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Prologo

J. L. Merino Llorens
Unidad de Arritmias y Electrofisiologia. UMQ de Cardiologia. Hospital General La Paz. Madrid.

La muerte subita es actualmente uno de los gran-
des problemas actuales de la Cardiologia, y de la
Medicina en general. Asi, hoy en dia puede llegar a
representar el 40% de todas las muertes en pacien-
tes con cardiopatia en el mundo occidental. Esto ha
llevado a que se planteen diversas estrategias de
prevencion y de tratamiento, que pasan por identifi-
car a los sujetos con mayor riesgo de desarrollarla.
Sin embargo, estos sujetos con mayor riesgo de de-
sarrollarla representan un porcentaje muy pequefo
sobre el total que finalmente la desarrollaran, por lo
que se estan proponiendo nuevas formas de abor-
dar este problema, como las unidades de personal
paramédico capaz de dar una respuesta muy rapi-
da o mediante la implementacion de desfibriladores
automaticos externos.

En esta monografia se revisa la muerte subita en
cinco grandes contextos clinicos en los que consti-

tuye un problema clinico de primer orden. En el ulti-
mo capitulo, se revisan ademas los desfibriladores
automaticos externos e implantables, como una de
las terapéuticas que estan jugando un papel mas im-
portante en el tratamiento de esta patologia. Los ca-
pitulos han sido preparados por expertos nacionales
de reconocido prestigio que han realizado una revi-
sibn completa y actualizada de su tema, al mismo
tiempo que manteniendo un gran sentido clinico.

Al final de cada capitulo se presenta, ademas, un
ejemplo clinico sobre el que se formulan algunas
preguntas, que se contestan a continuacion toman-
do como base los contenidos revisados en ese ca-
pitulo y que pueden servir al lector para reforzarlos.

Finalmente, no quisiera terminar este breve prélogo
sin agradecer a la Sociedad Castellana de Cardiolo-
gia y a los editores de la Revista Monocardio, esta
oportunidad de revisar un tema de tanta actualidad.
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Muerte subita en la cardiopatia isquémica

E. Gonzalez Torrecilla, A. Arenal Maiz, S. del Castillo, J. Jiménez Candil, M. Ortiz, J. Quiles
y J. Almendral
Unidad de Electrofisiologia y Arritmias. Servicio de Cardiologia.
Hospital General Universitario «Gregorio Marafién». Madrid.

INTRODUCCION

El problema de la muerte subita (MS) en los pa-
cientes con enfermedad coronaria puede plantearse
desde un punto de vista préactico, aunque simplifica-
do, en dos grandes contextos clinicos: la MS que
ocurre durante un episodio de isquemia miocardica,
como el infarto agudo de miocardio, o aquella que se
presenta tras un infarto de miocardio antiguo. En
cuanto al primer contexto clinico, en los ultimos afnos
ha ido aumentando el nimero de pacientes dados de
alta hospitalaria tras un episodio de MS, represen-
tando en la experiencia de Maastricht un 12% en
1991 y un 25% en 1995 y ocurriendo la MS en el 71%
de estos pacientes como resultado de un infarto agu-
do de miocardio sin clinica previa'l. En este sentido,
cabe resefiar que en torno al 35% de la mortalidad
del infarto agudo de miocardio es extrahospitalaria?.
En Brighton durante el afio 1993, el 75% de las muer-
tes de origen cardiaco (la mayoria coronarias) ocu-
rrieron fuera del recinto hospitalario®. En cuanto al se-
gundo contexto clinico, es decir, el de los pacientes
con infarto de miocardio antiguo, el desarrollo de MS
esta en general en relacion con la propia escara mio-
cardica como sustrato arritmico fundamental. En el
presente capitulo, se revisa fundamentalmente este
segundo contexto clinico, profundizando en las
estrategias y marcadores para su identificacion.
Teniendo en cuenta lo anterior, es evidente que esta
estratificacion se puede realizar sélo sobre una mer-
mada y afortunada cohorte de «supervivientes» que
superan las primeras 24 horas postinfarto.

La incidencia de MS varia en los diferentes grupos
poblacionales, siendo muy baja en la poblacién ge-
neral y muy elevada en los pacientes postinfarto que
ya han tenido un episodio previo. Sin embargo, las
frecuencias absolutas de eventos por afo siguen
una distribucion opuesta, siendo superiores en la po-
blacion adulta general®. Lo anterior no hace sino en-
fatizar la necesidad de una estratificacion prondstica
del riesgo que identifique a los pacientes con mayor
probabilidad de desarrollar una MS.

El fin primordial de la estratificacion del riesgo es
la indicacion de terapias que reduzcan la probabili-
dad de desarrollar una MS. Los tratamientos dirigi-

dos a prevenir la progresiéon o revertir la severidad
de la coronariopatia subyacente son aplicables a to-
dos los pacientes, incluyendo a aquellos con riesgo
bajo de eventos cardiacos. El tratamiento con far-
macos antiarritmicos ha sido en general desalenta-
dor, con excepcion de los betabloqueantes. Ensayos
recientes®’ han demostrado que el implante de un
desfibrilador automatico (DAI) en pacientes con alto
riesgo de MS da lugar a un descenso sustancial de
la mortalidad subita y total. Asi, el fin principal con la
estratificacion actual del riesgo es la seleccion ade-
cuada de pacientes para el implante de un DAI.

INCIDENCIA Y DATOS AUTOPSICOS

En torno a un 80% de los episodios de MS tienen
un origen coronario. Sin embargo, estudios recientes
en la actual era trombolitica muestran una clara re-
duccion de la incidencia de muerte cardiaca y arrit-
mica tras 2 afios de un infarto de miocardio, que se-
ria del 5% y 2% respectivamente® 9. En los pacientes
con alto riesgo, esta incidencia podria aumentar al
9%. En la era pretrombolitica, la incidencia de muer-
te arritmica sin signos de isquemia precedente afec-
taba a un 4,5% de los pacientes tras 2,5 afios de
evolucion postinfarto. Actualmente, podemos espe-
rar el desarrollo de taquicardia ventricular (TV) o fi-
brilacion ventricular (FV) sin isquemia precedente en
el 25% y 0,5% de los pacientes respectivamente 0.

El hallazgo patolégico mas comun en las corona-
rias de los pacientes victimas de una MS es la pre-
sencia de una aterosclerosis extensa, con enferme-
dad significativa en todos los vasos coronarios
principales en el 61% de los pacientes, encontran-
dose enfermedad de solo vaso o0 ausencia de lesio-
nes, definidas como una estenosis luminal > 75%, en
alguna coronaria en un 24% de ellos. No se ha ob-
servado una predileccion determinada de las lesio-
nes coronarias, con una afectacion mas extensa en
varones de raza blanca'’. Las implicaciones e inci-
dencia de las lesiones coronarias activas (fisuras de
placa, agregacion plaquetaria y trombosis coronaria)
se encuentran actualmente en estudio, con una am-
plia variabilidad en la frecuencia (desde < 20% has-
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ta > 80%) de las mismas en las necropsias de las
victimas de MS. Se han identificado lesiones coro-
narias activas en el 57% de los pacientes fallecidos
por MS coronaria, porcentaje que aumenta hasta el
89% en las piezas con signos de infarto agudo de
miocardio y que es del 46% en los corazones con
signos de infarto cronico y del 50% en ausencia de
signos de necrosis miocardica aguda o crénica'?.
Esto sugeriria que la isquemia miocardica es un fac-
tor patogénico importante en la MS de pacientes con
enfermedad coronaria. La presencia de lesiones co-
ronarias activas se ha reducido con el tratamiento
actual de estos pacientes. Asi, otras series identifi-
can trombosis intracoronaria macroscéopica desde
en el 13,4% hasta en el 49% de las necropsias rea-
lizadas a pacientes con MS debida a enfermedad
coronaria’3 14,

PREDICTORES DE MUERTE SUBITA

No debe sorprender que un test diagnostico ais-
lado carezca de un alto valor predictivo positivo pa-
ra el desarrollo de muerte arritmica, pues es proba-
ble que los factores responsables para la iniciacion
de una taquiarritmia ventricular varien de un pa-
ciente a otro. Ademas, la disminuciéon de la mortali-
dad tras la introduccion de la fibrinolisis reduce aun
mas la posibilidad de hallar marcadores muy pre-
dictivos, limitando su utilidad cuando se analizan
aisladamente (tabla I). Aunque habitualmente olvi-
dados al haberse analizado en la era pretromboliti-
ca, determinados factores demogréficos son pre-
dictores significativos de MS en pacientes con
disfuncion ventricular postinfarto o con extrasistolia
ventricular frecuente . Asi, el sexo masculino, el ta-
baquismo previo, la historia de hipertension arterial,
los infartos de miocardio multiples o la angina de
pecho previa se han asociado de forma indepen-
diente a la mortalidad arritmica en los dos afios pos-
teriores de sufrir un infarto.

La disminucion de la fraccion de eyeccion del VI
(FEVI) sigue siendo el factor de riesgo mas impor-
tante tanto para la mortalidad total como para la su-
bita tras el infarto de miocardio. Para la prediccion
de muerte cardiaca, una FEVI < 35% muestra una
sensibilidad del 40% con un bajo valor predictivo po-
sitivo (14%), aunque con una especificidad del
78%'6. Pacientes con FEVI < 40%, como el caso cli-
nico referido al final de este capitulo, muestran una
probabilidad 1,6 veces superior de presentar arrit-
mias ventriculares sostenidas que aquellos con FEVI
superior'”. Asi, un reciente meta-analisis de las ra-
mas placebo de diversos ensayos mostro que las ta-
sas de mortalidad arritmica por persona y afno para
la FEVI del 31-40%, del 21-30% y DE < 20% fueron
del 9,4%, 7,7% y 3,2%, respectivamente’®. Sin em-

MUERTE SUBITA EN LA CARDIOPATIA ISQUEMICA

Tabla | Técnicas y parametros en la

estratificacion prondsica para muerte
subita o arritmica en pacientes postinfarto

Pruebas no invasivas
Factores demogréficos: Sexo masculino, tabaquismo, HTA,

infartos multiples, angina previa.

Fraccién de eyeccion del VI
(ecocardiograffa, ventriculograffa isotdpica)

Extrasistolia ventricular frecuente
(> 10/ hora)
TV no sostenidas

Arritmias ventriculares

espontdneas:
Dimension fractal*

ECG con sefial promediada: Potenciales tardios

Andlisis temporal y de frecuencia

combinados

Andlisis de turbulencia espectral

Determinacién del estado Variabilidad de la frecuencia cardfaca

autondmico: Sensibilidad barorefleja

Turbulencia de la frecuencia cardiaca

Repolarizacién ventricular: Intervalo QT / Dispersién del QT

Alternancia de la onda T

Proteina C reactiva
NEFA

Determinaciones bioldgicas:

Pruebas invasivas
Estudio electrofisioldgico
Coronariograffa

* Makikallio T'y cols.: Fractal analysis of heart rate dynamics as predictor of morta-
lity in patients with depressed left ventricular function after an acute myocardial in-
farction. Circulation 1998; 98: 1-25.

bargo, debemos apuntar que en los pacientes con
FEVI mas deprimida (< 15-20%) el modo mas pre-
valente de muerte cardiaca no es subito y, cuando
se presenta de forma subita, se relaciona con fre-
cuencia a bradiarritmias o a disociacion electrome-
cénica mas que a taquiarritmias ventriculares.
Aunque la FEVI tiene la gran ventaja de su aplica-
bilidad en paciente con diferentes patologias, lo que
no ocurre con otros marcadores, de forma aislada
carece de suficiente valor predictivo positivo.
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El valor prondstico de las arritmias veniriculares
espontaneas se ha reevaluado en la era tromboliti-
ca® 1823 En 1996, Statters y cols., mostraron un ma-
yor numero de extrasistoles ventriculares en los pa-
cientes con MS o eventos arritmicos en el primer afio
postinfarto. Para un nivel de sensibilidad del 40%, el
valor predictivo positivo para mortalidad cardiaca y
eventos arritmicos en pacientes que recibieron trom-
bolisis fue del 19% y del 26%, respectivamente’®.
Asimismo, el estudio GISSI hallé que la presencia de
extrasistoles ventriculares frecuentes (> 10 a la ho-
ra) era un factor de riesgo para el desarrollo de MS
a los 6 meses postinfarto (mortalidad acumulada del
2,1% frente al 0,6% en aquellos sin ectopia ventri-
cular) que se mantuvo en el limite de la significacion
al ajustarlo por otros factores'®. La prevalencia de
ese grado de extrasistolia fue del 20% de los pa-
cientes postinfarto. La sensibilidad y la especificidad
de esa frecuencia de extrasistoles para la prediccion
de eventos arritmicos postinfarto fueron del 42-54%
y del 74-82%, respectivamente?%-21. Por otra parte,
en la era trombolitica el riesgo asociado con la pre-
sencia de TV no sostenidas no esta claro, con infor-
macion limitada acerca de su prondstico con el tra-
tamiento actual postinfarto. Asi, mientras Cheema vy
cols., demostraron que la aparicion de TV no soste-
nidas tras las primeras horas postinfarto se asocia-
ba con un incremento significativo de riesgo??, otros
autores no hallaron en este marcador un predictor de
MS8.19.23 Aunque su prevalencia es baja (7-9%) y su
valor prondstico aislado no esta claro, la presencia
de estas arritmias contribuye a la formacion de un
perfil de riesgo de MS en pacientes postinfarto con
disfuncion ventricular (< 40% de FEVI) en los que la
estimulacion programada ventricular desencadena
una arritmia ventricular sostenida® 8 (vide infra).

La trombolisis reduce hasta en un 37% la preva-
lencia de potenciales tardios postinfarto?*, disminu-
yendo su impacto prondstico cuando se compara
con la era pretrombolitica?®. Los estudios recientes
presentan al ECG con sefial promediada realizado
en el primer mes postinfarto como un instrumento Util
en la prediccion de eventos arritmicos postinfar-
10212526 En estos estudios, la sensibilidad y la es-
pecificidad de la técnica para la prediccion de un
evento arritmico mayor oscilaron entre el 64%-94% y
el 81%-72%, respectivamente?! 26 | a técnica mues-
tra un bajo valor predictivo positivo (11%) con un ex-
celente valor predictivo negativo (98%)2!. Un meta-
analisis reciente de 22 series previas arroja una
probabilidad de evento arritmico grave para un test
positivo del 19,3%, mientras que esta probabilidad
tras dos afnos de seguimiento es soélo del 4% en los
pacientes con un test normal?’. Sus limitaciones en
pacientes con bloqueo de rama o con fibrilacion au-
ricular, unido a un bajo valor predictivo positivo y a
una insuficiente estandarizacion del método, mer-
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man su uso clinico que se concentra en la utilidad
de los estudios con resultado negativo?®.

Los marcadores del balance autonémico son me-
didas del riesgo postinfarto, pues éste se incremen-
ta cuando existen signos de una actividad vagal car-
diaca reducida. De hecho, es bien conocido que la
frecuencia cardiaca elevada tras un infarto agudo de
miocardio es un predictor independiente de mortali-
dad. A finales de la pasada década el estudio ATRA-
MI demostro, tras un seguimiento medio de 21 me-
ses, que la presencia de una variabilidad de la
frecuencia cardiaca (desviacion estandar del inter-
valo medio entre latidos normales < 70 ms) y de una
sensibilidad barorefleja (< 3,0 ms/mmHg) disminui-
das en el primer mes postinfarto, acarreaban de for-
ma independiente un incremento del riesgo de muer-
te de 3,2 y 2,8 respectivamente. Existia una sinergia
entre ambos marcadores, de forma que, cuando am-
bos estaban disminuidos, la mortalidad al afio era
del 15%, frente a sélo un 1% cuando los dos se en-
contraban preservados. Su combinacion con una
FEVI < 35% aumentaba la mortalidad cardiaca total
y subita?®. Varias semanas tras el infarto agudo de
miocardio, la sensibilidad barorefleja parece tener
mejor valor predictivo que la variabilidad de la fre-
cuencia cardiaca®®. Recientemente, el analisis del
subgrupo de pacientes del ensayo EMIAT con FEVI
< 35% vy baja variabilidad de la frecuencia cardiaca
identificaba un perfil de alto riesgo de MS, para el
que la amiodarona resultaba significativamente efi-
caz en la reduccion de hasta en un 66% de su mor-
talidad arritmica3d’. La variabilidad de la frecuencia
cardiaca es probablemente la prueba descrita en la
literatura cientifica con mayor diversidad en el abor-
daje analitico usado. Algunos estudios presentan es-
ta variabilidad mediante parametros en el dominio
del tiempo. Con este método podemos obtener me-
didas estadisticas, como la desviacion estandar de
la duracion de todos los intervalos RR normales, o
medidas geométricas, como el indice triangular de
variabilidad. Su determinacion requiere la construc-
ciéon de una funcién de distribucion de los intervalos
RR, asignando a cada ciclo cardiaco el numero de
intervalos observados que tienen esa duracion. La
longitud del intervalo méas frecuente corresponde al
valor maximo de la funcién de distribucion. El indice
se calcula dividiendo el area integral de la funcién
de distribucion por el citado valor maximo. La revi-
sion de Garcia y cols., aporta detalles de interés
acerca de estas técnicas y parametros®. La turbu-
lencia de la frecuencia cardiaca representa otra me-
dida de la actividad vagal a traves de la variabilidad
en la longitud del ciclo ventricular tras una pausa
postextrasistolica espontanea. Su aplicacion retros-
pectiva sobre poblaciones preseleccionadas ha
mostrado su valor «predictor» independiente sobre
la mortalidad total®3. Esta «turbulencia» puede ser
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inducida por estimulaciéon programada como una al-
ternativa vélida en pacientes con escasos complejos
ventriculares prematuros34. Faltan estudios prospec-
tivos en cohortes no seleccionadas que establezcan,
no solo el papel prondstico de estas variables, sino
también sus implicaciones terapéuticas en la pre-
vencion primaria.

El valor prondstico de los parametros de la re-
polarizacion ventricular estd menos estudiado.
Aunque la prolongacion del intervalo QT corregido
se ha asociado con un riesgo aumentado de MS
postinfarto®®, su uso clinico esta limitado por pro-
blemas de medida. Andlogamente, el andlisis de la
dispersion del intervalo QT, como posible marca-
dor de la heterogeneidad de la repolarizacion ven-
tricular, también adolece de reproducibilidad y de
falta de estandarizaciéon en su medida. Algun es-
tudio aislado muestra su escaso valor estratifica-
dor36. La extrapolacion de los cambios en la repo-
larizacién ventricular a escala celular con los
cambios en el ECG de superficie requiere mas in-
vestigaciones®’. Por otra parte, la heterogeneidad
en la repolarizacion ventricular también puede ma-
nifestarse a través de la alternancia de la onda T,
como marcador de una vulnerabilidad para el de-
sarrollo de arritmias ventriculares, mostrandose co-
mo un fendmeno pre-fibrilatorio. Debemos decir
que la alternancia asociada con esta vulnerabili-
dad eléctrica es inaparente a la inspeccion visual,
apareciendo solo a nivel del microvoltio mediante
técnicas de analisis espectral. De nuevo, faltan es-
tudios prospectivos amplios que ajusten su valor
clinico y no escasean los problemas en su deter-
minacion clinica, tal como su dependencia de la
frecuencia cardiaca. Su valor predictivo parece au-
mentar cuando se combina con el estudio de po-
tenciales tardios®.

MUERTE SUBITA EN LA CARDIOPATIA ISQUEMICA

El estudio electrofisiologico como herramienta no
selectiva en la estratificacion del riesgo postinfarto ha
perdido peso en la era trombolitica. Tomando como
objetivo final de la estimulacién ventricular la induc-
cion de una TV monomorfica sostenida, observare-
mos que casi la mitad de los ensayos publicados no
la valoran como util para la prediccion de la mortali-
dad subita o arritmica®®. Diferencias en las poblacio-
nes estudiadas y en la agresividad del protocolo de
estimulacion ventricular podrian explicar, en parte, las
divergencias entre los distintos estudios. De cual-
quier modo, no se recomienda la realizacion de una
estimulacion ventricular programada de forma aisla-
da como predictor de MS en la poblacién general de
pacientes postinfarto sin TVs espontaneas?0 1.
Como veremos, su uso cobra relevancia cuando se
realiza en el enfermo postinfarto de riesgo con dis-
funcién ventricular.

Un meta-analisis reciente sobre 44 estudios pre-
vios ha analizado la precision diagnéstica de las
principales pruebas de cribado para prediccion de
eventos arritmicos mayores?’-42. Esta valoracion
combinada muestra con claridad la ausencia de
grandes diferencias en la sensibilidad o especifici-
dad de los cinco test analizados (tabla 1), adole-
ciendo todos de sensibilidad y valor predictivo posi-
tivo. Las especificidades fueron méas elevadas,
oscilando entre el 77% (mediante el ECG con sefial
promediada) y el 86% (obtenido con la variabilidad
de la frecuencia cardfaca), pero con un claro sola-
pamiento entre las distintas técnicas. Las sensibili-
dades fueron suboptimas, oscilando entre el 43%
(presencia de arritmias ventriculares «severas» en el
Holter) y el 62% (ECG con sefial promediada). El me-
jor compromiso entre sensibilidad y especificidad lo
obtiene el estudio electrofisioldgico (62% y 84%, res-
pectivamente). Las mayores precisiones predictivas

Tabla Il Validez diagndstica de las principales pruebas de cribado para la prediccion de eventos
arritmicos mayores* (Modificada de refs. 19 y 33)

Test Sensibilidad Especificidad VP+ VP- Precision
ECG-SP 62,4 (56-68) 77,4 (74-81) 19,1 96 76,2
AVG 43 (33-54) 81 (75-86) 16,1 943 71,9
VEC 50 (38-62) 86 (82-89) 23,1 95,2 83
FEVI 59 (53-65) 78 (76-80) 18,6 95,7 76,3
EER 62 (48-73) 84 (65-94) 24,9 96,2 82,3

Abreviaturas: AVG: arritmias ventriculares graves en el Holter ambulatorio; ECG-SP: ECG con sefial promediada; EEF: estudio electrofisiol6gico; FEVI: fraccién
de eyecci6n del VI; VFC: variabilidad de la frecuencia cardfaca; VP+, VP-: valor predictivo positivo, valor predictivo negativo. Entre paréntesis se presentan los

correspondientes intervalos de confianza.

* Asumiendo una probabilidad previa del 7,9%.
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positivas para un evento arritmico grave a dos anos,
las aportaron la variabilidad de la frecuencia cardia-
ca y el estudio electrofisiolégico. Sin embargo, en
ambos casos esa precision no llegdé a alcanzar el
25%. Ningun test aislado permitié una prediccion sa-
tisfactoria del riesgo de eventos arritmicos.

Diversos estudios han asociado la presencia de
oclusion persistente del vaso coronario responsa-
ble del infarto'y el desarrollo de eventos arritmicos
en el seguimiento, con una sensibilidad en torno al
78% y una especificidad entre el 58% y el 61%26.43,
Aunque con resultados contradictorios, el valor
predictivo positivo de este hallazgo (14%)*3 no pa-
rece superar al de la FEVI. De hecho, los resulta-
dos de diversos estudios no aconsejan la préactica
rutinaria de una valoracion angiografica universal
en el postinfarto. Finalmente, no faltan estudios re-
cientes que intentan analizar el valor de determi-
nados marcadores bioquimicos, como los niveles
de acidos grasos no esterificados*4, o de marca-
dores de inflamacion crénica, como la proteina C
reactiva, en la prediccion de la MS. Su posible uti-
lidad como pruebas de cribado en la poblaciéon ge-
neral esta por demostrar®.

En definitiva, las distintas pruebas de cribado en
la estratificacion del riesgo de MS, tanto de forma
aislada como en combinacion, adolecen de un défi-
cit de sensibilidad y valor predictivo positivo en la
poblacién general postinfarto. Sin duda, el descen-
so de esta mortalidad, por un lado, y la clara inte-
rrelacion entre los diversos marcadores, por otro, ex-
plican en gran medida estas limitaciones predictivas.
Con todo, un juicio clinico adecuado aplicado a
combinaciones que asocien datos de dafio estruc-
tural (FEVI deprimida) con marcadores funcionales
de inestabilidad eléctrica parece prometedor.

ESTRATEGIAS DE VALORACION DEL
RIESGO DE MUERTE SUBITA

Al no encontrarse una prueba de cribado sufi-
cientemente predictiva de forma aislada, diversos
investigadores han examinado la capacidad pro-
nostica de distintas combinaciones de exploracio-
nes en la prediccion de eventos arritmicos en el
postinfarto. Han sido propuestos distintos algorit-
mos que combinan el uso de la fraccion de eyec-
cién con los otros marcadores citados y el estudio
electrofisiologico. El caracter invasivo de éste ulti-
mo lo relega en los anélisis al ultimo escalon del es-
tudio. Se han disefiado estrategias de identificacion
de pacientes con enfermedad coronaria de alto
riesgo para la prevencion primaria de la MS, funda-
mentadas en una preseleccion no invasiva que ex-
cluirfa a los pacientes con FEVI > 40% y con una
monitorizacion Holter normal. Durante el primer afio

[6]
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postinfarto, menos del 1% de estos pacientes van a
fallecer stubitamente*6:47. A diferencia de los resul-
tados contradictorios sobre el poder estratificador
del riesgo de la estimulacion programada ventricu-
lar en estos pacientes, la preselecciéon no invasiva
mejora el rendimiento del estudio invasivo, permi-
tiendo una terapia profilactica especifica. Asi, los
pacientes en los que hasta dos extraestimulos ven-
triculares inducen una TV monomorfica sostenida (>
10 seg) con un ciclo > 230 ms, presentan una pro-
babilidad cuatro veces mayor de desarrollar un
evento arritmico en un seguimiento medio de 3 afios
postinfarto (18% vs 4%; P = 0,03). En cualquier ca-
so, el valor predictivo obtenido (18%) es muy mo-
derado, consecuencia de la baja incidencia de
eventos arritmicos en el paciente postinfarto actual.
Solo el 2% de los pacientes en la ilustrativa serie de
Andresen y cols., murieron subitamente en el primer
afo tras el infarto*6. Las evidencias aportadas por
los ensayos MADIT y MUSTT han venido a confir-
mar la utilidad de esta estratificacion escalonada,
usando la FEVI deprimida y la presencia de TV no
sostenidas como criterios de entrada, seguidos del
resultado del estudio electrofisiolégico, en la cons-
truccion de un perfil de alto riesgo en pacientes que
se beneficiaron ulteriormente de la implantacion
profilactica de un DAI para la prevencion de
MS5.6.48 (tabla Ill). Recientemente, una simulacion
clinica basada en un meta-anélisis de series previas
ha comprobado la utilidad de una estrategia en tres
etapas en la identificacion de pacientes de alto ries-
go (11,8% de los pacientes postinfarto analizados)
y de bajo riesgo (80% de los casos). Los primeros
tendrian una incidencia acumulada de eventos arrit-
micos mayores del 41,4% a los dos anos de segui-
miento, frente a sélo un 2,9% para los pacientes de
bajo riesgo. El cribado comenzaria con la determi-
nacion de la FEVI y la realizacion de potenciales tar-
dios y se seguiria de la realizacién de un Holter pa-
ra los casos con una prueba patoldgica en el
estadio previo. El estudio finalizaria con la realiza-
cion de una estimulacion ventricular programada
para aquellos pacientes con datos patoldgicos en
el Holter. Esta estratificacion permitia clasificar has-
ta el 92% de enfermos en alto y bajo riesgo arritmi-
co?’. En su andlisis de mas de 25.000 pacientes
postinfarto, sélo el 1,9% reunian el perfil de riesgo
definido en el ensayo MADIT, cifra comparable al
1,1% estimada por otros autores®. Aunque estos
ensayos son los primeros que han permitido definir
un perfil para una prevencion primaria eficaz, el va-
lor preciso de la inducibilidad de la TV sostenida o
de FV sigue siendo incierto. De hecho, reciente-
mente se han publicado los resultados del ensayo
MADIT-II, en el que se aleatorizaron pacientes con
disfuncion severa postinfarto (FEVI < 30%) a trata-
miento convencional o a implante de un DAI. Tras la
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MUERTE SUBITA EN LA CARDIOPATIA ISQUEMICA

Tabla IlIl Criterios de inclusion e impacto terapéutico del DAI en los principales ensayos sobre prevencion
primaria de MS en la cardiopatia isquémica
Ensayo Criterios de Inclusion n Grupo Control Seguimiento Tasa de Riesgo NNPT
Estudio (IC 95%)

MADIT IM, FE < 35%, TVNS asintomaticas, 196 DAI Tt° convencional 27 m* 0,46 (0,26-0,92) 424a)
TVS inducible a pesar (80%, amiodarona)
de procainamida

MUSTT EC**, FE < 40%, TVNS*** o 704 Tt°. guiado Tt° convencional 39m 0,73 (0,53-0,99) 3(5a)
FVITV polimérfica inducible por EEF
con 2EE o hasta 3EE, (DAI 0 FAA)
respectivamente.

CABG-Patch EC, FE < 35%; Potenciales 900 DAI Tt® convencional 32+16m 1,07 (0,81-1,42) NA
tardios; CBAC.

MADIT-II IM (con Q, > 4 sem.), FE < 30% 1232 DAI Tt°. convencional 20m (6d - 53 m) 0,69 (0,51-0,93) 11(3a)

Abreviaturas: CBAC: cirugfa de bypass aortocoronario; EC: enfermedad coronaria; EE: extraestimulos; EEF: estudio electrofisioldgico; FAA: farmacos antiarritmicos; IM: infarto de
miocardio; NA: no aplicable; NNPT: nimero de implantes de DAI precisos para salvar una vida en el seguimiento indicado; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida y TVS: ta-

quicardia ventricular sostenida.

* 37 meses para el estrato con implante transtordcico y 16 meses para el grupo con implante endovenoso.

#%#95% de los pacientes con historia de IM previo.
##% >3 Jatidos ventriculares, < 30 seg. a > 100 Ipm de frecuencia.

interrupcion prematura del estudio, se inform¢ de
una reduccion significativa en la incidencia de mor-
talidad global en el grupo al que se le asigno el im-
plante del DAI’. Conviene recordar que el disefio
MADIT-II incluyé inicialmente un marcador «eléctri-
co», con la presencia de extrasistolia ventricular fre-
cuente como criterio de inclusion, que fue posterior-
mente retirado pues la gran mayoria de la poblacion
incluible lo presentaba.

Finalmente, el estudio CABG-patch hizo uso de la
presencia de potenciales tardios, ademas de una
FEVI disminuida, como marcadores de riesgo. Su
terminacion prematura fue debida a la ausencia de
diferencias entre los dos grupos randomizados a
DAI o tratamiento convencional, tras cirugia electiva
de bypass aortocoronario®®. La mortalidad a los dos
anos fue del 18%, en comparacion al 32% y al 28%
de los grupos control en los ensayos MADIT vy
MUSTT, respectivamente. En alguna medida, su re-
sultado neutro cuestiona el valor prondéstico de los
potenciales tardios y plantea con fuerza el papel de
la revascularizacion coronaria como factor modifi-
cador del riesgo arritmico®'. Un anélisis retrospecti-
vO sobre una cohorte de 5.410 pacientes incluidos
en el ensayo SOLVD mostré que la cirugia de re-

vascularizacién coronaria previa se asociaba con
una reduccion del 25% en el riesgo de muerte y del
46% en el riesgo de MS, independientemente de la
FEVI y de la severidad de los sintomas de fracaso
cardiaco. Con las limitaciones de un analisis obser-
vacional que ignora la influencia de la mortalidad
perioperatoria, el estudio de Veenhuyzeny cols., de-
muestra un incremento en la reduccién absoluta del
riesgo de MS conforme disminuye la FEVI basal en
los pacientes con cirugia coronaria previa®'. Por
otra parte, la combinacion de una FEVI < 30% y un
ECG de sefial promediada anémalo (duraciéon del
QRS filtrado > 114 ms) acarreaba, tras 5 afios de
seguimiento, un 36% y un 44% de incidencia acu-
mulada de MS y de muerte cardiaca total, respecti-
vamente®2. Con todo, las implicaciones terapéuticas
en la prevencion primaria de la MS de este ultimo
perfil de riesgo estan por demostrar.

PREVENCION PRIMARIA Y SECUNDARIA

Cada vez es mayor el consenso segun el cual la
mortalidad total es posiblemente el Unico «objetivo»
realmente fiable a la hora de analizar los resultados
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de los distintos ensayos sobre prevencion primaria y
secundaria. De hecho, es muy posible que las dife-
rencias en la clasificacion del modo de muerte adop-
tadas en los distintos ensayos expliquen en parte las
discrepancias observadas. Sorprende, por ejemplo,
que los resultados del estudio MERIT-HF nos indi-
quen que la MS es una causa mas frecuente de
muerte en los pacientes con menor disfuncion ven-
tricular izquierda®3, mientras que los ensayos con im-
plante de DAl muestran de forma consistente la
mayor efectividad de estos dispositivos en los pa-
cientes con los peores corazones®*-56.

Prevencion primaria en la muerte subita
postinfarto

Diversos estudios han mostrado el beneficio po-
tencial de distintos farmacos sin efectos electrofi-
siolégicos directos sobre la mortalidad postinfarto.
Sin embargo, en pocos casos se pueden extraer
con claridad informaciéon acerca de su impacto en
la MS. Por otra parte, la década de los 80 estuvo
marcada por los resultados de los ensayos CAST,
mostrando el efecto pernicioso de la administra-
cion de farmacos antiarritmicos supresores de
arritmias ventriculares no sostenidas en la mortali-
dad postinfarto®’. La tabla IV resume las reco-
mendaciones positivas para los farmacos no an-
tiarritmicos y para las intervenciones puramente
electrofisiologicas, asi como los correspondientes
niveles de evidencia en los que se fundamentan
(hasta la clase 11a)'9. Entre los primeros, los inhi-
bidores del enzima conversor de la angiotensina
han mostrado en algunos estudios reducciones en
la tasa de MS entre el 30% vy el 54%°%8.%9 Probada
eficacia sobre este modo de muerte también ha si-
do razonablemente demostrada con los bloguean-
tes de los receptores de la aldosterona® y con los
hipolipemiantes®.

La fibrilacion ventricular primaria en el infarto agu-
do de miocardio generalmente es un evento precoz,
que aparece en las primeras 2 horas del inicio de los
sintomas. Salvo en casos de traslado hospitalario
muy rapido, el papel de la reperfusion en la preven-
cion de ésta arritmia es limitado. Sin embargo, es
evidente que el tratamiento de reperfusion coronaria
en el infarto agudo reduce el riesgo de muerte entre
el 18% vy el 59%, y que una proporcion variable de
este beneficio se debe a una reduccion de la MS. Sin
embargo, no existe suficiente informacion especifica
en los diferentes ensayos acerca de este Ultimo pun-
to. En menor escala, ocurre algo analogo con el tra-
tamiento antiagregante. Con todo, parece claro que
la consecucion de una permeabilidad completa del
vaso con un flujo TIMI 3 va a favorecer el manteni-
miento de la FEVI, con un mejor remodelado ventri-

Monocardio N.2 1 e 2003 e ol VV e 2-14

Ca,
pO Sr(c<
<,

. So,
(o)
9

v,
z
b4

% s
Canpiord

Tabla IV Recomendaciones para la prevencion
primaria de la muerte subita en el
postinfarto* (Modificado de ref. 10)

Intervencion Nivel de Nivel de
Recomendacion  Evidencia**
Fdrmacos
Sin propiedades electrofisioldgicas
Betabloqueantes Clase [ A
Inhibidores de la ECA Clase I B
Hipolipemiantes Clase [ A
AGPI (EPA + DHA) Clase ITa B
Con propiedades electrofisioldgicas
Amiodarona Clase Ila A
Indicacion de DAI
Postinfarto, FEVI < 40%, TVNS, TVS
Inducible Clase I B
Postinfarto, FEVI < 30% Clase I B

* La tabla no incluye la revascularizacion coronaria, si bien todo el peso de evidencia
abunda en el beneficio neto de la misma como profilaxis primaria de la MS en pa-
cientes con CI, con y sin disfuncion ventricular.

*#* Los niveles de recomendacion y de evidencia estdn definidos en la referencia 10 de
acuerdo al documento: ESC «Recommendations for Task Force Creation and Report
Writing» (http: //www.escardio.org/scinfo/guidelines_recommendations.htm)
Abreviaturas: AGPI: dcidos grasos poli-insaturados n-3 (eicosapentanoico ~EPA- y do-
cosahexanoico -DHA-); ECA: enzima conversor de la angiotensina; TVNS: taquicar-
dia ventricular no sostenida y TVS: taquicardia ventricular sostenida.

cular vy, en definitiva, una mayor limitacion del
sustrato para el desarrollo de taquiarritmias ventricu-
lares y MS62. Tampoco se ha analizado separada-
mente el impacto de la angioplastia primaria en el in-
farto agudo sobre la MS, aunque resulta previsible
una reduccion de la misma. Parece razonable extra-
polar reducciones en la incidencia de MS en aque-
llos pacientes sometidos a revascularizacion quirdr-
gica versus los asignados a tratamiento médico a
partir del estudio CASS®3 y del European Coronary
Surgery Study®*. Este efecto beneficioso en la pre-
vencion primaria de la MS mediante la revasculari-
zacion coronaria parece extenderse a los pacientes
con las peores FEVI, como se ha demostrado a par-
tir de la citada cohorte SOLVD®.

Los betabloqueantes han demostrado a lo largo
de estas Ultimas dos décadas su eficacia en la re-
ducciéon de la mortalidad global en el postinfarto.
Meta-analisis recientes®® 66 informan de una reduc-
cion entre el 43% y el 51% en la incidencia de MS
para los pacientes postinfarto que recibieron estos
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farmacos. El ensayo CAPRICORN en pacientes post-
infarto con FEVI deprimida también demostré un
efecto beneficioso del carvedilol sobre la mortalidad
total y una tendencia a la reduccion de la tasa de
MS87. El beneficio de estos farmacos no parece re-
lacionado necesariamente con el momento del inicio
del tratamiento tras el evento agudo y se mantiene
de forma independiente en la actualidad, a pesar de
las mejoras en la reperfusion coronaria y de la intro-
duccion de nuevas drogas®®.

La amiodarona ha sido extensamente estudiada
en pacientes postinfarto, demostrandose su efecto
neutral sobre la mortalidad total®. Aunque propor-
ciona una proteccion significativa contra la MS (re-
duccion de riesgo de ~30%), este beneficio se equi-
libra por un incremento en la tasa de muerte no
subita. Cada vez cobra mas fuerza la idea segun la
cual gran parte del beneficio de la amiodarona se
deriva de la sinergia de su combinacion con los be-
tablogueantes en estos pacientes’® 7', En definitiva,
la amiodarona es un farmaco seguro en pacientes
postinfarto, sin indicacion en la prevencion primaria
de MS, pero util en enfermos con sintomas por arrit-
mias ventriculares no sostenidas o con episodios de
fibrilacion auricular.

Los DAI han revolucionado la profilaxis primaria
contra la MS en la cardiopatia isquémica, con una
evidente reduccion en la mortalidad global en gru-
pos seleccionados de pacientes, como se ha des-
crito anteriormente en el apartado de estrategias de
estratificacion (tabla Il1). El valor clinico completo
de estos dispositivos no se demostré hasta que no
se incluyd la mortalidad por cualquier causa como
objetivo primario. Debemos tener en cuenta que en-
tre el 30-55% de pacientes que fallecen de muerte
arritmica portan entidades subyacentes con un pro-
noéstico ominoso, como la presencia de fracaso car-
diaco invalidante o de isquemia aguda. La mayoria
de los pacientes incluidos en estos ensayos son en-
fermos postinfarto y hasta el 60% de ellos presen-
taban fracaso cardiaco asociado. Hay que resaltar
que las reducciones en la mortalidad global con el
implante de un DAl en prevencion primaria son
iguales o superiores a las obtenidas con la preven-
cion secundaria. EI mayor beneficio de estos dis-
positivos en los pacientes con funciones sistélicas
mas deprimidas ha llevado a disefios como el del
estudio MADIT-II o el del ensayo SDC-HeFT, toda-
via en curso. En el primero de ellos, la aparente pa-
radoja de 8 fallecimientos de diferencia entre am-
bos grupos de estudio, dio lugar a su interrupcion
prematura, al observarse un 31% de reduccioén de
riesgo de muerte en la rama asignada al tratamien-
to con DAI. La ampliacion de la poblacion elegible
para esta profilaxis primaria es clara, aunque no se
especifica el tiempo exacto desde el infarto indice
hasta su inclusion en el estudio. El anélisis de sub-

MUERTE SUBITA EN LA CARDIOPATIA ISQUEMICA

grupos sugiere que los pacientes con el intervalo
QRS prolongado son los que mas se benefician del
dispositivo’. La informacion aportada por este en-
sayo y por otros estudios en curso (DINAMIT, BEST
plus ICD, etc.) haran mas precisos los perfiles de
riesgo y las indicaciones de esta profilaxis primaria
contra la MS.

Prevencion secundaria en la muerte
subita postinfarto (tabla V)

Diversos ensayos permiten afirmar que la amioda-
rona es el farmaco antiarritmico mas efectivo para la
prevencion secundaria de la MS cardiaca. El impac-
to del sotalol en la prevencion de la MS no se ha es-
tudiado con grupos control. En cualquier caso, la op-
cion farmacologica se ha visto claramente limitada
por los beneficios del DAl en estos pacientes con
cardiopatia isquémica y con antecedentes de TV o
FV resucitada.

Los ensayos AVID"2, CASH"3, y CIDS"* protago-
nizan la informacion relevante sobre el impacto del

TablaV Recomendaciones para la prevencion
secundaria de la muerte subita en el
postinfarto* (Modificado de ref. 10)

Intervencion Nivel de Nivel de

Recomendacion  Evidencia**

TV/FV resucitada, TV sostenida

espontdnea no tolerada
DAI Clase I A
Betabloqueantes Clase Ila c*
Amiodarona Clase Ila c

TV monomorfica sostenida bien

tolerada
Betabloqueantes Clase Ila o
Amiodarona Clase Ila S
DAI Clase IIb B
Ablacion Clase IIb C
Cirugia Clase IIb C

* Como alternativa al DAI cuando éste no es implantado.

** En opini6n del panel de expertos, posiblemente reduce las recu-
rrencias; improbable la reduccion de MS.

Los niveles de recomendacion y de evidencia estdn definidos en
la referencia 10 de acuerdo al documento: ESC «Recommendations
for Task Force Creation and Report Writing» (http: //www.escar-
dio.org/scinfo/guidelines_recommendations.htm).
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Figura 1.—Episodio de TV no

sostenida registrado en la mo-

nitorizacion ECG continua du-
rante el ingreso hospitalario.

DAl en la prevencion secundaria de la MS frente a
la obtenida con los farmacos antiarritmicos, funda-
mentalmente la amiodarona. Aungue los dos ultimos
estudios mostraron una tendencia hacia el impacto
positivo del DAI en la reduccion del riesgo, el ensa-
yo AVID resulta méas concluyente, al mostrar una re-
duccion significativa del 31% en la mortalidad en el
grupo asignado a DAl frente al tratado con amioda-
rona durante tres afios de seguimiento. Un reciente
meta-andlisis precisa el beneficio del DAI frente a la
amiodarona para la prevencion de la mortalidad glo-
bal en este contexto, con una reducciéon del riesgo
relativo del 0,27 (IC 95%: 0,11-0,41)75. Ni la ablacion
con catéter, ni la cirugia dirigida al sustrato arritmi-
co han demostrado, por el momento, una mejoria
prondstica clara en relacion a la prevencion secun-
daria de la MS.

Aunque varios estudios han sugerido que la re-
vascularizacion coronaria proporciona beneficios
antiarritmicos, su proteccion resulta claramente in-
completa para evitar la recurrencia de MS en estos
pacientes de alto riesgo con cardiopatia estructural
previa. De hecho, sélo el 50% de arritmias ventri-
culares sostenidas inducibles pueden ser suprimi-
das por la revascularizacién’®, persistiendo un
riesgo elevado en pacientes con un estudio elec-
trofisiolégico negativo’’. Sélo en un reducido grupo
de casos este tratamiento parece evitar la recu-
rrencia arritmica. Son los pacientes resucitados de
una parada cardiaca secundaria a FV, en los que
se demuestra una enfermedad coronaria severa. En
estos casos, sobre todo en aquellos con una FEVI
relativamente conservada, la revascularizacion
conlleva un buen prondéstico, con una probabilidad
de muerte cardiaca a los 5 anos < 5% en algunas
series’® 79,

Monocardio N.2 1 e 2003 e ol VV e 2-14

Los recientes ensayos clinicos sobre el impacto
pronoéstico del DAl han provocado un amplio con-
senso acerca de su indicacion en grupos seleccio-
nados de pacientes con los perfiles de alto riesgo
comentados. Sin embargo, actualmente persisten
dudas sobre el beneficio del DAl en prevencion pri-
maria en la cardiopatia isquémica con una funcion
sistélica menos alterada (FEVI entre 0,36 y 0,40) y
acerca de la necesidad o no de un marcador «fun-
cional» asociado al dafio estructural identificado por
una FEVI deprimida’ %6, EI DAl es el tratamiento de
eleccion en los supervivientes de arritmias ventricu-
lares sostenidas y mal toleradas hemodinamicamen-
te. Sin embargo, datos observacionales del registro
AVID no sugieren un buen prondstico sin estos dis-
positivos en aquellos pacientes con taquicardias
ventriculares hemodinamicamente estables, o en los
que la taquiarritmia parece debida a un factor corre-
gible y transitorio”®.

CASO CLINICO

Un varén de 59 afios de edad ingresé para valo-
racion de un dolor toracico. El paciente tenfa ante-
cedentes de tabaquismo, de hipercolesterolemia y
de un infarto agudo de miocardio anterolateral 4
anos antes del ingreso actual. En aquel ingreso se
realizé una coronariografia que mostré una enfer-
medad de tres vasos no revascularizable por pre-
sentar malos lechos distales. En el ingreso actual la
FEVI oscilaba entre el 30-35%, manteniendo una
clase funcional I/IV (NYHA). La prueba de esfuerzo
resultd clinica y eléctricamente negativa bajo trata-
miento con betabloqueantes e inhibidores del enzi-
ma conversor de la angiotensina. Durante la moni-
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Figura 2—Induccion de una
taquiarritmia ventricular poli-
morfica que se interpreto co-
mo FV con 2 extraestimulos
ventriculares (ciclo bdsico a
400 ms) acoplados a 200 ms.
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torizacion electrocardiografica se observé la pre-
sencia de TVs no sostenidas (fig. 1) y de una extra-
sistolia ventricular politopica frecuente. Se realiz6 un
estudio electrofisiolégico mediante estimulacion
ventricular programada, induciéndose una FV con
dos extraestimulos ventriculares acoplados a 200
ms tras el ciclo basico (fig. 2). Al paciente le fue im-
plantado un DAI.

Preguntas clinicas

1. ;Todos los pacientes tras un infarto de miocar-
dio con FEVI reducida (< 40%) y taquicardias ventri-
culares no sostenidas deben ser sometidos a un es-
tudio electrofisiol6gico?

2. ,Como se interpreta el desencadenamiento de
una taquiarritmia ventricular sostenida con 3 extra-
estimulos en el contexto del caso clinico descrito?

3. ¢Cuél es la mejor técnica de cribado para la es-
tratificacion del riesgo de MS en la cardiopatia is-
quémica?

4. ;Debe realizarse un estudio Holter a todo pa-
ciente postinfarto?

5. ¢Existe alguna relacion entre la identificacion
del perfil de riesgo y el tiempo transcurrido desde el
infarto de miocardio previo?

Comentarios

1. Los resultados del ensayo clinico MUSTT apo-
yan esta exploracion invasiva para la definicion del
perfil de riesgo descrito, con objeto de sentar o no
la indicacion de DAI. Con todo, parece claro que
cuanto peor sea la FEVI del paciente, mayor sera la

proteccion contra la MS obtenida con el dispositivo.
De cualquier modo, una valoracion clinica individua-
lizada es obligada.

2. La induccion de FV o TVs muy rapidas (RR <
220 ms) se considera una respuesta inespecifica
con un protocolo de estimulacion ventricular que in-
troduce hasta tres extraestimulos.

3. Como vimos no hay una técnica que destaque
de forma clara sobre las demas. La importancia del
contexto clinico en el que se aplique el marcador
de riesgo parece clara. Asi, mientras el estudio
electrofisiolégico no parece indicado de forma ge-
neral en el paciente postinfarto, contribuye clara-
mente a identificar un perfil de riesgo en los pa-
cientes con FEVI deprimida, para el que se ha
definido un tratamiento eficaz mediante el implante
de un DAL

4. Larespuesta es negativa. La indicacion de una
monitorizacion ECG ambulatoria (Holter) para la va-
loracion de pacientes postinfarto con disfuncion ven-
tricular como prevencion primaria de MS, se valoré
s6lo como Clase lIb en las gufas norteamericanas de
practica clinica, contraindicandose en pacientes sin
depresion de la FEVI.

5. El paciente presenta un perfil de riesgo defini-
do por el estudio MUSTT. En ese ensayo, el 52% de
los pacientes del grupo con taquiarritmias ventricu-
lares inducibles y sin tratamiento antiarritmico, fueron
incluidos con > 3 afios desde su infarto mas recien-
te. No podemos precisar mas acerca del grado de
representacion de este paciente en dicho ensayo. En
cualquier caso, sabemos que la incidencia de MS es
mayor en el primer afio postinfarto. En consecuen-
cia, la prevencion primaria sera mas efectiva si los
pacientes de mayor riesgo pudiesen ser identifica-
dos durante la hospitalizacién inicial.
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Muerte subita en las miocardiopatias

J. L. Merino, R. Peinado, M. Abell6, M. Gnoatto y M. G. Vasserot
Unidad de Arritmias y Electrofisiologia. UMQ de Cardiologia.
Hospital Universitario «La Paz». Madrid.

INTRODUCCION

Los pacientes con miocardiopatias pueden per-
manecer estables y sin problemas clinicos significa-
tivos por muchos afios. Sin embargo, la elevada inci-
dencia de muerte subita (MS) en estos pacientes
hacen que para el clinico la prevencion de ésta sea
uno de los aspectos que suele considerar prioritario
y que mas le preocupa. En este capitulo se revisan,
precedidas de una breve resefia fisiopatolodgica, las
estrategias de prevencion de la MS en la miocardio-
patia dilatada idiopatica (MCDI) y en la miocardio-
patia hipertréfica (MCH), si bien en ésta ultima no se-
rd tan exhaustiva al haber sido revisado ya este
aspecto en otra monografia reciente de Monocardio.

MIOCARDIOPATIA DILATADA IDIOPATICA

La MCDI es un sindrome caracterizado por la di-
latacion y disfuncion sistdlica ventricular sin una cau-
sa identificable’. El prondstico de esta enfermedad
es en general pobre con el desarrollo de insuficien-
cia cardiaca congestiva en los estadios finales de la
enfermedad?. Sin embargo, antes de alcanzar esta
situacion, la mayoria de los pacientes permanecen
asintomaticos o minimamente sintomaticos’ durante
muchos afnos, realizandose muchas veces el diag-
nostico en un examen médico rutinario3. Al mismo
tiempo, los pacientes con MCDI presentan una alta
incidencia de MS245, pudiendo ser varias las cau-
sas responsables, entre las que se encuentran el
tromboembolismo pulmonar, la disociacion electro-
mecanica en los estadios terminales de la enferme-
dad, el desarrollo de bradiarritmias por la frecuente
coexistencia de trastornos del sistema His-Purkinje,
o el desarrollo de arritmias ventriculares. Son estas
ultimas las que actualmente se cree que juegan un
papel mas importante en la MS en esta enfermedad.
Asi, las arritmias ventriculares son muy prevalentes
en la MCDI* 8, habiéndose documentado taquicardia
ventricular (TV) no sostenida (TVNS) hasta en un
60% de los pacientes, que generalmente cursa de
forma asintomatica*®”. Al mismo tiempo, se ha de-
mostrado en esta patologia que la TVNS constituye
un factor de riesgo de mortalidad total independien-

te de la fraccion de eyeccion®. Todo ello crea la in-
certidumbre de tratar las arritmias ventriculares a pe-
sar de la ausencia de sintomas. Esta incertidumbre
es incluso mas perturbadora considerando que el
trasplante cardiaco se ha establecido como una te-
rapia satisfactoria para los pacientes con MCDI en
situacion terminal y que hasta el momento de apli-
carla el paciente podria estar protegido mediante la
implantacion de un desfibrilador automatico de las
(DAI) arritmias ventriculares, al mismo tiempo que de
bradiarritmias como otra causa de MS. En esta pri-
mera seccion del capitulo se revisan someramente
en la MCDI la fisiopatologia arritmica de las arritmias
ventriculares y las estrategias actuales de preven-
cion primaria y secundaria de la MS en pacientes sin
arritmias ventriculares, con arritmias ventriculares no
sostenidas y con arritmias ventriculares sostenidas.

Fisiopatologia

En la MCDI se produce una fibrosis endocardica
generalizada que afecta de forma especial al siste-
ma especifico de conduccion, lo cual puede ser res-
ponsable de trastornos de conduccion y de bloqueos
AV (fig. 1 derecha). Esta afectacion miocardica tam-
bien es responsable de arritmogénesis (fig. 1 iz-
quierda), en la cual puede jugar un papel que cual-
quiera de los tres mecanismos basicos, la reentrada,
la actividad focal desencadenada y el automatis-
mo?® 9. La revisiéon detallada de los mismos escapan
al objetivo de esta monografia y se pueden consul-
tar en otras fuentes'.

Las arritmias ventriculares se pueden presentar
en diferentes variantes morfolégicas que son con-
secuencia de diferentes mecanismos vy fisiopatolo-
gia. La TV polimorfica, en la que el complejo QRS
muestra diferencias significativas en la morfologia y
longitud de ciclo del complejo QRS, se debe dife-
renciar de la TV monomorfica, en la que el comple-
jo QRS permanece basicamente con la misma mor-
fologia sin o con minimas oscilaciones de su
longitud de ciclo.

La TV polimorfica es generalmente una arritmia no
sostenida que resulta de la activacion proveniente
de al menos dos puntos ventriculares diferentes, o
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Figura 1.—Superior. Represen-
tacion esquematica de un area
de fibrosis miocardica en la
MCDI durante ritmo sinusal y
durante taquicardia ventricular
(TV). Obsérvese como existen
dentro de este area fibras mio-
cardicas con conduccion en-

I1

TV

Ritmo sinusal

NAV

lentecida y que son las res-
ponsables del establecimiento
de fendmenos de reentrada
tras un extrasistole ventricular
(estrella) que se bloquea su
conduccion (flechas) en una zo-
na del circuito. Se senala ade-
mas en la figura los niveles de
actuacion de las diferentes cla-
ses de farmacos antiarritmicos.
Figura 1.—lInferior. Representa-
cion esquematica del sistema
de conduccion His-Purkinje en
la MCDI durante ritmo sinusal
y durante TV por reentra rama-
rama. Obsérvese como la afec-
tacion del sistema, en este ca-
so de la rama izquierda (RI) del
haz de His, origina un retraso
de activacion del ventriculo iz-
quierdo que se manifiesta en el
electrocardiograma (ECG) co-
mo un bloqueo de rama iz-
quierda y que es responsable
del fendmeno de reentrada que
origina la taquicardia. NAV, no-
do AV RD, rama derecha del
haz de His.

rama-rama

His

RI

que es conducida en al menos dos direcciones dis-
tintas. Cualquiera de los tres mecanismos arritmicos
bésicos, la reentrada, la actividad focal desencade-
nada y el automatismo, puede ser responsable de
este tipo de arritmia®.

La TV monomorfica en la MCDI suele ser conse-
cuencia de un mecanismo de macroreentra-
da® .12 bien tipo macroreentrada miocardica (fig.
2) o de tipo macroreentrada His-Purkinje o rama-ra-
ma (fig. 3)'" 13, En este Ultimo mecanismo el impul-
SO es conducido retrégradamente a través de una
de las ramas principales del haz de His desde los
ventriculos al propio haz y, desde este, de forma an-
terodgrada de nuevo a los ventriculos a través de la
rama contralateral (fig. 1 derecha). La TV por reen-
trada rama-rama se ha descrito como mecanismo
de TV hasta en el 40% de los pacientes con MCDI,
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en contraste de solo en el 6% de pacientes con car-
diopatia isquémicat'.

Prevencion primaria de la MS en ausencia
de arritmias ventriculares

Se ha descrito una elevada incidencia de MS, que
representa entre el 30 y el 40% de todas las causas
de muerte, en pacientes con MCDI, con o sin arrit-
mias ventriculares documentadas* '*. Esto ha gene-
rado la preocupacion por la prevencion de la MS en
la MCDI independientemente de la documentacion
de arritmias ventriculares y ha llevado a la imple-
mentacion de diferentes estrategias profilacticas ba-
sadas en los resultados de estudios controlados mul-
ticéntricos (tabla ).
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Figura 2.—ECG registrado
durante taquicardia por re-
entrada miocardica en un
paciente con MCDI.

Figura 3.—ECG registrado
durante la induccion esponta-
nea de una taquicardia por re-
entrada rama-rama en un pa-
ciente con MCDI. Obsérvese
la semejanza del complejo
QRS durante ritmo sinusal y
durante taquicardia ventricu-
lar (bloqueo de rama izquier-
da), asi como la activacion au-
ricular (asteriscos) que se
encuentra disociada de la
ventricular.

(AL A (O Il--l-rltHHH.iln -'hl:"

MUERTE SUBITA EN LAS MIOCARDIOPATIAS

HEEE R
BT TrRE R e HHT Tﬁ?ﬁ#i
--rﬁfuunrn[;HH NN

|

|.r.
L
s
it
1 |

]

il

I
it
EoEE

. II
|1|-Ir|n1-- Bk = 1o R I 1L B I" b
'-|-|r |

:1“ i H‘ lH'ﬂ H‘ e I'I'LTI'Il"I-—hH'I'HHHHl‘I‘
e ER EEEELIE

Monocardio N.2 1 2003 » Vol V » 15-33



J. L. MERINO y cols.

Ca,
pO Sr(c<
<,

. So,
(o)
9

v,
z
b4

% s
Canpiord

Tabla | Estudios multicéntricos prospectivos y controlados de intervenciones antiarritmicas en la MCDI
Estudio n Seguimiento  Cardiopatia Criterios inclusion n Aleatorizacion FEVI  Mortalidad Mortalidad
(meses) (%) (%) (%) (%) (P)
GESICA 516 13 IM 39 ICC + FE F 35% + Amiodarona 19 33 0,02
MCDI 21 No TV/FV No tratamiento antiarritmico 20 41
DIAMOND 1.518 18 ECo 67 ICC+FEF 35% + Dofetilide 41 0,54
No DAI Placebo 42
STAT CHF 674 45 ECo 72 ICC + FE F 40% + Amiodarona 25 42 0,60
> 10 EV por hora Placebo 26 39
CASCADE 228 36 ECo 81 PCR FV Amiodarona 35 440
FAA por EEF/Holter 36
ESVEM 486 48 ECo 85 PCR 21 Sotalol por EEF/Holter 34 RR 50% 0,004
TV 73 FAA I por EEF/Holter 32
Sincope + TV EEF 5
AVID 1.016 18 ECo 81 PCR FV 45 DAI 32 16 <0,02
TV sincopal 21 FAA 1II (amiodarona) 31 24
TV mal tolerada + FE F 40% + 34
CIDS 659 36 ECo 82 PCR FV/TV 48 DAI 33 25 0,14
MCDI 11 TV sincopal 13 Amiodarona 34 29
TV mal tolerada + FE F 35% + 25
Sincope + TV EEF 14
CASH 288 57 ECo 75 PCR FV/TV 84 DAI 46 36 0,08
MCDI 12 16 Amiodarona
Metoprolol 46°¢ 44¢

Propafenona?

DAL, desfibrilador automdtico implantable; ECo, enfermedad coronaria; EEF, estudio electofisiologico; EV, extrasistolia ventricular; FAA, fdrmaco antiarritmico; FV, fibrilacién ven-
tricular; FEVI, fraccion de eyeccion del VI; ICC, insuficiencia cardfaca congestiva; IM, infarto de miocardio; MCDI, miocardiopatia dilatada idiopatica; PCR, parada cardiorrespira-

toria; RR, riesgo relativo; TV, taquicardia ventricular.
 Mediana.

b Mortalidad en el estudio global.

¢ Combinando los grupos de amiodarona y metroprolol.

4 Se interrumpi6 el brazo de propafenona por mostrar una mayor mortalidad que el de DAL

El estudio GESICA' (Grupo de Estudio de la
Sobrevida en la Insuficiencia Cardiaca en
Argentina) incluyé 516 pacientes con insuficiencia
cardiaca avanzada y disfuncion ventricular sistoli-
ca, que fueron randomizados a 300 mg de amio-
darona o a no tratamiento especifico antiarritmico.
La mortalidad por cualquier causa fue significativa-
mente menor (p = 0,02) en el grupo de la amioda-
rona (33,5%) que en el grupo de no tratamiento
(41,4%). Se observd, asi mismo, una tendencia de
menor frecuencia de MS en el grupo de amiodaro-
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na, pero sin signficacion estadistica. Los pacientes
bajo amiodarona presentaron menos ingresos hos-
pitalarios por insuficiencia cardiaca que los que no
la recibieron. Por todos estos motivos, los autores
del estudio recomendaron la utilizacion de amioda-
rona en cualquier paciente con insuficiencia cardi-
aca. Sin embargo, la ausencia de randomizacion
doble ciego de los dos grupos y la inclusion de un
alto numero de pacientes con disfuncion ventricu-
lar chagasica limitan la generalizacion de las con-
clusiones de este estudio a los pacientes con MC-
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DI. En cualquier caso, sus resultados sugieren un
efecto no pernicioso de la amiodarona en estos pa-
cientes, en contraste con lo encontrado con otros
antiarritmicos, como los tipo 6.

El estudio Danish Investigations of Arrhythmia and
Mortality on Dofetilide (DIAMOND)' incluy6 a 1.518
pacientes consecutivos con disfuncion ventricular
izquierda, isquémica y no isquémica, con insuficien-
cia cardiaca y sin arritmias ventriculares documen-
tadas. Los pacientes fueron randomizados de forma
doble ciego a dofetilide o a placebo. El objetivo pri-
mario del estudio fue la muerte de cualquier causa y
los objetivos secundarios incluyeron el emperora-
miento de la insuficiencia cardiaca y el desarrollo de
arritmias que requirieron terapia. A los 18 meses de
seguimiento, el grupo de dofetilide habia presenta-
do significativamente menos ingresos hospitalarios
por insuficiencia cardiaca que el otro grupo. Por otro
lado, 3,3% pacientes presentaron forsade de pointes
durante el tratamiento con dofetilide frente a 0% en
el grupo placebo. No existieron diferencias en mor-
talidad entre el grupo de dofetilide (311 muertes,
41%) y el de placebo (317 muertes, 42%). Este es-
tudio contribuyd nuevamente con evidencias de que
no se puede esperar un beneficio prondstico de los
farmacos con efecto tipo Il en los pacientes con MC-
DI pero que, al menos, su utilizacidon no se asocia
con un incremento de la mortalidad.

Los betabloqueantes confieren un beneficio fun-
cional a los pacientes con MCDI'8 19, Asimismo, se
ha encontrado un beneficio sobre la supervivencia
en meta-analisis de estudios publicados®® y en es-
tudios multicéntricos?1-23. La llamativa baja inciden-
cia de arritmias ventriculares significativas y MS en
alguno de estos estudios sugiere un efecto antia-
rritmico importante de estos farmacos?“. Este efec-
to también viene avalado por el incremento de la
mortalidad encontrado con el uso de agonistas de
las catecolaminas, como la ibopamina, en los pa-
cientes con disfuncién ventricular, especialmente
en aquellos que se encuentran bajo tratamiento an-
tiarritmico?®. Los betabloqueantes no selectivos de
los receptores B1 parecen mas beneficiosos que los
betablogueantes selectivos en algunos estudios,
pero esto se encuentra actualmente bajo investiga-
cion26-28,

La mejorfa hemodinamica de los agentes inotro-
picos y de los vasodilatadores puede tener un efec-
to sobre la arritmogénesis de la disfuncion ventri-
cular y de la insuficiencia cardiaca. El estudio
Digitalis Investigation Group (DIG) aleatorizd a
6.800 pacientes con insuficiencia cardiaca y trata-
dos con diuréticos e inhibidores del enzima con-
vertido de la angiotensina (IECA) a digoxina o so-
bre placebo. La digoxina no mostré un efecto sobre
la mortalidad global o por los ingresos por arritmias
ventriculares o MS, pero redujo el niumero de hos-

MUERTE SUBITA EN LAS MIOCARDIOPATIAS

pitalizaciones?. Por el contrario, otros farmacos
inotrépicos, como los inhibidores de la fosfodiete-
rasa, han mostrado incrementos de la mortalidad
global y de la MS en pacientes con disfunciéon ven-
tricular izquierda®®. Al mismo tiempo, se ha encon-
trado un descenso de la mortalidad global en pa-
cientes con insuficiencia cardiaca congestiva
tratados mediante IECAs?%3".32 En alguno de es-
tos estudios®' 32 se encontrd, ademas, una dismi-
nuciéon de la incidencia de MS, aunque otros no lo
han encontrado?. Mas recientemente, un meta-
analisis de estudios de pacientes postinfarto de-
mostré una reduccion de la MS en aquellos trata-
dos con IECAsS3. Asimismo, se han encontrado
disminuciones de la mortalidad global y de la MS
en pacientes con insuficiencia cardiaca y disfun-
cion ventricular izquierda tratados con espirinolac-
tona®4. Se desconoce si este efecto fue debido a
una reduccion de la actividad de la enzima 0 a una
reduccion de la fibrosis miocardica.

Recientemente se ha sugerido un efecto preventi-
vo de las recurrencias de arritmias ventriculares con
la mejoria hemodinamica conseguida mediante esti-
mulacion biventricular en pacientes con MCDI y un
desfibrilador automatico implantable3®. Esto, junto
con un incremento de los episodios de arritmias ven-
triculares y de descargas apropiadas del DAl en los
estadios finales de fallo de bomba de esta enferme-
dad, sugiere que la arritmias ventriculares pueden
ser mas un epifendmeno del fallo de bomba que un
factor de riesgo de muerte arritmica36-38,

El papel del DAl en la prevencion primaria de la
MS en la MCDI y otras miocardiopatias ha sido eva-
luado por algunos estudios recientemente publica-
dos y esta siendo estudiado por otros que todavia no
han finalizado3°. EI Cardiomyopathy Trial*®4" (CAT)
es un estudio publicado durante el afio 2002 y que
incluyé pacientes con cardiopatia de origen no is-
guémico, con una fraccién de eyeccion del ven-
triculo izquierdo igual o menor al 30%, insuficiencia
cardiaca con grado funcional lI/lll y arritmias ventri-
culares asintomaticas. Los pacientes fueron rando-
mizados a DAl o a tratamiento convencional libre de
antiarritmicos especificos. El estudio se interrumpié
precozmente al no observarse la mortalidad estima-
da en el grupo control. En el seguimiento no se ob-
servaron diferencias en mortalidad entre los dos gru-
pos. El Sudden Cardiac Death in Heart Failure Trial
(SCD-HeFT) es otro estudio disefiado para comparar
el efecto del DA, la amiodarona y el placebo en re-
ducir la mortalidad global en pacientes con disfun-
cion ventricular severa (fraccion de eyeccion menor
o igual de 35%) de un origen isquémico y no isqué-
mico y con insuficiencia cardiaca leve a moderada
(clase funcional NYHA 11 y Ill). El estudio esta dise-
Aado para incluir 2.500 patientes y para finalizar a lo
largo del ano 2003.
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NOTAS

Estos parametros van en la seccion previa.

El valor de las exploraciones no invasivas para
predecir la arritmias ventriculares y la MS en la
MCDI son controvertidas?*®. La electrocardiografia
de promediacion de sefiales es til para la estrati-
ficacion de riesgo de la cardiopatia isquémica pe-
ro es menos util en la MCDI. Ademas, la frecuente
asociacion de bloqueos de rama en la MCDI hace
que la especificidad de esta prueba sea menor?’.
La variabilidad de la frecuencia cardiaca se ha co-
rrelacionado mas con la funcién ventricular que
con el desarrollo de arritmias ventriculares®. Se
ha sugerido que el baroreflejo puede estimar la to-
lerancia de las TV sotenidas pero se necesitan es-
tudios adicionales para establecer su valor en las
estratificacion de riesgo*®. La alternancia de la on-
da T se ha relacionado también con el desarrollo
de TV en pacientes con MCDI®%0. En general, todas
estas técnicas, ha demostrado una alta sensibili-
dad pero con relativamente baja especificidad y
valor predictivo para identificar a los pacientes de
alto riesgo vy, por lo tanto, su utilidad clinica e im-
portancia relativa no estan claras en el momento
actual®. El valor real de estas pruebas se definira
por estudios prospectivos, como el estudio MA-
CAS, un estudio prospectivo observacional, dise-
Aado para determinar el valor de la dispersion de
los intervalos QT y JT, de la electrocardiografia de
promediacion de sefales, de la variabilidad de la
frecuencia cardiaca, de la sensibilidad del barore-
flejo, de la alternancia durante ejercicio de la on-
da T de miocrovoltaje y de los factores convencio-
nales de riesgo de MS en la MCDI®".

La estimulacion eléctrica programada presenta
también un valor limitado en la MCDI porque la arrit-
mias ventriculares clinicas frecuentemente no se
pueden inducir y su inducibilidad es muy poco re-
producible®2. Recientemente, se descrito una eleva-
da incidencia de desacargas apropiadas del DAl y
una asociacion de sincope recurrente con arritmias
ventriculares en pacientes con cardiopatia de origen
no isquémico, estudio electrofisiolégico negativo y
sincope inexplicado tratado con la implantacion de
un DAI®3. Esto se debe tener siempre en cuenta en
aquellos pacientes con MCDI que presentan un sin-
cope, pues no se pueden excluir las arritmias ventri-
culares como la causa responsable del mismo a
pesar de que no sean inducibles en el estudio elec-
trofisioldgico.

En conclusion, en el momento actual, no existen
datos concluyentes para recomendar el uso de es-
trategias profilacticas para prevenir la MS en pa-
cientes con MCDI sin arritmias ventriculares, a parte
de aquellas dirigidas primariamente a prevenir los
factores precipitantes, como la hipokalemia, o a me-
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jorar el estado hemodinamico con IECA, betablo-
gueantes, y, posiblemente, si finalmente se demues-
tra un efecto beneficioso en los estudios controlados,
con estimulacion en pacientes seleccionadoss® 42,

Prevencion primaria de la MS en
presencia de arritmias ventriculares no
sostenidas

La Extrasistolia ventricular (EV) y las TVNS son
muy frecuentes en la MCDI y se han descrito hasta
en un 82% y 42% de los pacientes respectivamen-
te*. Estas arritmias ventriculares son habitualmente
asintomaticas y su significado prondstico es contro-
vertido. La TVNS se ha asociado repetidamente con
un riesgo de mayor mortalidad global en la MCDI%’.
Sin embargo, la asociacion de esta arritmia con MS
en la MCDI no esta clara3, y, asi, se ha encontrado
una asociacion en algunos estudios® 43 pero no en
otros* 7. De hecho, la MS puede ser en muchas oca-
siones la consecuencia de otros mecanismos dife-
rentes a las arritmias ventriculares, como la diso-
ciacion electromecéanica. Se ha demostrado que
este mecanismo es reponsable de al menos el 28%
de todas las muertes subitas en pacientes portado-
res de un DAI**. Por tanto, la TVNS una vez mas pa-
rece comportarse como un marcador de fallo de
bomba mas que de muerte arritmica’-36-%8_QOtra con-
sideracion importante es que la TVNS no predice la
aparicion posterior de TV sostenida o Fibrilacion ven-
tricular (FV) espontanea o inducida*>46. No hay una
correlacion entre el numero, duracion, o caracteris-
ticas de los episodios de TVNS durante la monitori-
zacion de Holter y la inducciéon de TV en el estudio
electrofisiolégico*® 48,

El Survival Trial of Antiarrhythmic Therapy in
Congestive Heart Failure (STAT CHF)%* estudié pros-
pectivamente a 674 pacientes con insuficienca car-
diaca congestiva de un origen isquémico y no
isquémico, con disfuncion ventricular izquierda
(fraccion de eyeccion igual o menor del 40%) y con
al menos 10 EV asintomaticos por hora. Los pa-
cientes fueron aleatorizados de forma doble ciego
a amiodarona (200-400 mg/dia) o a placebo. Tras
4,5 afios de seguimiento no se observaron diferen-
cias significativas en la mortalidad global entre los
dos grupos. Sin embargo, se observd una tenden-
cia a una mejor supervivencia en los pacientes con
insuficiencia cardiaca de origen no isquémico que
recibieron amiodarona comparados con los que re-
cibieron placebo (P = 0,07). Por consiguiente, los
resultados de este estudio sugieren que los pa-
cientes con MCDI no deberian recibir tratamiento
antiarritmico para la EV asintomatica frecuente y
gue la amiodarona puede ser utilizada de forma se-
gura en ellos.
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Algunos estudios han demostrado una mayor su-
pervivencia con un DAl que con farmacos antiarrit-
Micos en pacientes seleccionados con cardiopatia
isquémica, TVNS e induccion de TV sostenida no su-
primible con farmacos antiarritmicos® 56, Sin em-
bargo, el significado de la TVNS no es necesaria-
mente el mismo en la MCDI que en la cardiopatia
isquémica y hasta ahora no se ha publicado ningun
estudio multicéntrico sobre el papel del DAl en pa-
cientes con MCDI 'y TVNS®’. Una excepcion seria el
estudio Amiodarone vs Implantable Defibrillator in
Patients with Non-ischemic Cardiomyopathy and
Asymptomatic Non-sustained Ventricular Tachycar-
dia Trial (AMIOVIRT), que fue suspendido precoz-
mente al no observarse diferencias significativas, ni
esperar que las hubiera de continuar el estudio, en
la mortalidad de los pacientes con MCDI y TVNS
cuando fueron tratados con un DAl o con amiodaro-
na%8. Ese estudio curiosamente nunca ha llegado ha
publicarse salvo en forma de nota preeliminar.

En conclusion, ningun tratamiento ha demostrado
un beneficio pronoéstico y no hay evidencias sufi-
cientes para recomendar el tratamiento con farma-
cos antiarritmicos, (con la excepciéon de los beta-
blogueantes), o el implante de un DAI en los
pacientes con MCDI y TVNS (tabla I). Los pacientes
sintomaticos deben recibir betablogueantes vy, si los
sintomas persisten, amiodarona®. El tratamiento
con betabloqueantes se deberia seguir siempre que
sea posible en los pacientes en los que se ha indi-
cado amiodarona, porque los betablogueantes han
demostrado un efecto prondstico beneficioso en la
MCDI y porque se ha sugerido en algunos estudios
una sinergia de los efectos beneficiosos de los be-
tablogueantes utilizados en combinaciéon con amio-
darona®,

Prevencion de la MS en presencia de
arritmias ventriculares sostenidas

Las arritmias ventriculares sostenidas son aquellas
que persisten por mas de 30 segundos 0 que deben
ser terminadas precozmente debido a un deterioro
hemodinamico. Su tratamiento es diferente depen-
diendo del mecanismo subyacente.

Taquicardia por reentrada rama-rama

La TV por reentrada rama-rama puede ser tratada
facil y efectivamente mediante ablacion con catéter
de la rama derecha del haz de his. Es posible lograr
cerca de un 100% de éxito sin complicaciones sig-
nificativas, salvo el desarrollo ocasional de bloqueo
AV completo'381. La ablacion de la rama izquierda
representa un abordaje alternativo que se puede uti-

MUERTE SUBITA EN LAS MIOCARDIOPATIAS

lizar ocasionalmente en pacientes en los que el tras-
torno de conduccion se localiza preferentemente en
esta rama, con objeto de evitar el desarrollo de blo-
queo AV completo tras la ablacion de la rama dere-
cha®. Sin embargo, la ablacion de la rama izquier-
da es mas dificil e implica un mayor riesgo de
bloqueo AV completo que la ablacién de la rama de-
recha, porque la primera estructura es mas corta y
se divide rapidamente en fasciculos®.

La ablacion de una de las ramas del haz de his es
el tratamiento de eleccién de la taquicardia por reen-
trada rama-rama®*. Sin embargo, el riesgo de bloqueo
AV o de desincronizacion ventricular®® tras la induc-
cion de defectos de la conduccioén intraventricular de-
berian replantear este tratamiento siempre que se ha-
ya decidido el implante de un desfibrilador para tratar
otros mecanismos coexistentes de arritmias ventricu-
lares. Otro problema no resuelto es el prondstico a lar-
go plazo de los pacientes con MCDI tras la ablacion
de una de las ramas, que en algunos estudios se ha
mostrado muy pobre, con solo un 50% de los pa-
cientes vivos sin arritmias ventriculares a los 19 me-
ses de seguimiento!" 8. Desafortunadamente, no
existe ningun estudio que haya comparado la abla-
cién de la ramas frente al DAI 0 a una combinacion
de ambos para la prevencion secundaria de arritmias
ventriculares en pacientes con MCDI y TV por reen-
trada rama-rama. Por lo tanto, la necesidad de tera-
péuticas adicionales tras la ablacion de una rama es
todavia controvertida.

Taquicardia miocardica por
macroreentrada o por otros mecanismos

Farmacos antiarritmicos

En el pasado los farmacos antiarritmicos eran el
Unico tratamiento disponible para las arritmias ven-
triculares sostenidas en la MCDI®. Sin embargo, en
el momento actual no se recomienda el tratamiento
con farmacos antiarritmicos de tipo IC, como la fle-
cainida o la propafenona, debido a su potente efec-
to cardiodepresor y porque el Cardiac Arrhythmia
Suppression Trial (CAST)'® demostré un incremento
de la mortalidad en pacientes con disfuncién ventri-
cular de origen isquémico tratados con estos agen-
tes®8. Otro tipo de farmacos tipo |, como la quinidi-
na, deberian evitarse, siempre que sea posible,
debido al riesgo de facilitar TV polimoérficas, espe-
cialmente en pacientes con insuficiencia cardiaca
que estén bajo tratamiento diurético, y por que se ha
demostrado que se asocian con un incremento de la
mortalidad®. Ademas, se debe evitar siempre que
sea posible los farmacos antiarritmicos de tipo | pa-
ra no provocar el desarrollo de un bloqueo AV o la
induccioén de reentrada rama-rama, por que los tras-
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tornos de la conduccion His-Purkinje son extraordi-
nariamente prevalentes en esta enfermedad’. Los
farmacos tipo Il o IV, betablogueantes y calcioanta-
gonistas, se han demostrado ineficaces para supri-
mir la inducibilidad o la recurrencia espontanea de
la TV por macroreentrada miocardica®’.

La eficacia de los farmacos tipo Il para la preven-
cion secundaria de las arritmias ventriculares se ha
comprobado en diferentes estudios (tabla I). El estudio
Electrophysiologic Study versus Electrocardiographic
Monitoring (ESVEM)70- 71 compard las recurrencias
arritmicas y la evolucion cuando se selecciond el
tratamiento antiarritmico farmacolégico guiado
mediante el estudio electrofisiolégico o mediante
monitorizacion Holter en 486 pacientes con TV o
FV, resucitados de una MS o con sincope no do-
cumentado. En todos los pacientes se indujo una
TV en el estudio electrofisioldgico y se documentd
una media de al menos 10 EV por hora en las 48
horas de monitorizacion Holter. Los pacientes fue-
ron randomizados a ensayar el tratamiento antia-
rritmico guiado mediante estudio electrofisiologico
o0 mediante monitorizacion tipo Holter. Los farma-
cos antiarritmicos fueron consecutivamente selec-
cionados de forma aleatoria entre 7 compuestos
(imipramina, permenol, quinidina, procainamida,
mexiletina, propafenona y sotalol). Se observé una
alta recurrencia de las arritmias ventriculares, que
llegd al 51% de los pacientes tras 6 afios de se-
guimiento, con una mortalidad del 17%. No se ob-
servaron diferencias significativas en el prondstico
entre los pacientes en los que el tratamiento se
guié mediante estudio electrofisiolégico o median-
te Holter. El sotalol® fue el farmaco mas eficaz, con
un indice de supresion de las arritmias ventricula-
res del 35% frente a un 16% del resto de farmacos
(P < 0,001) que fueron guiados mediante estudio
electrofisiolégico en 234 pacientes. Los pacientes
bajo este farmaco mostraron el indice de recurren-
cias de arritmias ventriculares (riesgo relativo de
0,43; P <0,001) y de mortalidad (riesgo relativo de
0,50; P = 0,004) mas bajos. Este estudio ha sido
criticado porgue incluyé una poblaciéon muy selec-
cionada de pacientes predominantemente con car-
diopatia isquémica y con supresion de la arritmias
ventriculares con Holter o mediante evaluacion
electrofisiologica’?. Al mismo tiempo, el protocolo
de estimulacion ventricular no fue muy agresivo
(solo se estimuld desde un punto ventricular), lo
que pudo llevar a considerar errbneamente a la TV
como no inducible’®. Sin embargo, la baja supre-
sion de la inducibilidad y las altas tasas de recu-
rrencia y de mortalidad questionan la utilidad de
los estudios electrofisiologicos seriados y de la mo-
nitorizacion Holter para seleccionar la terapia far-
macologica, especialmente en pacientes con MC-
DI en los que la reproducibilidad del estudio
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electrofisioldgico y de los test no invasivos es muy
baja*6-%2. Ademas, este estudio anadid nuevas evi-
dencias en contra del uso de los antiarritmicos de
clase | en los pacientes con arritmias ventriculares
y cardiopatia estructural.

El estudio Cardiac Arrest in Seattle: Conventional
versus Amiodarone Drug Evaluation (CASCADE)74
incluyd a 228 pacientes con FV espontanea no rela-
cionada con infarto agudo de miocardio o con arrit-
mias ventriculares complejas. Los pacientes fueron
randomizados a amiodarona empirica (100-400 mg)
0 a una variedad de farmacos antiarritmicos clase |
seleccionados mediante estudio electrofisioldgico.
Este estudio se finalizé prematuramente al observar-
se una frecuencia inaceptable de recurrencia de
arritmias ventriculares y de muerte (35% a los 2
afos) en ambos grupos, sugiriendo que la preven-
cion secundaria de las arritmias ventriculares en es-
tos pacientes debia hacerse con un DAI. Al mismo
tiempo, los antiarritmicos de clase | fueron predic-
tores independientes de la recurrencia de arritmias
ventriculares.

De acuerdo a los resultados de estos estudios, la
prevencion secundaria de las arritmias ventriculares
en la MCDI con farmacos antiarritmicos de clase |
se deberia desaconsejar en el momento actual. La
amiodarona empirica o el sotalol guiado mediante
estudio electrofisiolégico o Holter son los tratamien-
tos mas apropiados en estos pacientes. Sin embar-
go, la baja reproducibilidad de la inducciéon de TV
mediante estudio electrofisiolégico en la MCDI su-
giere la utilizacion de terapias alternativas. Ademas,
el tratamiento farmacolégico antiarritmico es insufi-
ciente para reducir la mortalidad en los pacientes re-
sucitados de MS.

Ablacion con catéter

La ablacion con catéter es muy eficaz para tra-
tar substratos bien definidos de macroreentrada
como el fluter auricular comun o la reentrada AV
mediada por una via accesoria. Sin embargo, la
ablacion es menos eficaz en otros substratos, co-
mo la macroreentrada miocardica ventricular, en
los que el circuito reentrante este peor definido y
puede llegar a ser muy complejo en una disposi-
cion tridimensional. A pesar de todo, la efectividad
de la ablacién ha sido demostrada en pacientes
seleccionados con TV postinfarto, porque el subs-
trato arritmogénico esta confinado a una region
ventricular concreta’® 76, Esta situacion es todavia
mas compleja en la MCDI, en la que el substrato
esta pobremente definido y no confinado a una re-
gion cardiaca particular, lo que probablemente ex-
plica la escasez de series publicadas sobre abla-
cion de TV en la MCDI?7.
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La serie publicada mas amplia incluyé a 8 pa-
cientes con MCDI y 9 TVs monomorficas incesantes
o recurrentes y refractarias a farmacos’®. En todos
ellos la TV tenia un mecanismo macroreentrante que
fue cartografiado con una metodologia similar a la
empleada en las TV sobre cicatriz postinfarto”®-0,
Seis de las 9 TVs se hicieron no inducibles y ningu-
na de las 4 TVs incesantes recurrieron en el segui-
miento. Sin embargo, en 6 pacientes fue posible in-
ducir otras TVs al término del procedimiento y solo 2
pacientes estuvieron libres de recurrencias de TV en
el seguimiento. Otro estudio posterior incluy6 a 4 pa-
cientes con MCDI y TV sostenida por macroreentra-
da miocardica, que fue tratada eficazmente con
ablacién con catéter'?. Sin embargo, todos los pa-
cientes siguieron siendo tratados posteriormente con
farmacos antiarritmicos, con DAI o con ambos. Mas
recientemente se ha descrito un abordaje mas agre-
sivo, consistente en la creacion de lineas de bloqueo
entre el circuito reentrante y un obstaculo anatémico
o miocardio normal mediante la aplicacion de radio-
frecuencia, como alternativa a la aplicacion focal de
radiofrecuencia, en pacientes con TV recurrente y
descargas frecuentes del DAI®!. A pesar de que la
mayoria de pacientes en este estudio presentaban
una miocardiopatia dilatada de origen isquémico, se
incluyeron a dos con MCDI. En el seguimiento, la
mayoria de los pacientes presentaron una reduccion
significativa de los episodios de TV. Por consiguien-
te, en el momento actual, la ablacién con catéter se
debe considerar un tratamiento coadyuvante a los
farmacos y al DAl en el tratamiento de pacientes se-
leccionados con MCDI y episodios frecuentes o in-
cesantes de TV.

Cirugia

La experiencia quirdrgica en la ablacion de las
TVs de la MCDI es limitada y basada en la publica-
cién de casos clinicos aislados®. Esta terapia pare-
ce menos eficaz que cuando se realiza en pacientes
con cicatriz postinfarto, de forma similar a lo visto pa-
ra la ablacién con catéter. A pesar de todo, el tras-
plante cardiaco es una buena alternativa para la MC-
DI terminal con TV recurrente.

DAI

El DAI se ha establecido como una terapéutica de
primera linea para algunos tipos de arritmias ventri-
culares, independientemente de su causa. Los estu-
dios multicéntricos que han estudiado el papel del
DAl para la prevencion secundaria de las TVs han
incluido pacientes tanto con miocardiopatias de ori-
gen isquémico como no isquémico (tabla ).
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El primero de estos estudios fue el Antiarrhythmics
Versus Implantable Defibrillators (AVID)®3, que estudid
a 1.016 pacientes resucitados de una MS por FV o TV,
con TV sincopal o con disfunciéon ventricular izquierda
severa (fraccion de eyeccion de 40% o inferior) y TV
espontanea pobremente tolerada. Los pacientes fue-
ron randomizados a DAl o farmacos antiarritmmicos de
clase Ill (amiodarona en el 96% de los pacientes). La
supervivencia fue significativamente mejor (P < 0,02)
en el grupo del DAl (75% frente a 64% a los 3 afios de
seguimiento). De acuerdo a este estudio, el DAl de-
beria ser implantado en los pacientes con MCDI y con
arritmias ventriculares pobremente toleradas.

Posteriormente, otros dos estudios han sido publi-
cados. El estudio CIDS® incluyo a 659 patients con
el mismo perfil que los incluidos en el estudio AVID
junto con un grupo adicional de pacientes con sin-
cope sin registro ECG y TV inducible. Los pacientes
fueron aleatorizados a DAl 0 a amiodarona. En el se-
guimiento no se observé una reduccion significativa
de la mortalidad global (10,2% frente a 8,3% de mor-
talidad anual de la amiodarona y del DAI respecti-
vamente, P = 0,14) ni de la arritmica (4,5% frente a
3% mortalidad anual de la amiodarona y del DAl res-
pectivamente, P = 0,09). En el mismo sentido, el mas
recientemente publicado Cardiac Arrest Hamburg
Study (CASH)® tampoco encontré diferencias signi-
ficativas (P = 0,08 de una sola cola) en la mortalidad
global entre el DAl y los farmacos antiarritmicos
(amiodarona o metoprolol) en 288 pacientes resuci-

Tabla 11

o Sin arritmias ventriculares
— Mejorfa de la situacion hemodindmica

(betabloqueantes, inhibidores del ECA y, posiblemente en pacientes
seleccionados, resincronizacién con marcapasos)

o Arritmias ventriculares no sostenidas
— Origen focal® o TV rama-rama
— Otros mecanismos de TV

/N Ablacion

N Amiodarona/Dofetilide

/\ Seguimiento clfnico®

* Sintomas o deterioro hemodindmico
* No sintomas

o Arritmias ventriculares sostenidas

— Origen focal® 0 TV rama-rama  Ablacion
— Otros mecanismos
* Parada cardfaca por TV/FV  DAI
* TV bien tolerada y FE VI < 35% DAL
* TV bien tolerada o FE VI > 35% N No tratamiento, FAA,
ablacion o DAI

Monocardio N.2 1 e 2003 e Vol V e 15-33



Ca,
pO Sr(c<
<,

. So,
(o)
9

v,
z
b4

% s
Canpiord

tados de una MS con arritmias ventriculares docu-
mentadas. Se han discutido diversas razones®® pa-
ra explicar las diferencias entre los resultados del es-
tudio AVID y de los otros dos, pero la mas plausible
es la diferencia en los tamafios de la muestra.
Adicionalmente, subanalisis de los estudios CIDS vy
AVID han encontrado que el beneficio del DAI se
concentraba en los pacientes con disfuncién ventri-
cular izquierda severa y que no se encontraban be-
neficios en los pacientes con grados menores de
disfuncioén ventricular izquierda®’- 88

Hasta el momento ningun estudio ha comparado el
efecto sobre la supervivencia del DAI, los farmacos y
la terapia convencional sin tratamiento anti-arritmico
especifico en los pacientes con TV bien tolerada.

Conclusion

Para resumir (tabla Il), en el momento actual para
prevenir la MS en pacientes con MCDI con o sin arrit-
mias ventriculares no sostenidas, se debe corregir
cualquier condicion proarritmica, como los des-equili-
brios hidrosalinos, la isquemia o la proarritmia, farma-
colégica, y mejorar su estado hemodinamico con
IECAs, betabloqueantes, y, posiblemente si finalmente
se prueba en los estudios multicéntricos, con estimu-
lacion en pacientes seleccionados. Las intervenciones
especificas para prevenir la arritmias ventriculares sos-
tenidas o la MS con farmacos o con un DAl continua-
ran siendo controvertidas hasta que los estudios mul-
ticéntricos actualmente en marcha presenten sus
resultados. Las arritmias ventriculares sostenidas de-
ben ser estudiadas mediante estudio electrofisioldgico
para determinar su mecanismo, que puede ser sus-
ceptible de ablacion, como en la TV por reentrada ra-
ma-rama. Tras la exclusion de estos mecanismos sus-
ceptible de ablacion y de acuerdo a los estudios
multicéntricos de prevencién secundaria, los pacien-
tes con MCDI y arritmias ventriculares pobremente to-
leradas deberian recibir un DAI, especialmente si tie-
nen disfucion ventricular severa. Finalmente, existen
menos evidencias para recomendar el implante de un
DAl en los pacientes que se presentan con una TV sos-
tenida y sin disfuncién ventricular severa o en aquellos
con TV sostenida con buena tolerancia. Estos pacien-
tes pueden ser tratados mediante el implante de un
DA, pero no se puede descartar la utilizacion de far-
macos clase lll, en particular la amiodarona, especial-
mente si la TV es bien tolerada.

MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

La MCH es una enfermedad genética de herencia
autosémica dominante de penetrancia variable y con
una prevalencia relativamente alta en la poblacion

MUERTE SUBITA EN LAS MIOCARDIOPATIAS

general®®. La enfermedad tiene una gran heteroge-
neidad en su evolucion, lo que se demuestra por el
hecho que se puede encontrar en todas las fases de
la vida, desde el recién nacido al anciano®%-9, Al mis-
mo tiempo, su penetrancia es muy variable, aun den-
tro de una misma familia. El curso clinico también es
muy variable, permaneciendo la mayoria de los pa-
cientes asintomaticos a lo largo de su vida, mientras
que otros desarrollan sintomas severos de insuficien-
cia cardiaca®*. La sintomatologia de los pacientes se
puede dividir en dos grupos de manifestaciones cli-
nicas con diferente tratamiento. Por un lado, tendria-
mos la sintomatologia derivada fundamentalmente de
la hipertrofia, que viene expresada por la triada de
angina, disnea y sincopes®. Por otro lado, la inesta-
bilidad eléctrica, que es probablemente la causa res-
ponsable de la elevada incidencia de MS de estos
pacientes, constituyendo la MCH la primera causa de
MS juvenil en USA vy la segunda en Europa, tras la
displasia arritmogénica de ventriculo derecho®. La
MS ocurre frecuentemente en pacientes totalmente
asintomaticos e, incluso, con grados leves de hiper-
trofia, lo que representa una de los mayores proble-
mas clinicos de esta enfermedad?®2 %,

Fisiopatologia

La MCH produce un incremento de la masa mio-
céardica sin una causa aparente (figs. 4 y 5)9.97,
Esta hipertrofia se acompafia ademas de una des-
organizacion fibrilar responsable de gran parte de
la fisiopatologia de este trastorno. Asi, se cree que
la desorganizacion de las fibras miocardicas es
responsable de inestabilidad eléctrica de la enfer-
medad®, que puede dar lugar a la aparicion de fe-
némenos de reentrada y arritmias ventriculares
que, en ultimo término, podrian conducir a la MS
del paciente®. Sin embargo, este no es el Unico
mecanismo potencialmente responsable de MS en
la MCH. Asi, otros mecanismos que pueden jugar
un papel son la desestabilizacion hemodinamica
ante la obstruccion dinamica a la eyeccion del ven-
triculo izquierdo, la isquemia miocardica secunda-
ria al desequilibrio entre el aporte y la demanda de
flujo sanguineo por un incremento de la demanda
ante la hipertrofia desproporcionada vy, finalmente,
las arritmias auriculares'®. Estas ultimas, pueden
actuar a través de los otros tres mecanismos des-
critos, es decir, mediante la degeneracion de un rit-
mo supraventricular rapido a FV por la inestabilidad
eléctrica ventricular®!, mediante el deterioro he-
modinamico subito por la pérdida de la contraccion
auricular en un ventriculo muy dependiente de és-
ta por su mala relajacion, mediante el aumento del
gradiente ventricular por la disminucion del llenado
ventricular secundario a la pérdida de la contrac-
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cion auricular y a la disminucion del tiempo diasto-
lico durante taquicardia, y, finalmente, por la isque-
mia secundaria a un aumento de las demandas me-
tabdlicas miocardicas de la taquicardizacion.

Predictores de MS

La mayoria de los pacientes con MCH no van a de-
sarrollar MS a lo largo de su evolucion y presentan
un bajo riesgo para ésta®%97.1%2_ Sin embargo, el he-
cho de que la MS pueda ser la primera manifesta-
cion clinica de la enfermedad y de que a menudo se
presente en pacientes jovenes, hacen de ésta un
evento dramatico que refuerza el objetivo de tratar
de identificar a aquellos pacientes con mas riesgo
para ella. De esta forma, se han identificado una se-
rie marcadores de riesgo de MS en el seguimiento
entre los que se encuentran los antecedentes fami-
liares de MS en al menos dos familiares de primer
grado, los antecedentes personales de MS abortada
0 de arritmias ventriculares sostenidas y la presen-
cia de sincopes recurrentes que no se expliquen por
causas corregibles?97.102 Estos marcadores pre-
sentan un elevado valor predictivo pero su sensibili-
dad es baja y no se encuentran en la mayoria de los
pacientes. Por este motivo, se ha tratado de identifi-
car otros marcadores basados en diversas explora-
ciones que se comentan a continuacion.

Ecocardiografia-Doppler

La ecocardiografia identifica, en primer lugar, a
aquellos pacientes con obstruccion dinamica severa
a la eyeccion del ventriculo izquierdo. La existencia
de un gradiente de presion sistdlica intraventricular
superior a 50 mmHg se ha identificado como un pre-
dictor de MS, aunque no por todos los autores.

Recientemente, se ha sugerido otro marcador eco-
cardiografico que podria tener un mayor poder pre-
dictivo, como es la existencia de una hipertrofia ven-
tricular severa, definida como un espesor del septo
interventricular superior a 30 mm. Asi el grupo de
Spirito y col. encontré que la existencia de este ha-
llazgo se asociaba con un riesgo de MS de 16% en
un seguimiento medio de 6,5 afos y que cuando se
asociaba a una edad menor de 18 afios la incidencia
de MS aumento hasta el 42% 193, Otros autores no han
encontrado este asociacion y discuten el valor de es-
te hallazgo'?. Sin embargo, estos Ultimos estudios
tienen la limitacion de un seguimiento menor. De he-
cho, la existencia de una asociacion entre la hipertro-
fia ventricular izquierda severa y muerte se ve apoya-
da por el hecho de que, aunque es posible observar
la primera en todas las décadas de la vida, su preva-
lencia cae de forma significativa a partir de los 20

MUERTE SUBITA EN LAS MIOCARDIOPATIAS

anos, sugiriendo que bien la hipertrofia regresa en los
pacientes mayores o bien desaparecen los individuos
jovenes con hipertrofia severa. Por otro lado, la au-
sencia de hipertrofia o la presencia de grados leves
de hipertrofia se ha relacionado con un bajo riesgo de
MS, aunque este no llega ha desaparecer'®.

Prueba de esfuerzo con isotopos

Este prueba se considera de especial utilidad por
dos hallazgos diferentes. En primer lugar, la ausen-
cia de elevacion de la presion arterial e incluso la hi-
potension con el esfuerzo, definidas como una TA ar-
terial del esfuerzo que no supera en un 20% la de
reposo, se ha asociado a MS190,

Por otro lado, se ha demostrado que la aparicion
de areas de isquemia en la gammagrafia isotépica
de esfuerzo también se asocia a MS (fig. 6)10.

Cateterismo

En general aporta poco aunque algunos trabajos
han encontrado una mayor incidencia de MS en ni-
Aos con MCH en los que se demuestran puentes co-
ronarios musculares con fenémeno de Aordefio@
(Amilking@) coronario, apoyando la hipotesis de la
isgquemia como desencadenante'®.

Holter

Es de utilidad limitada como prueba de despistaje
para la prevencion primaria de MS. Tras la deteccion
de arritmias ventriculares sostenidas asintomaticas,
hallazgo infrecuente, el hallazgo mas significativo es
la aparicion de taquicardias ventriculares no sosteni-
das. Sin embargo, este hallazgo es relativamente fre-
cuente y se ha demostrado que es poco especifico y
que tiene un bajo valor predictivo positivo. Sin em-
bargo, si se ha demostrado que presenta un alto va-
lor predictivo negativo, es decir, el paciente que no
presenta TVNS en el Holter presentaria un riesgo ba-
jo de MS. No obstante, una excepcion serian los pa-
cientes menores de 20 anos, en los que las TVNS son
infrecuentes y, por este motivo, no se puede asumir
un bajo riesgo de muerte subita si el Holter no pre-
senta TVNS9. 100,102,

Estudio electrofisiologico

El estudio electrofisiolégico presenta una pobre
rentabilidad como predictor de arritmias ventricula-
res en estos pacientes. El motivo de ello es que, a
diferencia de otros substratos como la cardiopatia is-
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quémica con cicatriz postinfarto, en los que la arrit-
mia ventricular tipica es la TV monomorfica sosteni-
da, en la MCM son las taquicardias ventriculares po-
limérficas, arritmias cuya inducibilidad reproducible
es baja, pudiendo ser ademas un hallazgo inespeci-
fico del estudio electrofisiologico: 100,102,

Otros autores han descrito otros marcadores de
MS como la fragmentacion de los electrogramas que
se registran en el tabique interventricular®. Sin em-
bargo, este hallazgo no ha sido estudiado por mas
grupos y apenas es utilizado en la actualidad.

Estudio genético
Recientemente, se ha sugerido que determinadas

mutaciones genéticas, como la Arg403GiIn de la B-
miosina, condicionan un riesgo muy elevado de MS,
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mientras que en otras, como en la de la Val606Met de
la B-miosina, este riesgo es practicamente desprecia-
ble8.105 De esta forma, la caracterizacion de las di-
versas mutaciones de esta enfermedad y su correla-
cién con su curso clinico puede tener implicaciones
clinicas importantes de aplicacion practica inmediata.
Sin embargo, una de las principales dificultades del
andalisis genético de pacientes con CH es que la mu-
tacion causante de la enfermedad puede afectar a
uno de los multiples genes que codifican proteinas
cardiacas. Actualmente sabemos que las mutaciones
que provocan la enfermedad afectan a genes que co-
difican proteinas del sarcémero, la unidad funcional
contréctil de la célula muscular. La causa mas comun
de la MCH son mutaciones de «cambio de sentido»
en dichos genes (miosina cardiaca, troponina T car-
diaca, troponina | cardiaca, proteina C-ligante de mio-
sina, tropomiosina, cadenas ligeras de la miosina, ac-
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Figura 6.—MIBI-SPECT de
reposo y esfuerzo en un pa-
ciente de 16 anos con mio-
cardiopatia hipertrofica que
acude para estratificacion
del riesgo de muerte subita.
Se aprecian una gran hiper-
trofia ventricular de predomi-
nio septal pero no se aprecia
isquemia miocardica.
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tina y titina). De esta forma, aunque el futuro de la
identificacion de los pacientes con MCH con mayor
riesgo de MS pase por el andlisis genético, en el mo-
mento actual este estudio no se puede considerar una
prueba de uso clinico rutinario, dado su elevado cos-
te y la gran diversidad de mutaciones, lo que origina
que unicamente se identifique la mutacién en menos
de 44% de los pacientes.

Estrategias de prevencion de MS
Medidas higiénicas

Se debe prohibir la practica deportiva y el ejercicio
fisico intenso, salvo en pacientes con muy bajo ries-
go, como aquellos con hipertrofia menor de 18 mm.

Medicacion

Es cuestionado el beneficio de los betabloque-
antes en sujetos asintomaticos, aunque se acepta
como tratamiento si la hipertrofia es mayor de 18
mm, a pesar de que no se ha demostrado que es-
te tratamiento limite la progresion de la enferme-
dad 198,

La amiodarona se ha considerado desde hace
aflos como el tratamiento preventivo de muerte su-
bita de eleccion. Esto se basaba en un unico estu-
dio retrospectivo en el que los pacientes que reci-
bieron este tratamiento parecieron presentar una
mayor supervivencia que los que no la recibie-
ron106.107  Estudios posteriores han cuestionado el
potencial efecto beneficioso de este farmaco en es-
tos pacientes.

Desfibrilador automatico

El establecimiento del DAl en una terapia de utili-
dad reconocida ha extendido su uso a la prevencion
de la MS en la MCH?96.100.102 De esta forma, actual-
mente se considera el tratamiento de eleccion para
la prevencion secundaria de la muerte subita que no
sea debida a una causa transitoria o corregible '%8. Su
uso como prevencion primaria es mas cuestionado.
En una época de la medicina basada en la evidencia
lo deseable seria poder disponer de estudios aleato-
rizados libres de sesgos que compararan esta tera-
péutica con la conservadora, analogamente a lo que
se ha hecho en otras enfermedades, como la cardio-
patia isquémica. Sin embargo, dado la significativa-
mente inferior prevalencia de la MCH, hace improba-
ble que se realize algun dia un estudio controlado
con esta terapéutica, por lo que se debe plantear en
aquellos pacientes que se consideren de alto riesgo.

MUERTE SUBITA EN LAS MIOCARDIOPATIAS

CASO CLINICO

Un varén de 16 anos con miocardiopatia hipertro-
fica (MCH) fue referido para evaluacion de su riesgo
de muerte subita (MS) El paciente se encontraba
asintomatico y no tenia antecedentes familiares de
muerte subita. En la exploracion fisica destacaba un
soplo sistdlico eyectivo sobre el borde esternal iz-
quierdo y no irradiado a cuello. El electrocardiogra-
ma mostraba signos de hipertrofia ventricular iz-
quierda (fig. 5). El ecocardiograma demostré una
hipertrofia ventricular izquierda severa (36 mm de ta-
bique interventricular), con obstruccion a la eyeccion
del ventriculo izquierdo, un gradiente de presion in-
traventricular de 90 mmHg y buena funcion sistélica
del ventriculo izquierdo.

Preguntas clinicas

1. ;/Que exploraciones adicionales realizaria?

2. ilLe prescribiria betabloqueantes?

3. ¢Suponiendo que todas las exploraciones que
indicara Unicamente mostraran hipertrofia ventricular
sin otros marcadores de MS, le prescribiria un trata-
miento preventivo de MS (amiodarona o un DAI)?

Comentarios

1. A este paciente se le realizé una estratificacion
de riesgo con las exploraciones indicadas anterior-
mente. En el registro de Holter no se demostraron
arritmias ventriculares sostenidas o no sostenidas, o
que serfa un dato con alto valor predictivo negativo
de que su riesgo de muerte subita es bajo, sino fue-
ra por su corta edad, por lo que este dato se consi-
derd de poco valor. El paciente alcanzoé en la prue-
ba de esfuerzo la 4.2 etapa del protocolo de Bruce y
10,1 minutos de esfuerzo sin hipotension (tension
basal 90/70, tension de maximo esfuerzo 140/70
mmHg) ni sintomas. El estudio isotépico de perfusion
miocardica (fig. 6) no demostré areas de isquemia
con el esfuerzo. No se logré realizar un estudio ge-
nético, a pesar de contactar con distintos centros,
por no disponer de la técnica.

2. Se le indicaron betabloqueantes porque, aun-
que se encontraba asintomatico y no se ha demos-
trado un beneficio prondstico de este tratamiento en
la MCH, se consideran indicados cuando existe una
gran hipertrofia ventricular.

3. Aunque este paciente no presenta los facto-
res de riesgo mas predictivos de MS (antecedentes
ya de esta, arritmias ventriculares sostenidas, sin-
copes recurrentes, o antecedentes en al menos 2
familiares de MS) y la mayoria de exploraciones
tampoco presentaban un perfil de riesgo, su gran
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hipertrofia ventricular y su corta edad se han mos-
trado en algunos estudios como de alto riesgo de

MS.

Adicionalmente, presentaba un gradiente sig-

nificativo de presioén intraventricular, que, aunque
es un factor de riesgo menor, se debe también te-

ner

en cuenta. Por todo ello, se le propuso el

implante de un DAl que el paciente rechazo.
Posteriormente, siguid revisiones periddicas, per-
maneciendo asintomatico y reiterandose en recha-
zar el DAI. Finalmente, con una edad de 19 anos y
mientras paseaba por la calle, presentd una para-
da cardiorrespiratoria, documentandose a su llega-
da al servicio de urgencias médicas una fibrilacion
ventricular, de la que no se le pudo recuperar.
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Muerte subita en la hipertension arterial, las
valvulopatias y las cardiopatias congénitas

R. Peinado, J. L. Merino, M. Abelld, A. Peinado, M. Gnoatto y M. Gonzélez-Vasserot
Unidad de Arritmias y Electrofisiologia. Unidad Médico-Quirtrgica de Cardiologia.
Hospital Universitario La Paz. Madrid.

A diferencia de otras patologias, como la cardio-
patia isquémica, donde existe mayor informacion so-
bre los mecanismos y la prevencion primaria y se-
cundaria de la muerte subita cardiaca (MSC), en la
hipertension arterial (HTA), las valvulopatias y las
cardiopatias congénitas, esta es escasa'?.

En el presente capitulo revisaremos el estado ac-
tual del conocimiento de la incidencia, mecanis-
mos, la estratificacion de riesgo y la prevencion pri-
maria y secundaria de la MSC en los pacientes con
estas alteraciones. Trataremos por separado cada
una de ellas y finalizaremos con un caso clinico
que, a modo de ejemplo, ilustre la actitud practica
a seguir.

MUERTE SUBITA E HIPERTENSION
ARTERIAL

La HTA es un factor de riesgo mayor de morbili-
dad y mortalidad cardiovascular. Su presencia ele-
va mas del doble el riesgo de cardiopatia isqué-
mica y de MSC y mas del triple el de insuficiencia
cardiaca y de accidentes cerebrovasculares agu-
dos. Los pacientes con HTA tienen, con frecuen-
cia, alteraciones de la estructura y de la funcion
cardiaca, incluyendo hipertrofia ventricular izquier-
da (HVI), disfuncién sistélica y diastélica e insu-
ficiencia cardiaca. También pueden tener enferme-
dad arterial coronaria concomitante o relacionada
con la HTA y la HVI, asi como un riesgo aumenta-
do de arritmias®.

En las ultimas dos décadas ha existido un gran in-
terés acerca de la patogenia y los posibles riesgos
asociados de la hipertrofia ventricular izquierda (HVI)
en pacientes con HTA y de sus. La HVI se ha iden-
tificado como uno de los mas importantes factores
de riesgo de MSC, independiente de la presion ar-
terial, infarto de miocardio, de insuficiencia cardiaca
congestiva y de otras causas de mortalidad y mor-
bilidad cardiovascular® 8,

Marcadores de riesgo

El estudio Framinghan demostré que la presencia
de signos electrocardiograficos de HVI constituye un
predictor independiente de morbilidad y mortalidad
cardiovascular, incluida la MSC, especialmente en
pacientes que también tienen una historia de HTA7-'2.
Cupples y cols. comprobaron que la HVI detectada
mediante ECG fue un predictor a corto y largo plazo
de MSC™.

También se ha demostrado que la HVI, detectada
mediante un ecocardiograma, prueba mucho mas
sensible que el ECG, se asocia con un aumento de
riesgo de enfermedad cardiovascular y de mortali-
dad por todas las causas, tanto en estudios hospi-
talarios como en estudios de poblacion. Los investi-
gadores del estudio Framingham publicaron una
serie de trabajos que demostraban dicho aumento
de riesgo, aunque no analizaron en profundidad la
incidencia de MSC13-15. Aunque Levy y cols. habian
sugerido un aumento de riesgo de MSC en pacien-
tes con HVI en el ecocardiograma'®, fueron Haider y
cols., en un estudio de cohortes con un seguimien-
to medio de 10 afios, quienes demostraron clara-
mente que el aumento en la masa ventricular iz-
quierda y la HVI se asocian de forma independiente
y directa con un aumento del riesgo de MSC'6.17,

Los cambios seriados en la HVI demostrados me-
diante el ECG o el ecocardiograma se asocian a un
mayor riesgo de eventos adversos en comparacion
a aquellos pacientes en los que no hay cambios o
se produce regresion de la hipertrofia® 18,

Las relaciones entre la HVI, la dispersion del inter-
valo QT, las arritmias ventriculares complejas y la
MSC en pacientes hipertensos no tratados previa-
mente han sido estudiadas recientemente por
Saadeh y cols. Dichos autores observaron que la HVI
y las arritmias ventriculares complejas fueron los uni-
cos predictores de muerte subita en un seguimiento
de 10 afios. Aunque los pacientes con MSC tuvieron
mayores cifras de presion arterial sistélica y diastoli-
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ca, asf como una mayor dispersion del intervalo QT
con relacién a los supervivientes, esta diferencia no
fue estadisticamente significativa®.

Mecanismo patogénico

Aunque la HVI predispone al paciente con HTA a
la enfermedad coronaria, la disfuncién ventricular iz-
quierda y la MSC, el mecanismo fisiopatolégico sub-
yacente a dichos riesgos no ha podido ser definido
con claridad.

La MSC en la HVI puede ser trombdtica, isquémi-
ca o arritmica. Las anomalias de la vasodilatacion
coronaria, la funcion endotelial y el estado de hiper-
coagulabilidad son alteraciones bien establecidas
en relacion con la HTA y la HVI, aunque su papel pre-
Ciso en la patogenia de la MSC no ha sido bien acla-
rado. Las anomalias electrofisiologicas también han
sido bien documentadas en la HVI?. Los pacientes
hipertensos con HVI tienen una mayor prevalencia
de extrasistoles ventriculares y de arritmias ventricu-
lares complejas que aquellos pacientes hipertensos
sin HVI o normotensos?'-24. Sin embargo, esta ob-
servacion clinica no ha servido para explicar fisio-
patologicamente el mecanismo Ultimo de la MSC.
Faltan evidencias claras de que el miocardio hiper-
trofico sea, per se, un sustrato para arritmias ventri-
culares malignas y de que la extrasistolia ventricular
en pacientes con HVI sea un marcador de riesgo de
MSC?25. Para algunos autores, la presencia de HVI no
causa una mayor propension a las arritmias por re-
entrada, sino que las arritmias son un simple marca-
dor de isquemia miocéardica?®. No obstante, los cam-
bios no homogéneos de las propiedades
electrofisioldgicas del tejido hipertrofico, las varia-
ciones locales en la velocidad de conduccion cau-
sadas por la fibrosis y el aumento de la tension pa-
rietal y el estiramiento de las fibras miocardicas
asociado con la distension diastdlica también pue-
den favorecer el desarrollo de arritmias. Ademas, el
tratamiento concomitante con diuréticos puede pro-
ducir hipopotasemia e hipomagnesemia, que tam-
bién pueden favorecer el desarrollo de arritmias,
aunque esto no se ha demostrado claramente des-
de el punto de vista clinico.

Otros estudios han puesto de manifiesto que en los
pacientes hipertensos con HVI se produce una re-
duccion del flujo, ventricular izquierdo y de la reser-
va de flujo asi como un aumento del consumo de oxi-
geno?’?. El aporte coronario también puede estar
disminuido por aterosclerosis en personas con HVI,
debido a que algunos factores asociados con ésta
son aterogénicos. Este desequilibrio de la perfusion
miocardica puede predisponer a la isquemia, a las
arritmias y a la MSC. Estudios clinicos recientes han
demostrado que la reducciéon en la masa ventricular

MUERTE SUBITA EN LA HIPERTENSION ARTERIAL, LAS VALVULOPATIAS Y LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

izquierda mediante tratamiento farmacolégico con un
inhibidor de la enzima conversora de la angiotensina
(ECA) produce una mejoria significativa en el flujo
ventricular y en la reserva de flujo, que es mayor con
el uso concomitante de éste con un antagonista de
los receptores de la angiotensina 1130.31,

Efecto del tratamiento

Hasta la fecha existe un cuerpo de evidencias
cientificas que ponen de manifiesto que lo importan-
te en el tratamiento de la HTA es la reduccion de la
misma, mas que el farmaco antihipertensivo elegido.
Multiples ensayos clinicos, en los que se han com-
parado distintos farmacos, no han encontrado dife-
rencias en el prondstico cardiovascular de los pa-
cientes en funciéon del farmaco elegido, ni siquiera
en los ensayos mas recientes en los que se compa-
ra la eficacia de los antihipertensivos mas clasicos
(diuréticos y betablogueantes) frente a los mas nue-
vos (antagonistas del calcio e inhibidores de la
ECA)3233, Sin embargo, los resultados de un estudio
reciente indican que la proteccion cardiovascular
ejercida por el farmaco antihipertensivo parece ma-
yor de la esperada por una mera reduccion de la
presion arterial®4,

El tratamiento antihipertensivo reduce la HVI, aun-
que no todos los farmacos antihipertensivos son
igual de eficaces en este aspecto. Los inhibidores de
la ECA son probablemente los mas eficaces para lo-
grar este fin®. La regresion de la HVI con antihiper-
tensivos, confirmada mediante ecocardiografia o
con ECG, se asocia a un mejor pronéstico de los hi-
pertensos, constituyendo en la actualidad uno de los
objetivos del tratamiento de la HTA18.36.37,

Existe poca informacion acerca del efecto de la re-
gresion de la HVI sobre las arritmias ventriculares y la
MSC. Se ha demostrado que la reduccion de la HVI
disminuye las arritmias asociadas a ésta. Sin embar-
go, no se ha demostrado que la reduccion de la ec-
topia ventricular asociada a la HVI o del riesgo de
MSC asociado pueda ser contrarrestado disminuyen-
do mediante tratamiento la masa ventricular izquierda
de forma independiente a la reduccion de la presion
arterial o de otros efectos de los farmacos antihiper-
tensivos. El efecto de la reduccion de la presion arte-
rial y/o de la regresion de la HVI en la incidencia de
MSC es dificil de establecer con certeza. Muchos de
los ensayos clinicos aleatorizados no analizan la inci-
dencia de MSC por separado de la mortalidad car-
diovascular global. Otros son demasiado pequefios
para responder a esta pregunta e, incluso, algunos
estudian poblaciones con un riesgo insuficiente de
MSC. El conjunto de ensayos en HTA sistdlica aislada
identificd una reduccion de la mortalidad de todas las
causas, incluyendo la muerte subita, de un 17%38.
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En conclusion, la HTA y la HVI conllevan una mayor
incidencia de MSC. Los mecanismos de esta son mul-
tiples e interrelacionados y en ellos probablemente
juegan un papel preponderante la isquemiay las arrit-
mas asociadas a la misma. Aunque el descenso de la
presion arterial y la regresion de la HVI mediante tra-
tamiento antihipertensivo traen consigo una disminu-
cion de complicaciones cardiovasculares, el impacto
sobre la reduccion de la MSC de ambos no ha podi-
do ser establecido de una forma clara.

MUERTE SUBITA Y VALVULOPATIAS

Existen pocos estudios no sesgados que analicen
la incidencia de MSC en la historia natural de las val-
vulopatias39-42 .

Horstkotte demostré una incidencia anual del
0,33% en pacientes con estenosis mitral moderada,
del 0,45% en pacientes con estenosis mitral severa
y del 5,77% en pacientes con estenosis mitral e in-
dicacion de cirugia rechaza por el paciente?.
Delahaye y cols. observaron una incidencia de MSC
de 0,25% en pacientes con insuficiencia mitral se-
vera en espera de cirugia de reemplazo valvulars®.

En pacientes con estenosis adrtica asintomaticos
la MSC es muy rara, siendo la incidencia anual me-
nor del 1%. Esto ha sido confirmado por tres estudios
prospectivos recientes. En dos de ellos no se regis-
traron episodios de MSC durante seguimientos me-
dios de 20 y 30 meses respectivamente*344. En el
otro se produjeron dos MSC en 51 pacientes segui-
dos durante 17 meses, pero en ambos casos habian
aparecido sintomas previamente®. La aparicion de
sintomas cambia el prondstico y aumenta significati-
vamente la mortalidad. En pacientes sintomaticos la
supervivencia no alcanza mas de 2 a 3 afios a partir
del desarrollo de los sintomas y la incidencia de MSC
oscila entre el 8 y el 34% segun las series*>48,

En pacientes con insuficiencia aoértica asintoméati-
cos y con una funciéon del VI conservada la inciden-
cia de MSC, en una recopilacion de siete estudios
que incluy6 490 pacientes asintomaticos u oligosin-
tomaticos, fue inferior al 0,2 % / afio*®. En la serie de
Tornos y cols., que incluyd 101 pacientes con estas
caracteristicas, no se produjo ninguna muerte®°. Sin
embargo, un estudio mas reciente de la clinica Mayo
subray6 que la historia natural de estos pacientes es
peor que la de muchas de las series publicadas pre-
viamente. Mas de la mitad de los 246 pacientes es-
tudiados estaban totalmente asintomaticos al inicio
del seguimiento y, a pesar de ello, la mortalidad glo-
bal a los 10 afios fue mayor de la esperada (34%)
para esa edad y sexo. No obstante, los pacientes de
alto riesgo tenian como caracteristicas haber desa-
rrollado sintomas a lo largo del seguimiento, aunque
fueran transitorios, una fraccion de eyeccion del VI
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menor del 55%, un diametro telesistdlico mayor de
25 mm/m? o fibrilacion auricular. En cambio, los pa-
cientes sin ninguno de estos datos tuvieron una mor-
talidad similar a la esperada®’. El prondstico es mu-
cho peor en pacientes sintomaticos, especialmente
si tienen disfuncién ventricular izquierda, con una
mortalidad, mayor del 20% al afio en pacientes en
insuficiencia cardiaca®®%4,

La sustitucion valvular no elimina el riesgo de
MSC. En una serie de 1.533 pacientes sometidos a
reemplazo valvular mitral o adrtico, el 20% de las
muertes que se produjeron durante el seguimiento
fueron subitas y el 6% fueron directamente atribuidas
a arritmias®®. La incidencia anual en pacientes so-
metidos a sustitucion valvular mitral fue del 0,50% en
la serie de Horstkotte*C.

Mecanismos de arritmias ventriculares,
sincope y muerte subita

Se ha documentado taquicardia ventricular (TV)
como causa de MSC en pacientes con valvulopatia
aodrtica®. Ademas, las arritmias ventriculares pare-
cen aumentar en frecuencia poco después de la ci-
rugia valvular®’. En estudios basados en registros
Holter se observé una TV en el 10% de pacientes so-
metidos a valvulotomia aértica y en el 13% después
de sustitucion valvular adrtica®®. Se han propuesto
varios posibles mecanismos de arritmias y de MSC
en pacientes con valvulopatia.

Los pacientes con sobrecarga de presion e hiper-
trofia del VI o del VD tienen un aumento de la tension
parietal, una reduccion del flujo de sangre por unidad
de masa miocardica, isquemia subendocardica a pe-
sar de arterias coronarias normales y una reduccion
de la densidad de capilares por masa miocardica.
Todo ello puede ocasionar isquemia que, a su vez
puede ser origen de alteraciones del ritmo cardiaco.

En pacientes con sobrecarga de volumen, ademas
de los anteriores mecanismos, la distension de las fi-
bras miocardicas puede aumentar la probabilidad de
desarrollo de arritmias malignas. La sobrecarga croni-
ca de volumen produce cambios macro y microscopi-
cos en la estructura del miocardio, con pérdida de las
conexiones entre haces celulares y con aparicion de
tejido fibroso que separa los mismos. Estos cambios
pueden originar una propagacion no uniforme del im-
pulso eléctrico y favorecer la aparicion de circuitos de
reentrada. Ademas, el aumento significativo del volu-
men ventricular izquierdo en relacion a la masa ventri-
cular puede resultar en una hipertrofia inadecuada,
asociada con un aumento del estrés parietal y de los
requerimientos de oxigeno por el miocardio, asi como
en una disminucion de la contractilidad miocérdica.
Todo ello puede explicar el peor prondstico y la mayor
incidencia de MSC vy de arritmias ventriculares en pa-
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cientes con sobrecarga de volumen, con relacion a los
que tienen sobrecarga de presion®®. La activacion
adrenérgica y la mayor frecuencia cardiaca, resultado
de la disfuncién hemodinamica, pueden ser un factor
arritmogénico. Por ultimo, el estiramiento puede cau-
sar varios mecanismos arritrmogénicos, como un au-
mento del automatismo normal en las fibras de
Purkinje, o el automatismo anormal y la actividad de-
sencadenada secundaria a pospotenciales precoces
o tardios en las fibras de Purkinje y musculares®.

En pacientes sometidos a cirugia de sustitucion
valvular las arritmias ventriculares pueden ocurrir co-
mo consecuencia del dafio miocardico y la conse-
cuente fibrosis o debido a la coexistencia de enfer-
medad arterial coronaria e infarto previo con o sin
asociada disfuncién ventricular. Ademas, estos pa-
cientes con frecuencia tienen enfermedad del siste-
ma His-Purkinje y, como han demostrado Narasimhan
y cols., la reentrada rama-rama puede ser un impor-
tante mecanismo en esta poblacion, independiente-
mente de su funcion ventricular®’. La proximidad del
haz de His y la porcion proximal de sus ramas a los
anillos valvulares mitral y adrtico hace a aquellas vul-
nerables al proceso patoldgico que envuelve las es-
tructuras valvulares o a la lesion de los mismos en la
cirugia, lo que explica la frecuente ocurrencia de tras-
tornos de conduccion en estos pacientes.

Finalmente, en algunos pacientes, los trastornos
de conduccién con blogueo AV pueden ser de cau-
sa de sincope y de MSC8',

Estratificacion de riesgo

Esta es dificil en pacientes asintomaticos, ya que
en ellos el riesgo de MSC es bajo, especialmente en
pacientes con estenosis mitral o adrtica. Estudios
realizados con Holter en pacientes con valvulopatia
adrtica han demostrado que se producen arritmias
ventriculares espontaneas en aproximadamente un
18% de pacientes y su aparicion esta fuertemente in-
fluenciada por la presencia de disfuncion ventricular
izquierda®®. La incidencia de arritmias ventriculares
no se correlaciond con el tipo de lesion (estenosis,
insuficiencia o combinacion de las mismas), con el
gradiente transvalvular ni con el grado de insuficien-
cia, ni tampoco con la ausencia o presencia de en-
fermedad coronaria concomitante®6.62,

La prediccion del riesgo de MSC basada en la pre-
sencia de extrasistoles ventriculares frecuentes o
complejos o de arritmias ventriculares no sostenidas
en el Holter, de potenciales tardios en el ECG de pro-
mediado de sefiales o de una reduccion de la varia-
bilidad de la frecuencia cardiaca tiene un escaso va-
lor predictivo positivo para recomendar la cirugia
valvular o la realizacion de terapéuticas especifica-
mente antiarritmicas*3 44.63.64,
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Existen pocos datos en la literatura acerca de la uti-
lidad del estudio electrofisiolégico (EEF) en la estrati-
ficacion del riesgo y en la guia del tratamiento de los
pacientes con valvulopatia que han presentado arrit-
mias ventriculares malignas. Martinez Rubio y cols.
estudiaron la utilidad de la estimulacion programada
para determinar el prondstico y guiar el tratamiento en
97 pacientes con valvulopatia que habian presentado
TV (60%), fibrilaciéon ventricular —-FV— (18%) o sinco-
ped®. Los resultados de la estimulacion ventricular
programada se correlacionaron con el prondstico a
largo plazo. En pacientes con solo FV inducible (n =
9) se produjeron una MSC (5%) y 6 eventos arritmicos
durante el seguimiento (32%). En pacientes con solo
TV no sostenida (TVNS) inducible (n = 40) la MSC fue
muy infrecuente (2,5%), aunque el 25% de los pa-
cientes tuvo eventos arritmicos durante el seguimien-
to. Los pacientes con TV monomorfica sostenida
(TVMS) inducible, representaron un grupo de muy al-
to riesgo, con una incidencia de MSC del 13% y una
recurrencia de eventos arritmicos en mas de la mitad
de los pacientes (63%). Aunque se habian documen-
tado TVs espontaneas en una mayoria (78%) de pa-
cientes, solo fueron inducibles en un bajo porcentaje,
que mostraron un peor prondstico a pesar del trata-
miento. Por lo tanto, el tratamiento farmacolégico an-
tiarritmico guiado mediante estudio electrofisiologico
no fue un método Util de tratamiento para la mayoria
de los pacientes, debido al bajo porcentaje de indu-
cibilidad y a la alta recurrencia de eventos (41%). Esta
fue mayor en pacientes con valvulopatia izquierda
(48% en pacientes no operados y 44% en pacientes
operados), que en pacientes con valvulopatia dere-
cha (30%). Asi pues, tanto la induciblidad como el
prondstico estan influenciados por el tipo de sobre-
carga impuesta al VI. Los pacientes con sobrecarga
de volumen de VI tienen el peor prondstico, con la ta-
sa mas elevada de recurrencia de eventos arritmicos
(57%). En cambio, los pacientes con sobrecarga de
presion tenian una menor inducibilidad (14%) y una
menor recurrencia de eventos arritmicos (22%). Es
probable que en estos, el dafio ventricular izquierdo
fuera menos severo.

En cuanto a las caracteristicas clinicas y a los me-
canismos de las arritmias sostenidas inducibles en
pacientes sometidos a sustitucion valvular la infor-
macion también es escasa. Narasimhan y cols., es-
tudiaron 96 pacientes consecutivos que habian sido
sometidos a sustitucion valvular y a los que se rea-
lizd estudio electrofisiolégico debido a que en ellos
se documentd o se sospecho la presencia de arrit-
mias ventriculares®’. En 31 pacientes se indujo
TVMS en el EEF. La forma de presentacion clinica
fue parada cardiaca, sincope o presincope en mas
del 70% de los casos. La TV por reentrada miocar-
dica fue la TVMS inducible mas frecuente (65%). La
mayoria de este tipo de taquicardias se produjo en
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pacientes con enfermedad arterial coronaria y dis-
funcion ventricular izquierda. Sin embargo, en casi
un tercio de los pacientes (29%), el Unico tipo de TV
inducible fue por reentrada rama-rama. Este tipo de
TV estuvo facilitada por el procedimiento de sustitu-
cién valvular (adrtico en 7 de los 9 pacientes con
TVMS rama-rama) ya que se produjo en la mayoria
de los pacientes en las cuatro primeras semanas
(mediana 10 dias) que siguieron a la cirugia. En
ellos, la funcion VI estaba relativamente conserva-
da. En cambio, en los pacientes por reentrada mio-
cardica, la TV se produjo mucho después de la ci-
rugia (mediana 72 meses).

Se ha demostrado una alta incidencia de MSC en
los primeros dos afios después de la cirugia valvu-
lar, especialmente en pacientes con defectos de
conduccion intraventricular®®. La relacion temporal
entre taquicardia por reentrada rama-rama en la se-
rie de Narasinham y la de las muertes subitas re-
portadas en la literatura son muy similares®’. Estos
datos sugieren que la TV por reentrada rama-rama
puede ser una causa de mortalidad postoperatoria
mas frecuente de la que habitualmente se sospecha
en estos pacientes y debe considerarse como un
mecanismo probable de TV en pacientes sometidos
a reemplazo valvular mitral o adrtico, especialmente
cuando la arritmia se produce precozmente después
de la cirugia.

Prevencion de la muerte subita

En pacientes con valvulopatia con una repercu-
sibn hemodinamica moderada a severa, asintomati-
cos y con funcién VI conservada debe restringirse la
actividad fisica. Ademas, los pacientes deben ser
educados para reconocer los sintomas tipicos de la
enfermedad’.

En pacientes con valvulopatia e indicacion quirur-
gica debe realizarse la reparacion o la sustitucion
valvular, aunque, como vimos anteriormente, ésta no
elimina el riesgo de MSC, especialmente en pacien-
tes con disfuncion ventricular o con trastornos de
conduccion previos a la cirugia%®-57,

Todos los pacientes con valvulopatia que presen-
ten taquiarritmias ventriculares sostenidas constitu-
yen una poblacién de muy alto riesgo de recurren-
cias. En ellos la inducibilidad de TVMS y la existencia
de sobrecarga de volumen del VI son predictores de
MSC y de eventos arritmicos. Por tanto, la implanta-
cién de un desfibrilador automatico debe ser consi-
derada precozmente en el manejo de estos pacien-
tes. Dicha implantaciéon debera indicarse en
pacientes que han presentado una MSC abortada.®
No obstante, debe tenerse en cuenta la posibilidad
de un mecanismo por reentrada rama-rama como
sustrato de la arritmia ventricular, especialmente en
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pacientes sometidos recientemente a reemplazo val-
vular adrtico. Por ello, sera necesario la realizacion
de un estudio electrofisiolégico cardiaco (EEF) pre-
vio para descartar este mecanismo. Si se confirma,
el tratamiento de eleccion sera la ablacion con caté-
ter de la rama derecha. En la serie de Narasimham
ocho de los nueve pacientes fueron tratados me-
diante ablacién de la rama derecha y ninguno de
ellos presentd MSC ni recurrencias de la arritmia du-
rante el seguimiento®’.

PROLAPSO VALVULAR MITRAL

La asociacion entre prolapso valvular mitral (PVM),
arritmias ventriculares y MSC ha sido objeto de gran
controversia. Diversos autores han descrito un au-
mento de la prevalencia de arritmias ventriculares en
pacientes con PVM. Campbel y cols., en una serie
de 20 pacientes, observaron una prevalencia de ex-
trasistoles ventriculares del 80%, de formas comple-
jas de estos en el 50%, TV en 3 casos y de FV en
uno. Ocho de estos pacientes tenian alteraciones del
segmento ST y de la onda T en la region inferolate-
ral y en este grupo la incidencia de TV fue mayor®”.
Otros autores han encontrado parecidas prevalen-
cias®8. Sin embargo, estos estudios presentan un
sesgo de seleccion, ya que en ellos se incluyeron
pacientes remitidos para estudio debido a sintomas
0 a la presencia de arritmias documentadas. En
cambio, la evidencia de una mayor prevalencia de
arritmias ventriculares en estudios poblacionales es
menos convincente. En el estudio Framingham, la
monitorizacion con Holter de 24 horas no mostré una
diferencia significativa en la prevalencia de formas
complejas de extrasistoles ventriculares o de rachas
de TV entre 61 pacientes con PVM y 179 controles
sanos.’® Tampoco hubo diferencia en un estudio que
analizé la prevalencia de arritmias ventriculares en-
tre pacientes con PVM y pacientes sin prolapso con
sintomas similares’".

En cuanto a la MSC, un argumento a favor de un
mayor riesgo son los numerosos casos retrospecti-
vos publicados de supervivientes de parada cardia-
ca en los que la Unica lesion cardiaca identificable
era un PVM7273_ En una revision retrospectiva de la
literatura publicada por Swartz y cols., la incidencia
de muerte subita entre 589 pacientes con PVM fue
del 1,4%74. Sin embargo, la prevalencia de PVYM en
la poblacion general, especialmente en mujeres jo-
venes, es tan alta, que su presencia puede ser sim-
plemente una coincidencia. Varios estudios pros-
pectivos de pacientes con PVM han demostrado una
tasa de mortalidad muy baja’®. Duren y cols. encon-
traron 3 casos de muerte subita entre 300 pacientes
con PVM seguidos prospectivamente durante 6
afnos, lo que representa un riesgo anual del 0,2%.
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Dos de los tres casos tenian méas de 50 afios e in-
suficiencia mitral severa’. En otros dos estudios
prospectivos, Nishimura y cols. y Zuppiroli y cols. en-
contraron una incidencia anual del 0,4 y del 0,25%
respectivamente’®. 77,

La incidencia de arritmias ventriculares es mayor
en pacientes con insuficiencia mitral asociada y la
mayor parte de los casos de MSC ocurren en es-
tos’® 79, En la serie de Kligfiel y cols., la incidencia
de MSC entre 31 pacientes con PVM e insuficiencia
mitral no operada fue mayor entre el grupo con dis-
minucion de la fraccion de eyeccion del VI o dere-
cho, independientemente de la presencia de prolap-
so mitral’®. Estos datos suscitan la cuestion, no
resuelta, de si la MSC vy las arritmias ventriculares
malignas son la consecuencia de la insuficiencia mi-
tral con disfuncién ventricular mas que del PVM.

Mecanismos

La MSC en el PVM probablemente esté causada
por arritmias ventriculares malignas. Se han pro-
puesto varios mecanismos por los cuales el PVM po-
dria ser arritmogénico.

La tensién de los musculos papilares por el pro-
lapso mitral podria provocar arritmias inducidas por
estiramiento. Diversos trabajos han demostrado, me-
diante técnicas de cartografia intraoperatoria o de
ECG de superficie corporal, que el musculo papilar
es el lugar de origen de la taquicardia ventricularg.
Como mecanismos arritmogénicos, se han implica-
do tanto la actividad desencadenada debida a
postpotenciales tardios como la reentrada8' 82,

El aumento en la actividad simpatica parece jugar
un papel importante en la arritmogénesis de pacien-
tes con PVM. Estos tienen mayores concentraciones
de epinefrina y norepinefrina en orina de 24 horas y
la frecuencia de extrasistoles ventriculares es para-
lela al grado de eliminacion de catecolaminas® 84,
La estimulacién simpatica aumenta la dispersion de
la refractariedad y facilita las arritmias por reentrada,
por actividad desencadenada y por automatismo.

Estratificacion de riesgo

Existe un consenso general en el hecho de que la
mayoria de las complicaciones en pacientes con
PVM ocurren en aquellos con insuficiencia mitral
asociada’®. La presencia de disfuncion ventricular
asociada a la IM es otro signo de mal prondstico’®.

El engrosamiento de los velos mitrales es un pa-
rametro ecocardiografico que ha mostrado ser un
predictor de complicaciones. En un estudio pros-
pectivo de 237 pacientes con PVM minimamente sin-
tomatico se produjeron 6 MSC, todas ellas en el gru-
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po de pacientes con engrosamiento de los velos mi-
trales, que representaban el 41% del total de pa-
cientes’®. En otro estudio de 119 pacientes con
PVM, de los cuales el 59% tenian insuficiencia mitral,
los Unicos predictores independientes de arritmias
ventriculares complejas fueron el engrosamiento del
velo mitral anterior y el sexo femenino®. En este sen-
tido, no todos los pacientes con TV o parada cardi-
aca tienen engrosamiento de los velos mitrales®.

En algunos pacientes con PVM y parada cardiaca
existe el antecedente de sincopes recurrentes, pro-
bablemente como manifestacion clinica de arritmias
ventriculares®. Sin embargo, existe una pobre co-
rrelacion entre las arritmias documentadas en el
Holter y los sintomas, como mareo o presincopes®®.
Por otra parte, existe una elevada incidencia de hi-
potension ortostatica en pacientes con PVM, lo que
representaria una explicacion alternativa de la mayor
incidencia de sincope en estos pacientes®.

Tanto el sexo femenino como el masculino han
sido propuestos como factores de riesgo de
MSC®7.74.78 |as complicaciones en el PVM, inclu-
yendo la MSC, son mas frecuentes en pacientes de
mayor edad, lo que refleja en parte una mayor inci-
dencia de insuficiencia mitral®®.

Los antecedentes familiares de muerte subita car-
diaca son otro factor de riesgo, acorde con el patron
de herencia autosémico dominante del PVM.

Las alteraciones de la repolarizacion en el ECG, en
concreto los cambios del segmento ST y de la onda
T, no especificos en cara inferior, se han encontrado
con mayor frecuencia en pacientes con PYM y MSC
o taquiarritmias ventriculares®”-88. La prolongacion
del intervalo QT y del QTc ha sido un marcador de
riesgo en algunos estudios, pero no en otros y no
existen evidencias concluyentes en la literatura que
hayan demostrado una relacion causa efecto entre la
prolongacion del QT y la existencia de arritmias ven-
triculares en pacientes con PVM%:91 Mas convin-
centes son, sin embargo, las evidencias que de-
muestran una correlacion entre un aumento en la
dispersion de los intervalos QT y QTc en pacientes
con PVM vy las arritmias ventriculares complejas?0 92,

El Holter puede identificar pacientes con TV no
sostenida o sostenida y ayuda a correlacionar los
sintomas del paciente con la presencia o la ausen-
cia de arritmias ventriculares.

El EEF es de poca utilidad para estratificar el ries-
go, ya que la inducibilidad de arritmias ventriculares
es baja y, generalmente, las arritmias inducibles no
son especificas. Si es Ultil, en cambio, en pacientes
COoNn una via accesoria 0 con una taquicardia ventri-
cular monomorfica sostenida®3-9.

En resumen, los principales factores de riesgo son
la presencia de parada cardiaca previa, la historia
familiar de MSC a edades jovenes, una valvula re-
dundante vy la insuficiencia mitral.
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Prevencion de muerte subita

En pacientes con PVM con MSC abortada por FV
o con TV mal tolerada debe implantarse un desfi-
brilador. El tratamiento antiarritmico solo esta indi-
cado en pacientes con EV frecuentes o TVNS sin-
tomatica, siendo los betabloqueantes los farmacos
de eleccion™.

Se ha propuesto la reparacion quirdrgica de la val-
vula como tratamiento de pacientes con arritmias
ventriculares frecuentes y refractarias a farmacos, in-
cluso en ausencia de insuficiencia mitral. Sin em-
bargo, los resultados han sido dispares®:97,

MUERTE SUBITA Y CARDIOPATIAS
CONGENITAS

El tratamiento quirdrgico e intervencionista ha me-
jorado significativamente el prondstico a corto y me-
dio plazo de los pacientes con cardiopatia congéni-
ta. Sin embargo, a medida que la poblacion de
supervivientes a largo plazo ha aumentado, se ha
hecho mas evidente que la MSC es uno de los pro-
blemas potenciales en algunas de estas cardiopa-
tias, aun después de la cirugia correctora de las mis-
mas. Diversos estudios han analizado la incidencia
de MSC en estos pacientes y, aunque, la mayoria de
ellos se han enfocado en un defecto especifico, co-
mo la Tetralogia de Fallot o la d-TGA, en los que hay
una mayor incidencia de MSC, algunos han estudia-
do la incidencia en la poblacion general de pacien-
tes con este tipo de cardiopatias tras su correccion
quirdrgica.

En el estudio poblacional prospectivo de Silka y
cols. la incidencia global de MSC en la cohorte com-
pleta fue de 0,9/1.000 pacientes-afio, lo que repre-
senta un riesgo entre 25 y 100 veces mayor que el
de la poblacion general. La incidencia fue de 1/7.154
pacientes-afio en aquellos con cortocircuitos iz-
quierda-derecha o con estenosis pulmonar, cifra mas
proxima a la de la poblacion general (1/25.000 a
100.000 pacientes-afio). En cambio, fue mucho ma-
yor en pacientes con lesiones obstructivas del lado
izquierdo (estenosis aortica, coartacion adrtica) o
cardiopatias congénitas cianégenas, en las que el
riesgo estimado se situd entre 50 y 200 veces del de
la poblacion general. La mayor incidencia se produ-
jo en pacientes con estenosis adrtica o con d-TGA%,

En los pacientes con d-TGA intervenidos median-
te operacion de Mustard o Senning se produce un
incremento precoz del riesgo de MSC que se man-
tiene constante posteriormente, con una superviven-
cia libre de MSC del 96% a los 10 afios y del 91% a
los 20 anos®. La supervivencia libre de mortalidad
cardiaca global a los 20 afos oscila entre el 67% vy
el 76%98-100,
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La incidencia y los factores de riesgo DE MSC en
pacientes sometidos a reparacion quirdrgica de la
Tetralogia de Fallot han sido objeto de numerosos es-
tudios 01197 La incidencia media de los mismos a
los 10 afos de seguimiento esta en torno al 1,2-
1,8%. En los estudios con mayor seguimiento la inci-
dencia acumulada a los 20 afios fue del 2,2%. Sin
embargo, aumento al 4% a los 25 afios y al 6% a los
30 anos 106,

En pacientes con estenosis adrtica se ha obser-
vado la mayor incidencia de MSC tardia tras la ciru-
gia, con una incidencia del 3% a los 10 afios, que
aumento al 13% a los 20 afios y al 20% a los 30 afios
en la serie de Silka y cols®. Similares hallazgos se
obtuvieron en el segundo estudio de la historia natu-
ral de los defectos cardiacos congénitos, donde en
15 afios de seguimiento se observé una incidencia
del 10% %8, También se ha encontrado una inciden-
cia significativa de MSC arritmica entre pacientes jo-
venes con estenosis adrtica a los que se habia im-
plantado un DAI tras ser reanimados de una MSC .

Mecanismo

La MSC puede producirse principalmente por
arritmias ventriculares malignas. En la Tetralogia de
Fallot probablemente la mas frecuente sea la TV
sostenida, cuyo mecanismo mas probable es la re-
entrada alrededor de la cicatriz o del parche del
tracto de salida del VD' Otros autores, en
cambio, han demostrado mediante técnicas de car-
tografia intraoperatoria que el circuito de reentrada
se produce alrededor de areas de bloqueo funcio-
nal'?. El efecto mantenido durante afios de la cia-
nosis cronica, la cicatriz de ventriculotomia, la ele-
vacion de las presiones ventriculares derechas, la
fibrosis y la desorganizacion de las fibras en el trac-
to de salida del VD puede ser la base de las arrit-
mias ventriculares tardias y apoyan la idea de una
reparacion precoz's,

Ademas de las arritmias ventriculares, se ha de-
mostrado el papel de las arritmias auriculares en la
produccion de morbilidad y mortalidad postoperato-
ria en pacientes sometidos a correccion quirdrgica
de transposicion de los grandes vasos, cirugia de
Fontan y Tetralogia de Fallot9:100.114-117 Estas cons-
tituyen otra potencial causa de MSC en pacientes
con buena conduccion nodal AV y alteraciones he-
modinamicas. Ademas, los pacientes con taquicar-
dias auriculares también pueden tener una elevada
prevalencia de arritmias ventriculares en los registros
de Holter'”. Diversos estudios han demostrado el
mecanismo reentrante de estas taquicardias auricu-
lares y la importancia de los obstaculos anatomicos
y funcionales a la conduccion auricular en el inicio y
mantenimiento de estas arritmias''®. Los factores que
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predisponen a las mismas son las cicatrices auricu-
lares de la atriotomias, las largas lineas de sutura, el
aumento del estrés parietal auricular, la hipertrofia y
la dilatacion auricular, las anomalias anatémicas en
las auriculas y los cambios en la refractariedad auri-
cular asociados a la disfuncion sinusal concomitante
de algunos de estos pacientes''.

Estratificacion de riesgo

Numerosos estudios han tratado de identificar fac-
tores de riesgo de MSC en estos pacientes, aunque
la mayor parte de los mismos se han centrado en pa-
cientes sometidos a correccion quirdrgica de
Tetralogia de Fallot. Al menos se han propuesto 20
factores de riesgo. La heterogeneidad de los mismos
refleja la gran incertidumbre en relacion con las cau-
sas y el mecanismo de la MSC en estos pacientes,
asf como relativamente baja incidencia de MSC du-
rante el seguimiento a corto plazo. Por otra parte, no
esta claro si los factores de riesgo propuestos para
los pacientes operados de Tetralogia de Fallot son
relevantes en pacientes operados de otras cardio-
patias congénitas.

La edad de reparacion tiene, en algunos estudios,
una estrecha relacion con el prondstico. La reparacion
a edades tardias se asocia con una mayor incidencia
de arritmias ventriculares y de MSC 108,106,107, 119,120
Sin embargo, otros autores han sugerido que se re-
quieren seguimientos a largo plazo (décadas en lugar
de afios) para confirmar esta observacion. Silka y
cols. no encontraron diferencias en la supervivencia a
largo plazo (25 afios) en la incidencia de MSC entre
pacientes operados con menos de 2 afos, frente al
grupo de pacientes operados con mayor edad.

El mayor tiempo de seguimiento ha demostrado en
algunas cardiopatias, como en la Tetralogia de Fallot
0 en la estenosis adrtica, un aumento de la inciden-
cia de MSC a medida que dicho tiempo es ma-
yor98, 106, 108, 120'

La sobrecarga de presion o de volumen ventricu-
lar derecho también se han asociado a un aumento
en la incidencia de arritmias ventriculares y de MSC
en pacientes con Tetralogia de Fallot106.121.122 | o
mismo puede decirse de la existencia de un shunt
sistémico-pulmonar grande previo a la cirugia y de
la reparacion transanular versus transauricu-
lar103.120.123 | g presencia de un complejo QRS muy
ancho (> 180 mseg) es otro predictor de riesgo en
este grupo de pacientes y se correlaciona con el ta-
manio del ventriculo derecho™4.

También lo es, para algunos autores, la existencia
de arritmias ventriculares frecuentes asintomaticas
(extrasistoles ventriculares, TV no sosteni-
da)106.125.126 No obstante el valor pronostico de la
extrasistolia ventricular es controvertido, ya que otros
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estudios no han demostrado relacion entre la MSC y
la presencia de arritmias ventriculares en reposo. No
se ha encontrado relacion entre la presencia de arrit-
mias ventriculares y la insuficiencia pulmonar ligera
a moderada observada después de la reparacion
con un parche transanular106.107. 112,

Los anteriores parametros de riesgo para prede-
cir que pacientes tienen riesgo de TV o de MSC tie-
nen baja sensibilidad (marcadores hemodinamicos)
0 baja especificidad y valor predictivo positivo
(marcadores electrocardiograficos). La utilidad del
EEF también es controvertida. En un estudio retros-
pectivo y multicéntrico de 359 pacientes sometidos
a EEF se demostré que en ninguno de los 5 pa-
cientes que murieron subitamente (1,4%) se habian
inducido TV mediante estimulacion programada
(sensibilidad 0%) y ninguno de los 60 pacientes
con TV inducible (16,7%) habifan fallecido subita-
mente (valor predictivo positivo 0%). No obstante
en este estudio se emplearon protocolos de esti-
mulacion poco agresivos en los pacientes que ha-
bian fallecido subitamente y muchos pacientes con
TV inducidas recibieron tratamiento preventivo. En
cambio otros autores si han encontrado utilidad'®
del EEF. Alexander y cols. demostraron en una se-
rie de 130 pacientes con distintas cardiopatias con-
génitas corregidas (33% Tetralogia de Fallot, 25%
d-TGA, 12% obstruccion del tracto de salida ven-
tricular izquierdo) que la estimulacion eléctrica pro-
gramada permitié identificar un subgrupo de pa-
cientes con un aumento de la mortalidad global y
de la MSC. La induccion, mediante estimulacion
programada de TVNS, TVMS o TV polimoérfica se
asocio a un riesgo de moralidad 6 veces mayor y
de eventos arritmicos 3 veces mayor que en los pa-
cientes no inducibles, lo que representa una 87%
de sensibilidad para predecir mortalidad. La au-
sencia de induccion de TV fue un criterio de buen
prondstico, aunque la frecuencia de EEF falsos ne-
gativos fue alta (el 33% de pacientes con TV clini-
ca tuvo EEF negativos) 2.

En definitiva, podemos decir que, aunque es
menos probable que se produzcan arritmias ven-
triculares malignas o muerte sUbita en pacientes
con una buena situacion hemodinamica, un
Holter normal y un EEF negativo, no existen pa-
rametros clinicos que puedan ser usados indivi-
dualmente o en conjunto, para descartar este
riesgo en pacientes con una cardiopatia congé-
nita operada.

Prevencion primaria y secundaria
La prevencion de la MSC constituye uno de los ob-

jetivos del tratamiento en algunos pacientes con car-
diopatias congénitas operadas.
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vaciones previo a la abla-
cion de la rama derecha (co-
mentarios en el texto).
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El tratamiento antiarritmico guiado mediante EEF
en pacientes con TVMS inducibles tiene las mismas
limitaciones y ventajas que en los adultos con infar-
to de miocardio: un riesgo significativo de efectos se-
cundarios, proarritmia y fallo del tratamiento antiarrit-
mico, posiblemente debido a la evolucion del
sustrato. Por otra parte, no se ha valorado en ningun
estudio prospectivo si la supresion de los extrasisto-
les ventriculares complejos con farmacos antiarritmi-
cos previene la MSC. En la actualidad no existen da-
tos que apoyen el uso de farmacos para lograr esta
supresion.

El DAl esta indicado claramente como preven-
cion secundaria en pacientes que han tenido una
MS abortada o TVMS mal tolerada. Sin embargo, no
esta claro que pacientes pueden beneficiarse del
DAl como prevencion primaria. En cuanto a la abla-
cion con catéter se ha demostrado su utilidad en
pacientes tanto con TVs como con taquicardias au-
riculares.

CASO CLIiNICO

Paciente de 61 afos trasladada al Hospital por
el Servicio de Urgencias (061) por una FV reani-
mada. No tenia antecedentes familiares de car-
diopatia ni muerte subita cardiaca. No tenia facto-
res de riesgo cardiovascular ni habitos toxicos.
Fue diagnosticada de estenosis adrtica severa y
sometida a sustitucion valvular por una proétesis
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mecanica a los 39 afos e intervenida de coarta-
cion aodrtica a los 43 afios, desarrollando un infar-
to agudo de miocardio tras la intervencion. En
1997 presentd un episodio sincopal brusco, sin
prédromos. Pocos meses mas tarde presentd un
episodio de parada cardiaca, siendo atendida por
el 061, quienes documentaron FV, realizando ma-
niobras de resucitacion avanzada y desfibrilacion.
Estuvo ingresada en su hospital de referencia pe-
ro no se adoptd ninguna medida preventiva.
Presenta desde entonces episodios aproximada-
mente mensuales de mareo, vision borrosa y su-
doracion fria, de segundos de duracion. El dia de
su ingreso, estando en reposo en su domicilio,
presenta parada cardiaca, siendo atendida por el
Servicio de Urgencias (061), quienes constatan
una FV que revierte tras 5 choques eléctricos de
entre 200 y 360 J. Fue trasladada a nuestro cen-
tro, donde siguié una buena evolucion clinica, sin
secuelas neurolégicas.

La exploracion fisica de la paciente era normal,
salvo por la presencia de latido de la punta despla-
zado a la izquierda y ruidos protésicos en la auscul-
tacion cardiaca.

El ECG mostraba ritmo sinusal a 80 Ipm, con sig-
nos de crecimiento biauricular y de blogueo de ra-
ma izquierda (fig. 1). En la radiografia de térax
existia cardiomegalia global y una prétesis en po-
sicion aodrtica. El ecocardiograma puso de mani-
fiesto la normofuncion de la proétesis adrtica y un
ventriculo izquierdo con dilatacion y disfuncion sis-
télica severa (FE < 30%). Presentaba ademas una
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Figura 2—ECG de 12 deri-
vaciones. Taquicardia ventri-
cular monomodrfica sosteni-
da inducida en el estudio
electrofisiologico con morfo-
logia de BRD, un eje supe-
rior izquierdo y un ciclo de
254 mseg. El mecanismo de
esta taquicardia era una re-
entrada rama-rama: el im-
pulso desciende por la rama
izquierda y sube por la rama
derecha. Obsérvese el pare-
cido del complejo QRS con
el registrado ritmo sinusal
fras la ablacion de la rama
derecha.

aneurisma apical y aquinesia inferoposterior. En el
cateterismo se descartd la presencia de lesiones
coronarias aterosclerdticas. Se realizd, EEF, que
mostré unos intervalos de conduccion basales nor-
males. Se indujo mediante estimulacion auricular
continua una TVMS con morfologia de BRD, longi-

Figura 3.—ECG de 12 deri-
vaciones. Taquicardia ventri-
cular monomodrfica sosteni-
da inducida en el estudio
electrofisiolégico con morfo-
logia de BRI, eje superior iz-
quierdo y ciclo de 260 mseg.
El mecanismo de esta taqui-
cardia era reentrada rama-
rama: el impulso desciende
por la rama derecha y sube
por la rama izquierda.

i
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tud de ciclo de 254 mseg y mecanismo de reen-
trada rama-rama (fig. 2). También se indujo, me-
diante estimulacién ventricular continua, una taqui-
cardia con morfologia de bloqueo de rama
izquierda, y ciclo similar a la previa por reentrada
rama-rama (fig. 3). En un segundo procedimiento
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rama derecha.

se realiz6 ablacion con catéter de la rama derecha,
que fue eficaz, con prolongacion del intervalo HV
hasta 92 mseg. tras el desarrollo de bloqueo de ra-
ma derecha (fig. 4). Se implantd un desfibrilador
automatico bicameral. Tras un afo de seguimiento,
la paciente no ha presentado episodios sincopales
ni terapias del DAI.

Comentarios

Se trata de una paciente sometida a cirugia de
sustitucién valvular con infarto perioperatorio, dis-
funcion VI y enfermedad del sistema His-Purkinje.
La paciente habia tenido episodios sincopales y
parada cardiaca recurrente con documentacion
de FV. En el EEF se indujeron TVMS por reentrada
rama-rama, un mecanismo a tener en cuenta en
estos pacientes, aunque en este caso, a diferen-
cia de lo habitual, el inicio de los episodios se pro-
dujo mucho después de la cirugia de sustitucion
valvular. El caso constituye también un ejemplo
del riesgo de recurrencia de parada cardiaca y de
la importancia de la realizaciéon de un EEF. Este
permitié poner de manifiesto un mecanismo de TV
susceptible de ablacion, realizandose esta con
éxito. No obstante, dada la existencia de disfun-
cion VI importante se indic6 un DAI (bicameral da-
da la prolongacion significativa del intervalo HV
tras la ablacion de la rama derecha). En el segui-
miento la paciente no ha tenido recurrencias de
arritmias ventriculares sostenidas ni de sincopes
y, aunque aun es corto, apoya la posibilidad de
que los episodios de sincope y parada cardiaca
de la paciente fueran desencadenados por este ti-
po de TV.
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Muerte subita en ausencia de cardiopatia
estructural

N. Pérez-Castellano, J. Villacastin, J. Moreno, A. Vaquero y R. Gonzélez
Unidad de Arritmias. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Existen varias enfermedades y sindromes que no
presentan cardiopatia estructural pero que tienen
una elevada incidencia de muerte subita. En este ca-
pitulo se revisan las mas importantes.

SINDROME DE BRUGADA

El sindrome de Brugada se reconoce desde el pun-
to de vista clinico por un patron electrocardiografico
caracteristico en precordiales derechas, consistente
en un complejo QRS discretamente prolongado con
una morfologia de bloqueo de rama derecha y una
elevacion peculiar del segmento ST. La mayoria de
los sujetos afectos de sindrome de Brugada se en-
cuentran asintomaticos. Sin embargo, cuando el tras-
torno debuta clinicamente lo suele hacer en forma de
muerte subita por fibrilacion ventricular, tipicamente
en reposo. En algunos casos se recoge algun ante-
cedente sincopal, presuntamente debido a taquicar-
dias ventriculares polimérficas autolimitadas -

El 85% de los casos de sindrome de Brugada son
familiares y habitualmente obedecen a una transmi-
sion de tipo autosémico dominante con expresion fe-
notipica variable®. La enfermedad afecta casi exclu-
sivamente a varones, cuya edad media en el
momento del diagndstico es de 46 = 11 afos’.

El sindrome de Brugada esta causado por muta-
ciones del gen SCN5A, localizado en el cromosoma
3, que codifica la subunidad alfa del canal de so-
dio*8. La mutacion del gen SCN5A ocasiona un de-
fecto parcial de grado variable en la densidad de la
corriente despolarizante de entrada lenta de sodio.
Asi, durante las fases 1y 2 del potencial de accion
se establece un predominio de las corrientes repo-
larizantes de salida de potasio que acorta el poten-
cial de accion, especialmente en aquellas zonas
donde la corriente de potasio |, tiene una mayor ex-
presion, como el subepicardio y el ventriculo dere-
cho®19. Como consecuencia de este acortamiento
heterogeneo del potencial de accion se produce
una dispersion de la repolarizacion que servira de
substrato para el desarrollo de arritmias ventricula-
res®. En modelos experimentales los farmacos ca-

paces de bloquear la corriente I,,, como la quinidi-
na o la 4-aminopiridina, reducen fa dispersion de la
repolarizacion- 12,

La preferencia de los eventos arritmicos del sin-
drome de Brugada por las situaciones de reposo pa-
rece estar condicionada por la intervencion vagal.'3
Esto se justifica porque la estimulacion parasimpati-
ca disminuye la corriente despolarizante de calcio

.. Y aumenta la salida de potasio, favoreciendo el
5 sequmbno iénico de las fases 1y 2 del potencial
de accion, la expresividad electrocardiografica y la
aparicion de arritmias ventriculares. Por el contrario,
el ejercicio, el isoproterenol y la dobutamina ejercen
un efecto opuesto al aumentar el flujo de entrada ce-
lular de calcio I, '*®

El diagnostico dLeI sindrome de Brugada es basi-
camente electrocardiografico, mediante la observa-
cion de complejos QRS con apariencia de bloqueo
de rama derecha y elevacion del segmento ST de V1
a V3, especialmente marcada a nivel del punto J, y
de morfologia convexa hacia arriba (fig. 1). La pre-
sencia de una onda T negativa en el sindrome de
Brugada ayuda al diagnéstico diferencial con el pa-
tron de repolarizacion precoz, donde los ascensos
del ST aparecen sobre todo de V2 a V4 y se asocian
a ondas T claramente positivas. La presencia de un
electrocardiograma normal no excluye la enferme-
dad, dado que los signos tipicos pueden ser transi-
torios y de grado variable a lo largo del tiempo'”. Se
estima que hasta un 50% de los afectados genéti-
camente muestran un electrocardiograma normal,
constituyendo el grupo de los llamados portadores
silentes®. Los betabloqueantes, la estimulacion alfa-
adrenérgica, la estimulacion muscarinica y los blo-
queantes de los canales del sodio aumentan el gra-
do de ascenso del ST'3 18,

En los casos electrocardiograficamente dudosos,
o en familiares de primer grado de pacientes con
sindrome de Brugada que presentan un electrocar-
diograma basal normal, se recurre al test de provo-
cacion con farmacos bloqueantes de los canales del
sodio. Los antiarritmicos de clase la y Ic intensifican
la reduccioén de las corrientes despolarizantes de so-
dio, desenmascarando el patron electrocardiografi-
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Figura 1.—Electrocardiograma tipico de un paciente con sindro-
me de Brugada.

co tipico en sujetos afectos. Inicialmente se conce-
di6 al test de provocacion farmacologica una capa-
cidad de discriminacion muy alta, especialmente
con ajmalina (1 mg/kg en 5 minutos) y flecainida (2
mg/kg en 5 minutos). Posteriormente, otros grupos
han comunicado una menor reproducibilidad y re-
sultados falsos positivos en pacientes con el sindro-
me de QT largo tipo 31921,

En el electrocardiograma de promediado de se-
Nales se han descrito potenciales tardios hasta en
un 81% de estos pacientes®. Las pruebas de diag-
nostico por imagen (ecocardiograma, resonancia
magnética y ventriculografia) son normales en estos
pacientes'. El diagndstico genético se basa en la
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identificacion de alguna de las mutaciones descritas
en el gen SCN5A. Este andlisis en la actualidad re-
sulta positivo tan solo en alrededor del 20% de los
pacientes con sindrome de Brugada®'. La presencia
de alguna de las mutaciones conocidas en la actua-
lidad confiere valor diagndstico, pero no prondstico?2.

El prondstico de los pacientes con sindrome de
Brugada estéa claramente condicionado por la histo-
ria previa de sintomas (sincope o muerte subita) y por
la existencia de antecedentes familiares de muerte
subita®24, La medicacion antiarritmica no ha de-
mostrado todavia beneficios clinicos, por lo que ac-
tualmente el Unico tratamiento efectivo disponible
consiste en el implante de un desfibrilador'. En el
primer estudio que valoroé las diferentes opciones te-
rapéuticas para el sindrome de Brugada, el uso ex-
clusivo de betabloqueantes para tratar a un subgru-
po de pacientes de alto riesgo se asocidé con una tasa
de mortalidad anual de hasta el 10%, semejante a la
de los no tratados?3. El blogueo selectivo de la co-
rriente |,, podria ser Util en el tratamiento de esta en-
fermedad, ya que tenderia a homogeneizar la repo-
larizacion, lo que reduciria la probabilidad de
presentar reentradas funcionales. Sin embargo, no se
dispone de farmacos que bloqueen de forma selec-
tiva esta corriente idnica sin que tengan efectos se-
cundarios importantes. Se han comunicado algunas
experiencias con el empleo de quinidina. Aunque es-
te farmaco produce un bloqueo de los canales de so-
dio de forma paralela al bloqueo de la corriente de
potasio I, en un estudio reciente se observo la su-
presion de la inducibilidad de taquiarritmias ventricu-
lares en pacientes previamente inducibles, mostran-
dose libre de eventos tras un seguimiento breve?.

En la actualidad el tratamiento de eleccion para los
pacientes con sindrome de Brugada que han presen-
tado sincope, muerte subita y/o evidencia documental
de taquiarritmias ventriculares polimorfas es la implan-
tacion de un desfibrilador?! 2426, |_a actitud a seguir en
familiares de pacientes con sindrome de Brugada y en
aquellos individuos asintomaticos con electrocardio-
grama sugestivo de sindrome de Brugada esta menos
definida y debe individualizarse. Entre éstos, el grupo
de mayor riesgo son los sujetos con electrocardiogra-
ma basal patolégico que son familiares de primer gra-
do de pacientes con sindrome de Brugada que han
presentado muerte subita?’. Por el contrario, 10s suje-
tos asintomaticos sin historia familiar que presentan un
electrocardiograma basal sugestivo de sindrome de
Brugada, y los familiares asintomaticos que soélo pre-
sentan un patron electrocardiografico sugestivo tras
las pruebas de provocacion parecen tener un riesgo
bajo de muerte subita?®. El estudio electrofisioldgico
para la estratificacion de riesgo de los pacientes con
sindrome de Brugada ha dado resultados contradicto-
rios en las principales series publicadas, por lo que su
valor esta por definir?2 29,
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Tabla | Sindromes de QT largo

Mecanismo de la prolongacion
de la repolarizacion

Gen (cromosoma),
canal ionico disfuncionante

Sindromes de QT largo Congénitos:
Tipo 1*
Tipo 2
Tipo 3
Tipo 4
Tipo 5°
Tipo 6
Sindromes de QT largo Adquiridos:
Bradicardia
Alteraciones metabélicas, hipocaliemia, hipomagnesemia

Férmacos antiarritmicos clases I y III, eritromicina, ketoconazol,

amantadina, pentamidina, antidepresivos tri/tetraciclicos, fenotiazinas,

haloperidol, astemizol, terfenadina, cisaprida, organofosforados

KvLQT1 (11), canal de potasio
HERG (7), canal de potasio
SCNS5A (3), canal de Na
4)

KCNEI (21), canal de potasio

\ salida de potasio I,
\ salida de potasio I,
_ entrada de sodio I,

\ salida de potasio I,

Multifactorial
\ salida de potasio (I,_),
otros mecanismos

\ salida de potasio (I, y otros)

* Los genes KvLQT1 y KCNEI codifican 2 protefnas que se ensamblan para formar el canal iénico responsable de la corriente I, .. Por tanto, los tipos 1y 5 del
sindrome de QT largo tienen la misma expresividad clinica. Con excepciones, los defectos homocigéticos de los sindromes de QT largo tipo 1 6 5, resultantes en
la disfuncién del canal de potasio responsable de la corriente i6nica I, , producen sordera neurosensorial asociada (sindrome de Jervell-Lange-Nielsen). El resto
de tipos de sindrome de QT largo congénito no se asocian a sordera (sindrome de Romano-Ward), y en los casos familiares responden a una herencia autosémica

dominante.

SINDROME DE QT LARGO

El sindrome de QT largo se produce por una dis-
funcion de distintos canales idnicos que conduce a la
prolongacion de la repolarizacion ventricular y a la
aparicion de postpotenciales precoces y arritmias por
actividad desencadenada («triggered activity»).
Ademaés, debido a que no todas las zonas ni tipos ce-
lulares cardiacos tienen la misma susceptibilidad a la
prolongacion de la repolarizacion, se produce una he-
terogeneidad o dispersion de la repolarizacion que fa-
cilita la aparicion de reentradas funcionales de locali-
zacion cambiante y, con ello, la arritmia caracteristica
del sindrome de QT largo, la torsade de pointes.

La disfuncion de los canales ionicos puede ser el
resultado de un defecto genético (sindrome de QT
largo congénito o idiopatico), del que se han des-
crito 6 tipos distintos, o puede ser provocada por
alteraciones electroliticas o la administracion de
ciertos farmacos (sindrome de QT largo adquirido);
tabla | 7-30-34 En el sindrome de QT largo congéni-
to puede haber formas esporadicas (30%) y formas
familiares (70%), bien con sordera neurosensorial
asociada (sindrome de Jervell y Lange-Nielsen) o
sin ella (sindrome de Romano-Ward)35-37,

La edad media al primer evento clinico, sincope o
muerte subita, es de 11 + 11 afios en varones y 16 +
13 afios en mujeres. La mayoria de los episodios de
sincope 0 muerte subita ocurren en relacion con es-
fuerzos fisicos intensos, natacion o estrés emocional.
De forma menos tipica, algunos eventos arritmicos
pueden ocurrir en reposo. En el sindrome de QT lar-
go tipo 1, con mucho el mas frecuente, los eventos se
producen casi exclusivamente durante esfuerzos fisi-
cos, natacion o emociones3®. Por el contrario, en los
sindromes de QT largo tipos 2 y 3, el 30% vy el 40%
respectivamente de los episodios de muerte subita se
producen en reposo o durante el suefo®®. La precipi-
tacion de eventos por estimulos auditivos inespera-
dos, especialmente durante el suefio, son patrimonio
casi exclusivo del sindrome de QT largo tipo 2.

El diagnostico del sindrome de QT largo es clini-
co. La prolongacion de la repolarizacion (intervalo
QTc largo), frecuentemente asociada a una onda T
morfoldgicamente anormal, no sélo da el nombre a
la enfermedad sino que es la principal caracteristica
para identificar a los sujetos afectos. El QTc se con-
sidera prolongado cuando es superior a 440 ms en
varones y 450 ms en mujeres. Sin embargo, hay que
recalcar que no todos los sujetos con sindrome de
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Tabla Il  Criterios diagnésticos del sindrome de QT largo (1993)
Puntos

Electrocardiograma

G 480 ms 3
Intervalo QTc (Bazett): = 460-470 ms 2

=450 (s6lo varones) 1
Torsade de pointes” 2
Alternancia de la onda T 1
Muescas en la onda T (3 derivaciones) 1
Baja frecuencia cardfaca para la edad 0,5
Historia clinica
Sincope” relacionado con estrés 2

no relacionado con estrés 1
Sordera congénita 0,5
Historia familiar
Familiares diagnosticados (G 4 puntos) de S. QT largot 1
Muerte subita inexplicada antes de los 30 afios en familiares de 1° gradot 0,5

* Mutuamente excluyentes. T Mutuamente excluyentes.

Probabilidad de sindrome de QT largo: baja (0-1 puntos); media (2-3 puntos); alta (G 4 puntos).

QT largo tienen una prolongacion persistente de la
repolarizacion®®. En el estudio prospectivo interna-
cional del sindrome de QT largo hubo una inciden-
cia de muerte subita inexplicada del 5% en familia-
res de pacientes afectos de sindrome de QT largo,
que se consideraron sanos por tener un intervalo
QTc normal“0. Asimismo, tampoco hay una estrecha
correlacion entre la duracion del intervalo QTc vy el
pronostico del paciente, aunque los intervalos QTc
marcadamente prolongados, superiores a 600 ms,
se asocian a un peor pronostico*® 4! En la tabla Il se
muestran los criterios actualmente empleados para
el diagndstico de sindrome de QT largo*2. En casos
dudosos el diagnéstico puede ser confirmado en al-
gunos centros especializados mediante tipificacion
genética.

La alternancia de la onda T, bien en polaridad o
amplitud, suele aparecer de forma transitoria duran-
te esfuerzos o estrés emocional, aunque en algunos
casos puede apreciarse también en reposo. En oca-
siones precede a las torsades de pointes. No sélo es
un criterio diagnostico del sindrome de QT largo,
sino que ademas implica un peor prondstico.
Adicionalmente los pacientes con sindrome de QT
largo pueden presentar ondas T anormales, bifasi-
cas, bifidas, con muescas o empastadas. Se ha ob-
servado cierta correlacion entre la morfologia de la
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repolarizacion y el subtipo de sindrome de QT largo
congénito (fig. 2)*3. Los pacientes con sindrome de
QT largo tipo 1 suelen presentar ondas T de pen-
diente suave y base muy ancha, en el tipo 2 las on-
das T suelen ser planas y tener muescas, y en el ti-
po 3 las ondas T tipicas presentan un comienzo muy
tardio tras un largo segmento ST isoeléctrico?. Otras
alteraciones electrocardiograficas descritas son la
existencia de una frecuencia cardiaca baja para lo
esperable para esa edad y pausas sinusales, feno-
menos que contribuyen a la concatenacion de ciclos
corto-largo-corto que se aprecian en los inicios de
las torsades*.

La forsade de pointes es la arritmia tipica del sin-
drome de QT largo. La torsade de pointes es una
taquicardia ventricular polimérfica en la que los
complejos ventriculares cambian de amplitud, mor-
fologia y polaridad de forma continua y progresiva,
como si el eje eléctrico girara en torno a la linea
isoeléctrica.*® Las torsades de pointes del sindro-
me de QT largo pueden iniciarse durante la taqui-
cardia sinusal secundaria a una hiperactivacion
adrenérgica, a menudo después de una pausa
compensadora creada por un extrasistole (ciclos
corto-largo-corto), o bien en momentos de marca-
da bradicardia.*® Las torsades de pointes tienen
una frecuencia media que puede variar entre 180
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Figura 2.—Patrones tipicos
de la repolarizacion en el
sindrome de QT largo, tipos
1,2y 3

y 300 Ipm. En la mayoria de las ocasiones se au-
tolimitan, produciendo, segun la frecuencia y du-
racion de los episodios, desde la ausencia com-
pleta de sintomas hasta sincopes. Ocasionalmente
pueden degenerar a fibrilacion ventricular, bien al
poco tiempo de su inicio o tras una aceleracion de
su frecuencia.*®

Los pacientes no tratados tienen una tasa de mor-
talidad alta (5% anual). El tratamiento convencional
de los pacientes con sindrome de QT largo son los
betabloqueantes no cardioselectivos, empleados a la
maxima dosis tolerada por cada paciente y asegu-
rando adecuados niveles plasméaticos durante las 24
horas. Sin embargo, mientras que en los pacientes
con sindrome de QT largo tipo 1 los betabloqueantes
son un tratamiento eficaz, en pacientes con sindrome
de QT largo tipo 2 o 3 tratados con betabloqueantes
se han comunicado altos porcentajes de recurrencias
de sincope o de muerte subita (40% y 50% respecti-
vamente)38. En pacientes sintomaticos a pesar de los
betabloqueantes, en aquellos que no los toleran y
probablemente como primera opcion terapéutica en
los sindromes de QT largo tipos 2 y 3, habra que con-
siderar la implantacion de un desfibrilador. Algunos
pacientes se pueden beneficiar de la estimulacion
cardiaca permanente, como en los casos de bloqueo
AV, en los que se demuestre un efecto arritmogénico
de la bradicardia y en pacientes que presenten bradi-
cardia significativa bajo betablogueantes. Aunque en
nuestro medio no se realiza, la modulacion del siste-
ma nervioso simpatico mediante la simpatectomia
cardiaca izquierda ha sido Util en algunos pacien-
tes*”:48. Existen observaciones preliminares que
apoyan la posible eficacia de la mexiletina, farmaco
blogueante del canal de sodio, para el tratamiento de
pacientes con sindrome de QT largo tipo 34°.

La decision de tratar o no a sujetos asintomaticos
afectos de sindrome de QT largo debe individuali-
zarse. Excepto en subgrupos de alto riesgo, los pa-

cientes con sindrome de QT largo no suelen debu-
tar clinicamente con muerte subita. Por ello, cabe
adoptar en ellos una conducta expectante con un
seguimiento clinico estrecho. Por otra parte, un
antecedente de muerte subita en familiares afectos,
la documentacion de intervalos QTc marcadamen-
te prolongados, la alternancia de la onda T o for-
sades de pointes autolimitadas asintomaticas, asi
como las mutaciones o subtipos de sindrome de QT
largo de alto riesgo, apoyan la conveniencia de su
tratamiento.

TAQUICARDIA VENTRICULAR
POLIMORFICA CATECOLAMINERGICA

La taquicardia ventricular catecolaminérgica es
una entidad clinica infrecuente que produce sincope
y muerte subita en nifos y adolescentes sin cardio-
patia estructural. Los episodios de sincope y muerte
sUbita ocurren durante los esfuerzos, nadando o tras
emociones, y son secundarios a taquicardias poli-
morficas rapidas que pueden degenerar a fibrilacion
ventricular®-%3, Aunque lo habitual es que los pa-
cientes que fallecen a causa de esta enfermedad ha-
yan tenido episodios sincopales previamente, a ve-
ces confundidos con crisis epilépticas, en ocasiones
la muerte subita es la primera manifestacion clinica.

La enfermedad tiene una base genética. Aunque
la mayor parte de los casos son esporadicos, debi-
dos probablemente a mutaciones «de novo» del gen
responsable, mas del 30% de los enfermos tienen al
menos otro familiar afecto®*. El patrén de herencia es
variable. Recientemente se han descubierto muta-
ciones del gen que codifica el receptor 2 de la ria-
nodina, localizado en el brazo largo del cromosoma
1(1g42-43), en formas familiares de taquicardia ven-
tricular catecolaminérgica con herencia autosémica
dominante y penetrancia incompleta®%6. La rianodi-
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na juega un papel primordial en el acoplamiento de
la excitacion-contraccion del miocardiocito. Regula
la liberacion de calcio desde el reticulo sarcoplas-
Mico en respuesta a las pequefias cantidades de
calcio extracelular que entran en el cardiomiocito a
través de los canales de calcio tipo L voltaje-depen-
dientes situados en el sarcolema. De esta manera, la
disfuncién de la rianodina puede provocar pospo-
tenciales tardios mediados por sobrecarga intrace-
lular de calcio y, secundariamente, arritmias auricu-
lares y ventriculares por actividad desencadenada
(«triggered activity»)°759. También se ha descrito
otra forma autosdmica recesiva de esta enfermedad
asociada a mutaciones de la regién 1p13-216,
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Figura 3—Taquicardia ventricular bidireccional tipica de los pa-
cientes con taquicardia ventricular polimdrfica catecolaminérgica.
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El electrocardiograma basal presenta una tenden-
cia a la bradicardia sinusal y un intervalo QT dentro
de limites normales®2. El diagnéstico de taquicardia
ventricular catecolaminérgica se confirma mediante
una prueba de esfuerzo o la infusion intravenosa de
isoproterenol, que en sujetos afectos consiguen in-
ducir de forma muy reproducible las arritmias ventri-
culares. Durante una prueba de esfuerzo con-
vencional la reproducibilidad de las arritmias ventri-
culares de pacientes con taquicardia ventricular ca-
tecolaminérgica no tratados es tan alta que suele ser
posible incluso determinar un umbral de frecuencia
cardiaca por encima del cual comienzan a registrar-
se las arritmias ventriculares. Estas inicialmente se
presentan como extrasistoles ventriculares aislados
que posteriormente dan paso a formas frecuentes,
complejas y rachas de taquicardia ventricular poli-
morfica, que suele ser bidireccional con morfologia
de blogueo de rama derecha y eje alternante supe-
rior e inferior (fig. 3). Si no cesa la estimulacion adre-
nérgica, las rachas de taquicardia ventricular se ha-
cen cada vez mas réapidas y sostenidas, pudiendo
degenerar en fibrilacion ventriculars?,

El prondstico de los pacientes con taquicardia
ventricular catecolaminérgica es sombrio si no son
adecuadamente diagnosticados y tratados. Se esti-
ma que entre el 30% y 50% de los sujetos no trata-
dos mueren antes de los 30 anos®®.

El pilar del tratamiento de los pacientes con taqui-
cardia ventricular catecolaminérgica es la evitacion
de las situaciones arritmogénicas (esfuerzos signifi-
cativos, natacion, etc.), junto con la administracion
indefinida de betabloqueantes®-54. Los betabloque-
antes se deben administrar a la mayor dosis que se
tolere proporcionando niveles plasmaticos adecua-
dos durante las 24 horas, por lo que son de utilidad
los betabloqueantes con larga vida media. Los be-
tabloqueantes previenen eficazmente los episodios
sincopales de estos pacientes y la tasa de mortali-
dad subita en las cohortes de pacientes con taqui-
cardia ventricular catecolaminérgica seguidos a lar-
go plazo ha sido muy baja%2%4. La mayoria de los
casos comunicados de recurrencia del sincope o de
muerte subita se han atribuido a abandono del tra-
tamiento betabloqueante o a un mal cumplimiento
del mismo®2. Sin embargo, también se ha descrito al-
gun caso de muerte subita en pacientes que apa-
rentemente seguian fielmente el tratamiento con es-
tos farmacos. La indicacion de un desfibrilador en
estos pacientes es una cuestion dificil debido a la
edad de estos pacientes, al beneficio demostrado
de los betabloqueantes, a la alta frecuencia de ta-
quicardias ventriculares asintomaticas autolimitadas,
y al riesgo de tormenta arritmica provocado por el
efecto adrenérgico de posibles descargas inapro-
piadas’. Aun asi habria que considerarlo en pacien-
tes que no siguen adecuadamente o no toleran el
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tratamiento farmacolégico, o bien en aquéllos casos
que presenten recurrencias sincopales a pesar de
un tratamiento adecuado con betabloqueantes®.
Contrariamente a lo que cabria esperar segun el
mecanismo arritmico propuesto para explicar las
arritmias de los pacientes con taquicardia ventricu-
lar catecolaminérgica, los calcioantagonistas no
son clinicamente eficaces. Los farmacos antiarrit-
micos de clase | y la amiodarona son inefectivos®2,

TORSADE DE POINTES DE
ACOPLAMIENTO CORTO

La torsade de pointes de acoplamiento corto es
una entidad infrecuente responsable de sincope y
muerte subita en sujetos de mediana edad sin evi-
dencia de cardiopatia estructural. El 30% de los pa-
cientes tienen antecedentes de muerte subita inex-
plicada en familiares jovenes de primer grado®.

La enfermedad afecta a sujetos de ambos sexos
y suele debutar a los 34 + 10 afos en forma de sin-
cope. Las crisis sincopales no tienen predileccion
por ninguna situacién concreta y son debidas a tor-
sades de pointes que, a diferencia de las observa-
das en el sindrome de QT largo, presentan su primer
complejo con un intervalo de acoplamiento muy cor-
to (245 £ 28 ms versus 586 + 89 ms en el sindrome
de QT largo), de tal manera que el latido ventricular
ectopico que inicia la forsade cae sobre la onda T
precedente (fendmeno R sobre T) y nunca se obser-
van fendmenos corto-largo-corto. Ademas, estos pa-
cientes tienen un electrocardiograma basal, y espe-
cificamente el intervalo QT, normales®?.

Inmediatamente después de un evento clinico to-
dos los pacientes presentan extrasistoles ventricula-
res de acoplamiento corto y el 75% de los pacientes
siguen presentandolos durante todo el ingreso. La
tasa de recurrencia del sincope o0 muerte subita es
muy alta (70%) durante las primeras horas posterio-
res a un evento clinico, y en ocasiones se producen
verdaderas tormentas arritmicas.

El verapamil ha demostrado que suprime los ex-
trasistoles ventriculares o retrasa su acoplamiento en
la mayoria de los pacientes con torsade de pointes
de acoplamiento corto y parece reducir la probabili-
dad de recurrencias. Sin embargo, aun con este far-
maco la tasa de eventos arritmicos ha resultado ser
alta, cercana al 25% tras un seguimiento de 25 afos,
por lo que es recomendable la implantacion de un
desfibrilador®?.

FIBRILACION VENTRICULAR IDIOPATICA

La primera manifestacion de la fibrilacion ventri-
cular idiopéatica suele ser la muerte subita por fibri-

MUERTE SUBITA EN AUSENCIA DE CARDIOPATIA ESTRUCTURAL

lacion ventricular, aunque se puede recoger algun
antecedente sincopal en casi el 30% de los suje-
tos” 63, Es relativamente frecuente y caracteristico
que los pacientes que sobreviven hasta ser ingresa-
dos en un hospital presenten algun otro episodio de
fibrilacion ventricular o incluso verdaderas tormentas
arritmicas durante las primeras 24 horas de evolu-
cion.” Se ha comunicado la presentacion familiar, pe-
ro de forma inconstante”-64,

El diagndstico de fibrilacion ventricular idiopatica
se hace tras la exclusion de las otras entidades clini-
cas previamente descritas. Sin embargo, de momen-
to no existen datos que permitan diferenciar clara-
mente la fibrilacion ventricular idiopatica de la torsade
de pointes de acoplamiento corto. Ambas enferme-
dades tienen una epidemiologia y presentacion clini-
ca muy similar, a excepcion de que la primera suele
debutar con muerte subita y la segunda con sinco-
pes. Ademas, ambas taquiarritmias se inician con ex-
trasistoles ventriculares de acoplamiento muy corto
que caen sobre el pico de la onda T precedente®®.
Por tanto, cabe la posibilidad de que estos 2 trastor-
nos sean variantes de una misma enfermedad y que,
en los casos etiquetados de fibrilacion ventricular
idiopatica, la torsade de pointes sea mas rapida y de-
genere precozmente en fibrilacion ventricular y, por
tanto, sea mas dificil de reconocer morfolégicamente.

El tratamiento de eleccion es la implantacion de un
desfibrilador. Entre el 25 y el 60% de los pacientes
presentaran descargas apropiadas en el seguimien-
to. En pacientes que presentan descargas frecuen-
tes del desfibrilador los farmacos antiarritmicos de
clase IA pueden reducir la probabilidad de recu-
rrencias® 67, Por otra parte, recientemente se han
comunicado experiencias favorables tras la ablacion
de los extrasistoles ventriculares que inician los epi-
sodios de fibrilaciéon ventriculart 68.69,

TAQUIARRITMIAS SUPRAVENTRICULARES

Aunque fisiopatolégicamente desligada de las en-
tidades previamente descritas, una de las posible
causas de muerte subita en pacientes sin cardiopa-
tia estructural es la fibrilacion ventricular producida
por las altas frecuencias ventriculares que en oca-
siones se alcanzan durante fibrilacion auricular, flut-
ter auricular, o taquicardias supraventriculares con-
ducidas a los ventriculos a través de vias accesorias
0, menos frecuentemente, a través del propio nodo
auriculoventricular’® 71,

Entre estas, la causa mas comun es la fibrilacion
auricular preexcitada en pacientes con sindrome de
Wolff-Parkinson-White2. El riesgo de muerte subita
en pacientes con evidencia electrocardiografica de
preexcitacion se ha estimado en un 0,15% anual, ta-
sa que es probablemente menor en pacientes asin-
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tomaticos y mayor en pacientes con multiples vias
accesorias’375. Los estudios electrofisiolégicos en
pacientes con sindrome de Wolff-Parkinson-White
que han sido resucitados de un episodio de muerte
subita han puesto de manifiesto una prevalencia au-
mentada de vias accesorias multiples, asi como la
existencia de al menos una via accesoria con un pe-
riodo refractario efectivo anterégrado corto e inter-
valos RR preexcitados cortos, generalmente inferio-
res a 250 ms, durante fibrilacién auricular’®. Sin
embargo, la especificidad de estos criterios es baja,
ya que pueden presentarlos hasta el 50% de los pa-
cientes sintomaticos sin antecedentes de muerte su-
bita y el 20% de los sujetos asintomaticos con pre-
excitacion en su electrocardiograma basal’®. Las
pruebas no invasivas tampoco han resultado Utiles
en la estratificacion de riesgo’®. Los pacientes con
sindrome de Wolff-Parkinson-White resucitados de
un episodio de muerte subita que son sometidos a
una ablacion de la via accesoria no han presentado
recurrencias de la fibrilacion ventricular en el segui-
miento, por 1o que no requieren la implantacion de
un desfibrilador?”.

TAQUICARDIAS VENTRICULARES
MONOMORFICAS IDIOPATICAS

Las taquicardias ventriculares monomorfas idiopa-
ticas tienen un buen prondstico. Hay casos descritos
de muerte subita, especialmente durante esfuerzos
intensos, en pacientes que habian sido diagnostica-
dos de taquicardia ventricular monomorfa idiopatica
del tracto de salida de ventriculo derecho’® 79, Sin
embargo, en varios de estos pacientes la autopsia
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demostro la existencia de una displasia arritmogéni-
ca de ventriculo derecho®. Por tanto, aunque se
puede reafirmar el excelente prondstico de la taqui-
cardia ventricular idiopatica del tracto de salida de
ventriculo derecho, lo cierto es los métodos diag-
nosticos disponibles actualmente tienen algunas li-
mitaciones para descartar una displasia arritmogéni-
ca subyacente8'-87.

CASO CLINICO

Mujer de 18 afios de edad con antecedentes de 3
episodios sincopales relacionados con esfuerzos vy
bafios en el mar. Su tia materna también habia sufri-
do varios episodios sincopales ante las mismas si-
tuaciones, sin que hubiera sido diagnosticada de na-
da especifico. Su electrocardiograma basal en
reposo se presenta en la figura 4A. Estuvo en trata-
miento con verapamil oral a altas dosis sin que ello
hubiera modificado su carga arritmica ni prevenido
sus sincopes. El ecocardiograma mostrd dilatacion
del VI con fraccion de eyeccion del 30%. El ventri-
culo derecho también estaba ligeramente dilatado,
pero sin signos de displasia arritmogénica. Se le hi-
Z0 una ergometria, cuyo resultado se muestra en la
figura 4B. ;Qué diagndstico y actitud terapéutica to-
maria con este paciente?

Comentarios
Se han utilizado distintos nombres para designar

esta enfermedad: «taquicardia ventricular familiar»,
«taquicardia ventricular bidireccional familiar», «ex-
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trasistolia ventricular polimarfica familiar», y «taqui-
cardia ventricular polimorfa repetitiva idiopatica»®88-
92 El cuadro clinico tipico es el de una nina o mujer
joven con episodios sincopales relacionados con el
esfuerzo, la natacion o las emociones. Suele ser fa-
miliar y frecuentemente se asocia a sindrome de
Pierre Robin, micrognatia, paladar ojival y alteracio-
nes oseas diversas®®9?,

El electrocardiograma basal suele mostrar extra-
sistolia ventricular polimorfica repetitiva con rachas
de taquicardia ventricular lenta, bidireccional o ver-
daderamente polimérfica. Durante el esfuerzo las ra-
chas de taquicardia ventricular aumentan en fre-
cuencia y duracion de forma similar a como ocurre
en la taquicardia ventricular polimérfica catecolami-
nérgica. Cuando se observan complejos sinusales
consecutivos se aprecia una repolarizacion anormal
con aplanamiento difuso de la onda T, un intervalo QT
en el limite superior de la normalidad o ligeramente
prolongado y ondas U patolégicas, anchas, de alto
voltaje y en ocasiones invertidas®-92. En algunos ca-
sos la carga de ectopia ventricular es tan marcada
que es imposible ver 2 complejos sinusales conse-
cutivos?2. Aunque esta enfermedad no se asocia de
forma primaria a cardiopatia estructural, existe evi-
dencia de que la alta carga arritmica de estos pa-
cientes puede ocasionar una taquicardiomiopatia?®?.

Ante la evidencia de un componente catecolami-
nérgico en la taquicardia ventricular de esta paciente,
se ensayo tratamiento con propranolol. Sin embargo,
esto no redujo la carga ectépica. De hecho, se ob-
servd un alargamiento de las pausas post-extrasisto-
licas y generacion de ciclos corto-largo-corto que
tendian a autoperpetuar mas la arritmia. Por ello, se
ensayo el tratamiento combinado de propranolol aso-
ciado a estimulacion auricular continua, inicialmente a
85 Ipm, lo que suprimié por completo tanto la ectopia
basal como la inducida mediante pruebas de esfuer-
z0. Durante el seguimiento clinico, cercano ya a 3
anos, la paciente no ha vuelto a tener ningun sincope
ni se han vuelto a registrar arritmias ventriculares en
los Holter y ergometrias de control. La fraccion de
eyeccion se normalizé en los 6 primeros meses®.
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Estrategias para prevenir y abortar
la muerte subita

J. Toquero Ramos e I. Fernandez Lozano
Unidad de Arritmias. Clinica Puerta de Hierro. Madrid.

EL DESFIBRILADOR AUTOMATICO
EXTERNO

Introduccion

La muerte subita es una de las epidemias sanita-
rias de nuestros dfas. En los Estados Unidos se pro-
ducen en torno a 300.000 o 400.000 muertes repen-
tinas cardiacas anuales para todas las edades (tasa
de mortalidad en torno a 1-2 por 1.000 habitantes/
ano) y 150.000 en el oeste de Europa'. Ademas, a
pesar de numerosas mejoras en los sistemas de
emergencia, su incidencia estda aumentando duran-
te la Ultima década®.

En nuestro pais, aunque el nimero de datos dis-
ponibles es escaso, la incidencia de muerte subita
cardiaca parece ser una de las mas bajas de los pai-
ses industrializados. En un estudio epidemiolégico
realizado en la ciudad de Valencia se encontré una
muy baja tasa de mortalidad (38,9 por 100.000 ha-
bitantes/afio)?.

Desgraciadamente, la mayoria de los episodios
ocurren en personas sin sintomas previos, que no
estan o no se saben enfermas, por lo que la pre-
vencion es muy compleja. Dada la frecuente aso-
ciacion con la cardiopatia isquémica, las medidas
preventivas mas eficaces pasan por la prevencion
de esta enfermedad: la abstencion del tabaco, el
control de otros factores de riesgo y la modificacion
del estilo de vida.

La mayoria de los episodios de muerte subita son
secundarios a una arritmia ventricular maligna. En
estos casos la desfibrilacion precoz es el determi-
nante mas importante de supervivencia. Se estima
que la tasa de supervivencia tras una muerte subi-
ta por fibrilacion ventricular (FV) decae un 7 a 10%
por cada minuto que se retrasa la desfibrilacion,
siendo tan baja como del 2 al 5% cuando ésta se
dilata mas alla de los 12 min*. Sin embargo cuan-
do la FV es un evento presenciado por un médico
y se ponen en marcha las medidas de desfibrila-
cion y resucitacion, la tasa de supervivencia es su-
perior al 80%°.

La necesidad de desfibrilar precozmente a las vic-
timas de un suceso, que en la mayoria de las oca-
siones ocurre en el propio domicilio, lejos de los sis-
temas sanitarios, ha llevado al desarrollo de sistemas
portatiles 'y automaticos de desfibrilacion.
(Desfibrilador automatico externo —DAE—).

El DAE comenzo su desarrollo en los afios 70 y fue
introducido por primera vez en la clinica en 1979.
Sin embargo, es gracias a la «American Heart
Associaton’s Public Access Defibrillation Initiative»,
cuyo objetivo es la implantacion de DAEs en localiza-
ciones estratégicas para que personal no sanitario
con minimo entrenamiento pueda desfibrilar precoz-
mente a las victimas de una parada cardiaca, cuan-
do se ha potenciado verdaderamente su avance®. Las
guias de la American Heart Association (AHA) para
cuidados cardiovasculares de emergencia’ enfatizan
la importancia de la desfibrilacion precoz y recomien-
dan el entrenamiento en el manejo del DAE, llegando
a postular que «el acceso publico a la desfibrilacion,
que sitia el uso de DAE en manos de personal no sa-
nitario entrenado, es potencialmente el avance indivi-
dual méas importante en el tratamiento de la parada
cardiaca por FV desde el desarrollo de la RCP». En
nuestro pais la Sociedad Espafiola de Cardiologia ha
realizado recientemente una puesta al dia sobre ma-
nejo y requisitos del desfibrilador automatico externo?.

Caracteristicas y tecnologia del DAE

El término DAE se refiere a un dispositivo ligero y por-
tatil que incorpora un sistema automatico de analisis del
ritmo cardiaco y un sistema de desfibrilacion. Consta
de una bateria, unos condensadores y una circuiteria
disefiada para analizar el ritmo e informar al operador
acerca de la indicacion de un choque. Recoge la se-
Aal eléctrica a través de parches Utiles tanto para la mo-
nitorizacion como para la desfibrilacion® 19, Inicialmente
empleaban baterias de plomo y niquel-cadmio, pero la
aparicion de baterias de litio no recargables, de menor
tamafo y de 5 afos de duracion sin mantenimiento, las
estan reemplazando rapidamente.
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Tabla | Modelos actuales de desfibriladores automaticos externos
Modelo Fabricante Forma de onda Niveles de energia (J) Peso (Kg) Capacidad de almacenamiento Bateria
FirstSave Survivalink Corp. Bif truncada. Monof truncada  Bif: 140-360, 34 Memoria interna para 20 min de ECG; Desechable de Litio (5 afios
Monof: 200-360 opcional tarjeta de datos de 5 h o grabacién de duracién)
de voz de 26 min.
Heart stream ForeRunner [T Agilent Tehcnologies Bif con compensacion de 150-150-150 21 Tiempo transcurrido y nimero de choques; ~ Desechable de Litio (5 aflos
impedancia opcional tarjeta de datos de PC duracion)
LIFEPAK 500 Medtronic Physio-Control Bif con compensacién de Bif: 200-360, Bif: 2.9,  Opcional grabacién de voz de 20 min; ECG Acido de plomo sellado
impedancia y voltaje, Monof ~ Monof: 200-360 ~ Monof: 3,2 y contador de eventos litio sellado (5 afios de
duracién)
LifeQuest Medical Research Lab, Inc. Bif, Monof Bif: 200-360, 21 Opcional tarjeta de datos de PC Litio sellado o hidrido de
Monof: 200-360 niquel recargable
ZOLL M Series ZOLL Medial Corp., Inc. Bif rectilinea, Monof Bif: 120,150,200 Bif: 5,2, Opcional tarjeta de datos de PC con datos Recargable, Acido de
Monof: 1-360 Monof: 6,3 continuos del ECG y del dispositivo plomo sellado

Bif: Bifésica; Monof: monofésica.

El DAE ideal deberia ser de sencillo uso, pequeno,
ligero, resistente, de bajo mantenimiento, barato y au-
to-comprobable. Deberia ser capaz de detectar y avi-
sar de un uso incorrecto, asi como de almacenar y re-
cuperar los registros del episodio. Actualmente son
varios los modelos de los que se dispone en el merca-
do intentando aproximarse a estos ideales, cuyas ca-
racteristicas fundamentales se resumen en la tabla I.

Sencillez de uso

El manejo de un DAE ha de ser intuitivo para que
pueda administrarse la terapia en un tiempo ade-
cuado. Varios cambios importantes han supuesto
una marcada simplificacion del uso del DAE: los par-
ches de electrodos autoadhesivos provistos de dia-
gramas indicativos de como han de usarse, los men-
sajes de voz y de texto para guiar al operador a
través de una serie de pasos sencillos, la simplifica-
cion de los controles, etc. Actualmente existen DAEs
externos totalmente automaticos, que no requieren
que el operador apriete el botdn de descarga, dise-
fAlados para ser empleados por personas con un mi-
nimo entrenamiento. Una vez aplicada la terapia, el
dispositivo reevalta inmediatamente el ritmo para
determinar si esta indicada la administracion de cho-
ques adicionales. Ademas, permite el almacena-
miento del ritmo registrado de forma automatica pa-
ra su posterior andlisis. La aplicacion de corriente

sobre el miocardio ha sido optimizada mediante el
uso de desfibrilacion basada en la impedancia, un
mayor tamano de los parches vy la utilizacion de on-
das bifasicas. Los requerimientos de mantenimiento
se han simplificado y abaratado. Todo ello ha mejo-
rado sensiblemente las caracteristicas de los DAE,
de modo que actualmente los equipos se aproximan
mas al modelo ideal propuesto por la AHA™:

Completamente seguros.

Altamente especificos en la deteccion de rit-
mos susceptibles de choque.

Faciles de usar.

Bajo peso.

Bajo coste.

Minimo mantenimiento.

Posibilidad de registro y posterior analisis del
ritmo cardiaco.

NOoOO~L N

Posteriormente, la AHA ha actualizado dichas re-
comendaciones para aumentar la seguridad y la efi-
cacia de los DEA, haciendo hincapié en una eleva-
da sensibilidad para la deteccion de ritmos
susceptibles de choque, una alta especificidad pa-
ra los ritmos no susceptibles de descarga, el em-
pleo de ondas de desfibrilacion que reduzcan los
requerimientos de energia y permitan reducir el pe-
so y el tamafo de los dispositivos y la necesidad de
los mayores niveles de seguridad para su aplicacion
al concepto de acceso publico a la desfibrilacion.

Monocardio N.2 1 e 2003 e Vol V e 60-70
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Onda de desfibrilacion y niveles de
energia

Un avance importante a lo largo de la ultima déca-
da ha sido el desarrollo de formas alternativas de on-
das de desfibrilacion (fig. 1). La mas antigua es la on-
da monofésica, en la que se libera corriente de una
sola polaridad, y que puede subdividirse en funcion
de la forma en que la energia vuelve a cero, esto es,

40 F

20

Corriente (MA)
I

20 F

Corriente (mA)

20 f

Corriente (mA)
(@]

0 2 4 6 8 10 12

Figura 1.—Diferentes morfologias de ondas de desfibrilacion dis-
ponibles en los DAEs. Superior: monofasica sinusoidal amorti-
guada. Medio: Bifasica truncada exponencial. Inferior: Bifdsica
rectilinea.
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de forma gradual (sinusoidal amortiguada) o instan-
tanea (exponencial truncada). La tradicional onda
monofasica ha sido actualmente sustituida por la on-
da bifasica, que emplea una inversion de la corrien-
te en un momento determinado, de forma que re-
quiere menos energia para la desfibrilacion, 1o que se
traduce en baterias y componentes de menor tama-
Ao y en una reduccion global del tamafio y del peso
del DAE. Ademas se puede conseguir una compen-
sacion de la impedancia toréacica ajustando la pen-
diente de la primera fase, la duracion relativa de las
dos fases y la duracion total, hasta un maximo de 20
ms. Este es el tipo de onda que emplean los mas mo-
dernos DAEs, la bifasica exponencial truncada de
baja energia y con compensacion de impedancia.
Sin embargo, ningun estudio realizado en humanos
ha demostrado que la supervivencia después de una
muerte subita cardiaca sea mayor con onda bifasica
que con otros tipos de onda. En el caso de las ondas
monoféasicas el protocolo habitual es una secuencia
de aumento progresivo de la energia, normalmente
200, 300 y 360 J. Por el contrario, los dispositivos bi-
fasicos son igual de eficaces o, incluso, mas con me-
nores energias, de forma que choques truncados de
115 y 130 J han demostrado una mayor eficacia en
la desfibrilacion que choques monofasicos de 200 J.
A pesar de que no existe un protocolo estandariza-
do y comunmente aceptado, la mayoria de los autores
recomiendan tres choques de 150 J en el DAE bifasi-
co. Estudios animales hablan de que estas menores
energias condicionan una funcion miocardica mejor
tras el choque. Esto ha llevado a la AHA a actualizar
la recomendacion de uso de la onda bifasica en los
DAEs, convirtiéndolo en una indicacion clase lla.

Analisis automatico del ritmo

El dispositivo emplea un algoritmo de reconoci-
miento del ritmo muy elaborado, que analiza carac-
teristicas como la amplitud, la frecuencia y algunas
integraciones de ambas, como la pendiente o la
morfologia de la onda (fig. 2). El dispositivo filtra la
sefial para evitar posibles interferencias, como los
artefactos de movimiento, la pérdida de electrodos,
el pobre contacto y las transmisiones de radio cer-
canas. La sensibilidad para la deteccién de la fibri-
lacion ventricular es del 96% al 100%, con una es-
pecificidad cercana al 100%.

Esquema de uso

Hemos de distinguir entre desfibrilador externo
«automatizado» y desfibrilador externo automatico. El
sistema automatico administra el choque sin inter-
vencion del operador, una vez que el dispositivo ha
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Figura 2.—Parametros del ECG T il
analizados por el DAE. T L

sido encendido. El sistema «automatizado» informa
de la necesidad de un choque mediante mensajes
sonoros y de texto, pero es finalmente el operador el
que realiza el paso final de administrar la terapia.

El empleo del DAE se compone de cuatro pasos
universales estandar para todos los fabricantes: en-
cendido del dispositivo, colocacion de los parches,
anélisis del ritmo y aviso de terapia. La colocacion de
los electrodos asegurando un buen contacto de los
mismos es un paso fundamental. Es necesario limpiar
y secar la zona en la que han de ser aplicados, in-
cluso en algunos casos, rasurar al paciente previa-
mente a su colocacion, si el contacto es insuficiente.
La posicion estandar es la anterolateral, con un par-
che en el borde esternal superior derecho y el se-
gundo lateral a la mamila izquierda. Recientemente
ha sido aprobado por la FDA un nuevo dispositivo
aun mas sencillo de manejo, el Zoll AED Plus®, que
combina instrucciones paso a paso y entrenamiento
auditivo para ayudar al personal no sanitario en la
asistencia a las victimas de una parada cardiaca.
Ademas, el sistema tiene preconectado un electrodo
especial de una sola pieza que se coloca en el es-
terndn entre ambas mamilas, con extensiones latera-
les superior derecha e inferior izquierda para aplicar
la descarga de energia.

El DAE esta programado para reanalizar el ritmo
de la victima y proporcionar un nuevo choqgue tan
pronto como sea posible tras la primera terapia, has-
ta un total de 3. Para comprobar esta sencillez de
uso algunos autores'? han comparado el manejo por
nifios de 6° grado sin entrenamiento previo frente al
de personal técnico de emergencias entrenado. Los
nifios fueron capaces de usar correctamente el DAE
y desfibrilar a las victimas en un tiempo de soélo 23
seg superior al de los paramédicos entrenados (90
seg vs 67 seq), diferencia ésta no significativa.

Uso del DAE en poblacion pediatrica y
adolescente

A pesar de que la FV es una arritmia rara en nifios,
se puede registrar en un 15% de las paradas pedia-
tricas y en adolescentes. Varias son las preocupa-

i Pendiente
fuitl fetullog

ciones en relacion con el uso de estos dispositivos
en nifios: la taquicardia sinusal propia de los pa-
cientes de corta edad puede superponerse con la
frecuencia de corte para el reconocimiento de la FV
y la amplitud de la sefial podria ser diferente a la del
adulto. De hecho, en estudios de campo se ha mos-
trado que los DAEs tendrian buena sensibilidad y es-
pecificidad para la deteccion de la FV, pero sélo mo-
desta sensibilidad para la de TV rapida en infantes.

El uso de los parches de adultos (83 cm?) frente a
los pediatricos (21 ¢cm?) ha mostrado que reduce la
impedancia transtoracica y aumenta el flujo pico de
corriente, facilitando la desfibrilacion eficaz. Sin
embargo, la impedancia transtoracica es también
distinta, lo que podria suponer un mayor riesgo lesi-
vo de la energia suministrada. El uso del DAE bifa-
sico con parches de adultos parece seguro para ni-
Aos con un peso mayor de 25 kg (generalmente
aquellos mayores de 8 afios), a pesar de lo cual ha
sido reconocido como una indicaciéon llb. El DAE
convencional no se recomienda para ninos por de-
bajo de esta edad.

Un estudio reciente’ establece que el uso del
DAE puede extenderse a nifios menores de 8 afios,
gracias a un dispositivo que proporciona choques
de menor cuantia, adecuados al infante, pero que
utiliza el mismo algoritmo que en adultos. El Sistema
de analisis Agilent Heartstream FR2° (Agilent
Technologies, Seattle, WA) demostrd una especifici-
dad del 100% para los ritmos que no requerian cho-
que (ritmo sinusal, taquicardia sinusal, bradicardia
sinusal, asistolia, ritmo idioventricular, taquicardia su-
praventricular, flutter auricular y fibrilacion auricular)
y una sensibilidad del 96% para la FV en el analisis
de los trazados de arritmias pediatricas. Para ello se
emplean las cuatro caracteristicas fundamentales
del ritmo: frecuencia, rapidez de conduccion, esta-
bilidad de la sefial y amplitud. El estudio enfatiza la
importancia del uso de multiples parametros en el di-
sefio de algoritmos para la deteccion del ritmo y la
indicacion de choque en nifios, evitando de esa ma-
nera los falsos positivos inherentes al empleo de un
Unico parametro. El sistema Agilent emplea unos
parches de desfibrilacion especialmente modifica-
dos para la edad pediatrica, que permiten la admi-
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nistracion de una descarga reducida de 50 J. En ma-
yo de 2001 estos parches modificados fueron apro-
bados por la FDA. El dispositivo puede igualmente
ser empleado en adultos, mediante el simple cambio
de los parches de desfibrilacion y el empleo de par-
ches de adultos.

DAE en estudios de campo

Weaver y cols. en un estudio realizado en la ciu-
dad de Seattle, compararon en un total de 1.287 pa-
cientes con parada cardiaca extrahospitalaria, la efi-
cacia del tratamiento inicial con DEA por parte de los
bomberos, frente a la de la desfibrilacion convencio-
nal proporcionada por paramédicos . El estudio evi-
dencié que cuando los bomberos son equipados
con DAEs, el tiempo medio a la desfibrilacion dismi-
nuy6 un promedio de 5,1 + 3,2 min y la superviven-
cia paso6 del 19% al 30%.

Otros estudios'® que comparan la respuesta de la
policia con la de los paramédicos han encontrado re-
sultados similares, con una mas pronta respuesta de
la policia equipada con un DAE que la de los equi-
pos de emergencia tradicionales (reduccién prome-
dio de 1,5 min), lo que se traduce en un incremento
de supervivencia (17,2% en el grupo de pacientes
que presentaban FV/TV a la llegada del DAE frente
a un 9% del control histérico). Todos los colectivos
de profesionales de respuesta precoz en situaciones
de emergencia entrarian dentro de los llamados res-
pondedores o auxiliadores de nivel | (policia, bom-
beros, personal de seguridad, responsables depor-
tivos, miembros de patrullas de esqui, tripulacion de
barcos y personal de vuelo en aviones), en los cua-
les se recomienda (indicacion lla) su entrenamiento
en Resucitacion cardiopulmonar (RCP) y en el uso
del DAE.

Page y cols.'® realizaron un estudio piloto de 2
afos en el cual los DAEs fueron usados en lineas de
aviacion comerciales. Se analizaron un total de 200
pacientes, de los que 191 se encontraban a bordo
del avion en el momento en que el DAE fue emplea-
do. En 14 pacientes el dispositivo reconocié una FV
y desfibrilé correctamente el corazén con el primer
choque, a excepcidon de un paciente en que se sus-
pendid la desfibrilacion a peticion de la familia. El
40% de los 13 pacientes desfibrilados fueron dados
de alta del hospital con una recuperacion neurologi-
ca y funcional completa. Resultados tan alentadores
han llevado a la Administracion Federal de Aviacion
(FAA) a decretar que todos los aviones de pasajeros
de cierto tamafio en EE.UU. sean equipados con, al
menos, un DAE y un kit de emergencias médicas
mejorado antes de abril de 2004.

Valenzuela y cols.'” analizaron el uso de DAEs en
casinos en un total de 105 pacientes identificados
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por el dispositivo por tener una FV. Mas de la mitad
de ellos sobrevivieron al alta hospitalaria. El anélisis
por subgrupos subraya la importancia del tiempo
para mejorar la tasa de supervivencia, que fue del
74% en pacientes desfibrilados en menos de 3 min.
y sélo del 49% en los que habia transcurrido mas de
3 min. Conjuntamente estos dos ultimos trabajos
constituyen una sdélida evidencia de como personal
entrenado puede intervenir de forma eficaz cuando
la parada cardiaca presenciada se debe a una FV.
El aumento de supervivencia con respecto al pro-
medio clasico de un 5% es extremadamente espe-
ranzador y deberfa constituir un impulso para la ge-
neralizacion de estos dispositivos de la manera mas
efectiva’®.

En esta linea, la disponibilidad y eficaz uso de los
DAEs en gimnasios'®, centros deportivos y lugares
de rehabilitacion ha sido fuertemente recomendada,
en especial en aquellos centros deportivos con un
amplio numero de miembros (por encima de 2.500),
que ofrezcan programas para grupos especiales, ta-
les como los de personas mayores o con patologias
médicas, o0 los que por su situacién se prevea un
tiempo de llegada de los equipos de emergencia >
5 min. Estos centros deportivos deberian tener un
sencillo acceso al DAE y entrenar a su personal
acerca de su uso, de acuerdo con la declaracion de
la AHA y del American College of Sports Medicine.

Cuestiones legales

En el pasado, el uso en la comunidad de los DAEs
estaba limitado, en parte, por la preocupacion de la
responsabilidad subsidiaria para aquella persona
que, no formando parte del personal sanitario, em-
please uno de estos dispositivos en la reanimacion
de una parada cardiaca. El hecho de que la desfi-
brilacion sea un acto médico supone un obstaculo
legal, que en muchos paises ha impedido e impide
el uso de los DEA por personas de la calle. Dado
que las leyes del «Buen Samaritano» en la legisla-
cion estadounidense no eran claramente aplicables
cuando se empleaban dispositivos médicos en el
auxilio de las victimas, la preocupacion de la res-
ponsabilidad por mala practica fue un freno a la di-
fusion de los DAEs. En mayo de 2000 el congreso
estadounidense aprobd el Acta de Supervivencia de
Paradas Cardiacas, que ampliaba la proteccion del
Buen Samaritano a los usuarios de un DAE, lo que
ha supuesto un importante avance en la difusion y
generalizacion de uso de estos dispositivos.

En nuestro pals no existe legislacion especifica
que regule el uso de estos dispositivos. El vacio le-
gal debe de ser cubierto rapidamente, pues puede
ser un freno al desarrollo de una terapia que ha de-
mostrado su efectividad.
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Sistemas de acceso publico a la
desfibrilacion

El concepto de sistemas de acceso publico a la
desfibrilacion promovido por la AHA implica el uso
de los DAEs por personal no médico entrenado
que presencie una parada cardiaca, tanto del gru-
po de los auxiliadores de nivel |, previamente des-
crito, como de ciudadanos no entrenados. Algunos
autores han llegado a hablar de un futuro en el que
el DAE sea algo tan extendido y ubicuo como el
extintor de incendios. Enfatizando la idea de la
desfibrilacion precoz por personal no médico mini-
mamente entrenado, Capucci y cols.?9 han llevado
a cabo un excelente trabajo en la region de
Piacenza, Italia. Mediante el empleo de un total de
39 DAEs localizados en lugares de algo riesgo,
ambulancias y coches policiales y manejados por
voluntarios no médicos entrenados en el uso de di-
chos dispositivos, demostraron la posibilidad de
triplicar la supervivencia hospitalaria, del 3,3%
hasta el 10,5%, gracias al menor tiempo de res-
puesta del personal voluntario sobre los sistemas
de emergencia tradicionales y a la desfibrilacién
Mmas precoz.

Existen cuatro niveles de acceso publico a la des-
fibrilacion:

1. Desfibrilacion por primeros auxiliadores tradi-
cionales que proporcionan cuidados médicos
de emergencia: policia, bomberos o personal
de patrulla en carretera.

2. Desfibrilacion por primeros auxiliadores no tra-
dicionales: guardaespaldas, personal de segu-
ridad y personal de vuelo de las companias aé-
reas.

3. Desfibrilacion por ciudadanos que han recibido
entrenamiento en la utilizacion de DEA. Suelen
ser personas interesadas en proporcionar cui-
dados cardiolégicos de emergencia, general-
mente en el seno de una casa donde reside un
miembro de la familia de alto riesgo.

4. Desfibrilacion por testigos minimamente en-
trenados: se trata de personas que presen-
cian una parada cardiaca y tienen un DEA
disponible pero que no han recibido entrena-
miento formal para su uso.

En sus ultimas guias para cuidados cardiovascu-
lares de emergencia la AHA recomienda la coloca-
cion de DAEs en lugares publicos en los que ocurra
una muerte subita cada 5 afios (tasa de eventos es-
timada de un paro cardiaco por cada 1.000 perso-
nas-afio), lo que incluiria lugares tales como aero-
puertos internacionales, carceles comunitarias,
grandes centros comerciales, estadios deportivas e
industrias de gran tamafio. Las recomendaciones de
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la AHA son una desfibrilacion precoz en menos de 5
min de la llamada a los servicios de emergencia vy,
de forma intrahospitalaria, en menos de 3 minutos.
La unica forma de lograr dichos objetivos es la ge-
neralizacion de los DAEs en la comunidad, a un cos-
te no despreciable, pero constituyéndose en el Uni-
Cco camino para que muchos pacientes tengan
acceso a la desfibrilacion precoz necesaria en una
parada cardiaca?'.

El estudio Public Access Defibrillation (PAD), en
marcha actualmente, randomiza comunidades®?,
equiparables en cuanto a otras variables, a recibir
DAEs y entrenamiento para su manejo o no, siendo
ambos grupos entrenados en la vigilancia de para-
das cardiacas, la rapida activacion de los sistemas
de emergencia, y la RCP. A pesar de que la eviden-
cia de los diferentes estudios realizados apoya cla-
ramente la generalizacion del uso del DAE, los re-
sultados de éste y de otros ensayos similares son
imprescindibles para fundamentar la difusion nece-
saria del DAE.

La Sociedad Espafiola de Cardiologia, en sus guias
de actuacion para el manejo de pacientes con infar-
to agudo de miocardio, recomienda (clase Ila) dis-
poner de DAE y del entrenamiento suficiente del per-
sonal en todas las ambulancias de transporte
sanitario dedicadas a las urgencias, asi como en to-
dos los centros de salud, especialmente en el medio
rural y estudiar la ubicacion de DAEs en aquellos lu-
gares donde exista un colectivo de riesgo (clase llb).

El chaleco DAE

El desfibrilador cardioversor portatil (WCD®-
Lifecor Inc.) ha sido disefiado para detectar y tratar
taquicardias ventriculares y FV en pacientes en ries-
go de muerte subita, fundamentalmente aquellos
con miocardiopatias dilatadas en espera de tras-
plante cardiaco. Los principales candidatos son pa-
cientes no elegibles para la implantaciéon de un des-
fibrilador interno (DAI) o que rechacen la misma vy
que por tanto puedan portar el chaleco hasta un
eventual trasplante cardiaco. En otros casos el dis-
positivo puede emplearse en pacientes portadores
de un DAI en espera de recambio del mismo. El
chaleco consiste en una prenda de vestir para el pe-
cho y un cinturén de electrodos, todo ello en con-
tacto con la piel, con una unidad de visualizacion y
monitor/desfibrilaciéon en una pistolera que puede
llevarse a nivel de la cintura o colgada de los hom-
bros. A través de los controles de la unidad se rea-
liza el registro de ECG, la transmision de datos via
modem o la inhibicién de la terapia por parte del pa-
ciente. Se acompafia de un kit de baterias con su
correspondiente cargador, permitiendo una autono-
mia al paciente de méas de 24 horas. El dispositivo
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monitoriza de forma continua el ritmo del paciente a
través de los electrodos en contacto con la piel, pa-
ra detectar arritmias potencialmente mortales. El sis-
tema completo puede conectarse a un modem in-
dependiente para la transmision de datos, lo que
tipicamente suele realizarse una vez por semana
por el propio paciepigs permitiendo la monitoriza-
cion a distancia por el médico responsable, a través
de internet, de los eventos registrados, asi como la
posibilidad de una captura y transmision de ECG en
tiempo real (fig. 3). El equipo completo pesa menos
de 2 kg.

El WCD ha sido disefiado para dar una serie de vi-
braciones a través del cinturén de electrodos, se-
guido de una alarma acustica, de forma que el pa-
ciente pueda inhibir la terapia mediante el empleo de
los botones de respuesta mientras permanece cons-
ciente. Si el paciente se encontrase dormido o per-
diese el conocimiento por una TV sincopal o una FV,
el WCD automaticamente da salida al gel conductor
contenido en las palas de desfibrilacion y proporcio-
na la descarga inmediatamente después, tras dar
avisos de voz para los posibles transeuntes o el per-
sonal proximo, anticipando el choque. El dispositivo
llega a administrar hasta 5 choques de desfibrila-
cion.

En la serie presentada en el ultimo Congreso
Europeo de Cardiologia un total de 12 pacientes con
una edad media de 52 afos y en espera de tras-
plante cardiaco llevaron el chaleco-DAE durante 13
a 16 meses, un promedio de 23 horas al dia. No se
evidenciaron choques inapropiados por parte del
dispositivo, aunque el 15% de los pacientes presen-
taron alarmas por falsa detecciéon de episodios arrit-
micos. La FDA aprob¢ a finales del afio pasado el
dispositivo para su uso en pacientes que no fueran
candidatos apropiados para la implantacion de un
DAl o que rechazasen la misma. Una de las prime-
ras aplicaciones del dispositivo es la de poder acor-
tar la estancia hospitalaria de aquellos pacientes en
espera de recambio de DAI o de implantacion de un
dispositivo como puente al trasplante cardiaco, per-
mitiendo el control domiciliario en lugar del ingreso
hospitalario prolongado.

Futuro del DAE

El concepto de la DAE existe desde hace mas de
25 afios. Sin embargo, sélo recientemente han co-
menzado a implantarse en lugares estratégicos y a in-
tegrarse la desfibrilacion externa automatizada en
programas de respuesta en la comunidad, gracias a
los resultados y al impacto sobre la supervivencia de
trabajos como los anteriormente referidos. El éxito de
los fabricantes en el desarrollo de DAEs més avanza-
dos ha disminuido la preocupacion acerca de la po-
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Figura 3.—Componentes del chaleco-
DAE. Se puede apreciar el cinturon de
electrodos y los parches de desfibrila-
cion, dos a nivel dorsal y uno precordial.
En la pistolera se encuentra la unidad de
control, monitorizacién y desfibrilacion,
con su correspondiente mando de con-
trol y respuesta. En la imagen inferior se
puede apreciar la disposicion final de to-
do el sistema sobre el paciente.

sibilidad de los choques inapropiados y del dafio po-
tencial de la desfibrilacion realizada por personal no
médico.

La Task Force recomendaba que los fabricantes
presentasen datos del desarrollo y de la validacion
de sus dispositivos, enfatizando una alta sensibilidad
para los ritmos subsidiarios de choque y una alta es-
pecificidad para los ritmos no subsidiarios??. Es pro-
bable que el futuro de los DAEs incluya mejoras en
el disefio, haciéndolos mas faciles de uso, mas lige-
ros y mas baratos. El desarrollo de nuevas formas de
onda de desfibrilacion podria reducir ain mas los re-
querimientos energeéticos.

En busqueda de una mayor difusion e implanta-
cion de este tipo de dispositivos, el NHLBI (National
Heart, Lung, and Blood Institute) americano, conjun-
tamente con la AHA y la industria, ha iniciado un es-
tudio multicéntrico, controlado y prospectivo, para
determinar la eficacia y el coste-efectividad de colo-
car DAEs en diferentes localizaciones publicas.

En resumen, mientras que cada componente de la
cadena de supervivencia sigue siendo critico para
incrementar la tasa de supervivencia, el DAE es una
ayuda vital para los equipos de emergencia y una
poderosa herramienta en nuestro esfuerzo para re-
ducir el tiempo hasta la desfibrilacién y mejorar la
supervivencia de la muerte subita cardiaca. La sim-
plificacion progresiva del dispositivo, asociada a un
desarrollo técnico continuo, han hecho del uso de
estos dispositivos una realidad, si bien, es aun ne-
cesario un desarrollo sostenido y un abaratamiento
de sus precios para lograr una absoluta implantacion
en nuestro medio.
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EL DESFIBRILADOR AUTOMATICO
IMPLANTABLE

Desde que en 1980 se implantd el primer desfibrila-
dor automatico, el DAI ha experimentado un tremendo
avance tecnoldgico que nos ha proporcionado un dis-
positivo de menor tamafio, mayor duracion y mejores
capacidades de deteccion y de tratamiento de las
arritmias ventriculares. EI DAl ha demostrado su efica-
Cia en prevenir la muerte subita en aquellas poblacio-
nes de riesgo, tanto en la prevencion primaria como en
la secundaria.

Dado que la mayoria de los episodios de muerte
sUbita ocurren en pacientes que no estan o no se sa-
ben enfermos (fig. 4), una estrategia de prevencion
eficaz de la muerte subita debe ir dirigida a identifi-
car poblaciones con el suficiente riesgo como para
justificar los costes y los riesgos de implantar un DAI.

La eficacia del DAl en la prevencion primaria ha
sido evaluada en diferentes estudios. El estudio MA-
DIT2 randomiz6 196 pacientes postinfarto, con TV
no sostenida (TVNS), Fraccion de eyeccion del ven-
triculo izquierdo (FE) < 35% y TV sostenida induci-
ble en el estudio electrofisioldgico (EEF), no suprimi-
ble con procainamida, a recibir un DAI o
«tratamiento convencional». ElI grupo asignado a
DAI tuvo una impresionante reduccion del riesgo re-
lativo de la mortalidad del 54% (P = 0,009). Esta efi-
cacia es superior a la demostrada por el DAI en los
estudios de prevencion secundaria.

El CABG Patch Trial?* incluyé 900 pacientes con
FE < 36% y postpotenciales positivos, que fueron so-
metidos a cirugia de revascularizacion y randomi-
zados a recibir un DAI o tratamiento convencional.
No se encontraron diferencias significativas entre
ambos grupos, probablemente porque la gran ma-
yoria de las muertes en este estudio fueron no arrit-
micas.

El estudio MUSTT examind a pacientes con enfer-
medad coronaria, TVNS, FE < 40% vy TV inducible en
el EEF. Los pacientes se randomizan a tratamiento
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Figura 4.—Diferentes grupos de pacientes con alto riesgo de
muerte cardiaca subita, representados de forma proporcional. La
mayoria de los afectados son pacientes sanos con factores de
riesgo cardiovascular, un grupo menor son los pacientes con in-
suficiencia cardiaca. El vértice de la pirdmide lo ocupan los pa-
clentes resucitados de un episodio previo de muerte subita, el
grupo de mayor riesgo pero que representa un porcentaje muy
bajo de los pacientes con muerte subita.

guiado por el EEF o0 a tratamiento convencional. En la
rama de tratamiento guiado los enfermos recibieron
un DAl si no se encontraba un farmaco que hiciera la
arritmia no inducible. Los pacientes asignados a tra-
tamiento guiado tuvieron una menor mortalidad, a ex-
pensas del beneficio obtenido por los enfermos que
recibieron un DAI. En este grupo, la reduccion relati-
va de la mortalidad fue del 51%.

El estudio MADIT 1128 incluyé 1.232 pacientes con in-
farto de miocardio previo y FE < 30% que son rando-
mizados a recibir un DAI o tratamiento convencional. No
se requerio ningun tipo de arritmia previa, ni ningun tipo
de estratificador de riesgo diferente de la FE. Tras un se-
guimiento medio de 20 meses se evidencié una reduc-
cion significativa de la mortalidad global (P=0,016), con
una reduccion del riesgo relativo de muerte del 31%.

Tabla Il Principales estudios de prevencion primaria de la muerte subita con el desfibrilador automatico
implantable
Estudio N° pacientes Edad FE Seguimiento Mortalidad anual Reduccion RR mortalidad
del grupo control

MADIT 196 63+9 26 £7 27 meses 17% 54%
CABG-PATCH 900 64 +£9 276 32 £ 16 meses 8% 7% incremento
MUSTT 704 65+9 28 + 39 meses 13% 51%
MADIT II 1.232 64 £ 10 236 20 meses 12% 31%
CAT 104 52 +11 24 =7 22,8 + 43 meses 3,7% Ninguna
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Figura 5.—Registros obtenidos del DAE en la paciente del caso clinico.

El Cardiomyopathy Trial pretendia incluir 1.348 pa-
cientes con miocardiopatia dilatada de menos de 9
meses de evolucion con FE < 30% y randomizarlos
a DAl o a control. Sin embargo, tras incluir 104 pa-
cientes el estudio fue detenido al comprobarse una
baja mortalidad en el grupo control. El DAl no de-
mostrd ningun tipo de beneficio.

Existen otras subpoblaciones con alto riesgo de
muerte subita, como los enfermos con sindrome de
QT largo o con miocardiopatia hipertréfica. Sin em-
bargo, la baja prevalencia de estas enfermedades
hace imposible el disefio de un estudio prospectivo
con el suficiente poder estadistico para demostrar
un posible beneficio del DAL

La conclusion que podemos extraer del conjunto de
estos estudios es que el DAl se ha demostrado tre-
mendamente efectivo para el tratamiento de arritmias
ventriculares y, por tanto, es muy eficaz en poblacio-
nes de alto riesgo de muerte subita. El reto para los
proximos afios es encontrar la manera de identificar
que pacientes van a padecer una arritmia ventricular
maligna durante los proximos meses. Cuanto mejor
sea nuestra capacidad de estratificar el riesgo arrit-
mico, menores seran los costes del tratamiento.

Mientras no avancemos en esta direccion o lo ha-
gamos de manera modesta, la mejor manera de ata-
car el problema epidemioldgico de la muerte subita
es perfeccionar los sistemas de atencion médica ur-
gente y de desfibrilacion precoz.

CASO CLIiNICO

Paciente de 70 afios de edad, con antecedentes
de hipertension arterial tratada desde hace 7 afnos
con I[ECAs y antagonistas del calcio. Sin otros facto-

Monocardio N.2 1 e 2003 e Vol V e 60-70

res de riesgo cardiovascular ni antecedentes fami-
liares de cardiopatia isquémica.

El dia de su ingreso, encontrandose sentada en
una cafeteria, sufre un colapso brusco, con caida al
suelo sin movimientos convulsivos.

Se da aviso acudiendo una ambulancia de actua-
cion rapida no medicalizada. La paciente se encuen-
tra inconsciente, ciandtica y sin pulso. Se aplican par-
ches de desfibrilacion de un DAE (Agilent
Technologies) que automaticamente aplica cuatro des-
cargas de desfibrilacion. Tras los choques la paciente
recupera un pulso débil con una tension arterial al ca-
bo de 5 minutos de 75/50 mmHg. Se procede a la in-
tubacion y se le traslada a un centro hospitalario.

No se dispone de registro electrocardiografico en
el momento del ingreso.

A su ingreso en la Unidad Coronaria la enferma se
encuentra intubada y bajo sedacion. EI ECG mues-
tra ritmo sinusal sin cambios isquémicos. La curva
enzimatica muestra un leve aumento de la CPK MB y
de la Troponina |, con una CPK total de 2.300 Ul.

El ecocardiograma al ingreso muestra una con-
tractilidad global y segmentaria conservadas. Un
TAC cerebral al ingreso era normal. Un cateterismo
muestra arterias coronarias normales sin evidencia
alguna de lesiones.

Se suspende la sedacién y la paciente puede ser
extubada, recuperandose neurolégicamente con se-
cuelas sugestivas de hipoxia cerebral prolongada.

Preguntas clinicas
1. ¢Qué tipo de episodio ha tenido esta paciente?

2. ;/Qué nuevas pruebas indicaria?
3. ;Qué tipo de tratamiento indicaria?
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Comentarios

1. Este tipo de historia es algo, desgraciadamen-
te, habitual. En una parada cardiorrespiratoria la ne-
cesidad de aplicar un tratamiento rapido impide en
ocasiones que se registre en papel el ritmo del pa-
ciente. Ademas, la coordinacion de los equipos de
emergencia extrahospitalaria, de los servicios de ur-
gencias de los hospitales y de los cardidlogos es
muchas veces mejorable. Esto hace que el médico
que finalmente va a tomar decisiones terapéuticas
(muchas veces en un centro de referencia), no dis-
ponga de la informacion suficiente sobre lo que ha
pasado realmente. Si no tenemos un registro no po-
demos saber con certeza si estamos ante una pa-
rada cardiaca con asistolia, una FV, un sincope con-
vulsivo o prolongado, un bloqueo AV transitorio u
otro trastorno.

2. A esta paciente se le realiz6 un EEF, que des-
graciadamente no aporté ninguna informacion adicio-
nal. Los parametros de funcion sinusal y conduccion
AV fueron normales. No se indujo ninguna arritmia.

La solucién se obtuvo analizando el registro del
DAE, desgraciadamente, unos dias mas tarde. Este
dispositivo no dispone de un monitor en tiempo real,
el registro se guarda en memoria y se obtiene al co-
nectarlo a un ordenador. En él podemos ver (fig. 5)
como el ritmo inicial es un FV que pasa, tras un blo-
queo AV completo y vuelve a fibrilar, para recuperar
lentamente el ritmo sinusal tras nuevas descargas
del dispositivo (en total 4).

3. En esta paciente, descartadas las causas se-
cundarias de FV, la indicacion seréa la implantacion
de un DAL
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Muerte subita en ausencia de cardiopatia
estructural

N. Pérez-Castellano, J. Villacastin, J. Moreno, A. Vaquero y R. Gonzélez
Unidad de Arritmias. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Existen varias enfermedades y sindromes que no
presentan cardiopatia estructural pero que tienen
una elevada incidencia de muerte subita. En este ca-
pitulo se revisan las mas importantes.

SINDROME DE BRUGADA

El sindrome de Brugada se reconoce desde el pun-
to de vista clinico por un patron electrocardiografico
caracteristico en precordiales derechas, consistente
en un complejo QRS discretamente prolongado con
una morfologia de bloqueo de rama derecha y una
elevacion peculiar del segmento ST. La mayoria de
los sujetos afectos de sindrome de Brugada se en-
cuentran asintomaticos. Sin embargo, cuando el tras-
torno debuta clinicamente lo suele hacer en forma de
muerte subita por fibrilacion ventricular, tipicamente
en reposo. En algunos casos se recoge algun ante-
cedente sincopal, presuntamente debido a taquicar-
dias ventriculares polimérficas autolimitadas -

El 85% de los casos de sindrome de Brugada son
familiares y habitualmente obedecen a una transmi-
sion de tipo autosémico dominante con expresion fe-
notipica variable®. La enfermedad afecta casi exclu-
sivamente a varones, cuya edad media en el
momento del diagndstico es de 46 = 11 afos’.

El sindrome de Brugada esta causado por muta-
ciones del gen SCN5A, localizado en el cromosoma
3, que codifica la subunidad alfa del canal de so-
dio*8. La mutacion del gen SCN5A ocasiona un de-
fecto parcial de grado variable en la densidad de la
corriente despolarizante de entrada lenta de sodio.
Asi, durante las fases 1y 2 del potencial de accion
se establece un predominio de las corrientes repo-
larizantes de salida de potasio que acorta el poten-
cial de accion, especialmente en aquellas zonas
donde la corriente de potasio |, tiene una mayor ex-
presion, como el subepicardio y el ventriculo dere-
cho®19. Como consecuencia de este acortamiento
heterogeneo del potencial de accion se produce
una dispersion de la repolarizacion que servira de
substrato para el desarrollo de arritmias ventricula-
res®. En modelos experimentales los farmacos ca-

paces de bloquear la corriente I,,, como la quinidi-
na o la 4-aminopiridina, reducen fa dispersion de la
repolarizacion- 12,

La preferencia de los eventos arritmicos del sin-
drome de Brugada por las situaciones de reposo pa-
rece estar condicionada por la intervencion vagal.'3
Esto se justifica porque la estimulacion parasimpati-
ca disminuye la corriente despolarizante de calcio

.. Y aumenta la salida de potasio, favoreciendo el
5 sequmbno iénico de las fases 1y 2 del potencial
de accion, la expresividad electrocardiografica y la
aparicion de arritmias ventriculares. Por el contrario,
el ejercicio, el isoproterenol y la dobutamina ejercen
un efecto opuesto al aumentar el flujo de entrada ce-
lular de calcio I, '*®

El diagnostico dLeI sindrome de Brugada es basi-
camente electrocardiografico, mediante la observa-
cion de complejos QRS con apariencia de bloqueo
de rama derecha y elevacion del segmento ST de V1
a V3, especialmente marcada a nivel del punto J, y
de morfologia convexa hacia arriba (fig. 1). La pre-
sencia de una onda T negativa en el sindrome de
Brugada ayuda al diagnéstico diferencial con el pa-
tron de repolarizacion precoz, donde los ascensos
del ST aparecen sobre todo de V2 a V4 y se asocian
a ondas T claramente positivas. La presencia de un
electrocardiograma normal no excluye la enferme-
dad, dado que los signos tipicos pueden ser transi-
torios y de grado variable a lo largo del tiempo'”. Se
estima que hasta un 50% de los afectados genéti-
camente muestran un electrocardiograma normal,
constituyendo el grupo de los llamados portadores
silentes®. Los betabloqueantes, la estimulacion alfa-
adrenérgica, la estimulacion muscarinica y los blo-
queantes de los canales del sodio aumentan el gra-
do de ascenso del ST'3 18,

En los casos electrocardiograficamente dudosos,
o en familiares de primer grado de pacientes con
sindrome de Brugada que presentan un electrocar-
diograma basal normal, se recurre al test de provo-
cacion con farmacos bloqueantes de los canales del
sodio. Los antiarritmicos de clase la y Ic intensifican
la reduccioén de las corrientes despolarizantes de so-
dio, desenmascarando el patron electrocardiografi-
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Figura 1.—Electrocardiograma tipico de un paciente con sindro-
me de Brugada.

co tipico en sujetos afectos. Inicialmente se conce-
di6 al test de provocacion farmacologica una capa-
cidad de discriminacion muy alta, especialmente
con ajmalina (1 mg/kg en 5 minutos) y flecainida (2
mg/kg en 5 minutos). Posteriormente, otros grupos
han comunicado una menor reproducibilidad y re-
sultados falsos positivos en pacientes con el sindro-
me de QT largo tipo 31921,

En el electrocardiograma de promediado de se-
Nales se han descrito potenciales tardios hasta en
un 81% de estos pacientes®. Las pruebas de diag-
nostico por imagen (ecocardiograma, resonancia
magnética y ventriculografia) son normales en estos
pacientes'. El diagndstico genético se basa en la
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identificacion de alguna de las mutaciones descritas
en el gen SCN5A. Este andlisis en la actualidad re-
sulta positivo tan solo en alrededor del 20% de los
pacientes con sindrome de Brugada®'. La presencia
de alguna de las mutaciones conocidas en la actua-
lidad confiere valor diagndstico, pero no prondstico?2.

El prondstico de los pacientes con sindrome de
Brugada estéa claramente condicionado por la histo-
ria previa de sintomas (sincope o muerte subita) y por
la existencia de antecedentes familiares de muerte
subita®24, La medicacion antiarritmica no ha de-
mostrado todavia beneficios clinicos, por lo que ac-
tualmente el Unico tratamiento efectivo disponible
consiste en el implante de un desfibrilador'. En el
primer estudio que valoroé las diferentes opciones te-
rapéuticas para el sindrome de Brugada, el uso ex-
clusivo de betabloqueantes para tratar a un subgru-
po de pacientes de alto riesgo se asocidé con una tasa
de mortalidad anual de hasta el 10%, semejante a la
de los no tratados?3. El blogueo selectivo de la co-
rriente |,, podria ser Util en el tratamiento de esta en-
fermedad, ya que tenderia a homogeneizar la repo-
larizacion, lo que reduciria la probabilidad de
presentar reentradas funcionales. Sin embargo, no se
dispone de farmacos que bloqueen de forma selec-
tiva esta corriente idnica sin que tengan efectos se-
cundarios importantes. Se han comunicado algunas
experiencias con el empleo de quinidina. Aunque es-
te farmaco produce un bloqueo de los canales de so-
dio de forma paralela al bloqueo de la corriente de
potasio I, en un estudio reciente se observo la su-
presion de la inducibilidad de taquiarritmias ventricu-
lares en pacientes previamente inducibles, mostran-
dose libre de eventos tras un seguimiento breve?.

En la actualidad el tratamiento de eleccion para los
pacientes con sindrome de Brugada que han presen-
tado sincope, muerte subita y/o evidencia documental
de taquiarritmias ventriculares polimorfas es la implan-
tacion de un desfibrilador?! 2426, |_a actitud a seguir en
familiares de pacientes con sindrome de Brugada y en
aquellos individuos asintomaticos con electrocardio-
grama sugestivo de sindrome de Brugada esta menos
definida y debe individualizarse. Entre éstos, el grupo
de mayor riesgo son los sujetos con electrocardiogra-
ma basal patolégico que son familiares de primer gra-
do de pacientes con sindrome de Brugada que han
presentado muerte subita?’. Por el contrario, 10s suje-
tos asintomaticos sin historia familiar que presentan un
electrocardiograma basal sugestivo de sindrome de
Brugada, y los familiares asintomaticos que soélo pre-
sentan un patron electrocardiografico sugestivo tras
las pruebas de provocacion parecen tener un riesgo
bajo de muerte subita?®. El estudio electrofisioldgico
para la estratificacion de riesgo de los pacientes con
sindrome de Brugada ha dado resultados contradicto-
rios en las principales series publicadas, por lo que su
valor esta por definir?2 29,
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MUERTE SUBITA EN AUSENCIA DE CARDIOPATIA ESTRUCTURAL

Tabla | Sindromes de QT largo

Mecanismo de la prolongacion
de la repolarizacion

Gen (cromosoma),
canal ionico disfuncionante

Sindromes de QT largo Congénitos:
Tipo 1*
Tipo 2
Tipo 3
Tipo 4
Tipo 5°
Tipo 6
Sindromes de QT largo Adquiridos:
Bradicardia
Alteraciones metabélicas, hipocaliemia, hipomagnesemia

Férmacos antiarritmicos clases I y III, eritromicina, ketoconazol,

amantadina, pentamidina, antidepresivos tri/tetraciclicos, fenotiazinas,

haloperidol, astemizol, terfenadina, cisaprida, organofosforados

KvLQT1 (11), canal de potasio
HERG (7), canal de potasio
SCNS5A (3), canal de Na
4)

KCNEI (21), canal de potasio

\ salida de potasio I,
\ salida de potasio I,
_ entrada de sodio I,

\ salida de potasio I,

Multifactorial
\ salida de potasio (I,_),
otros mecanismos

\ salida de potasio (I, y otros)

* Los genes KvLQT1 y KCNEI codifican 2 protefnas que se ensamblan para formar el canal iénico responsable de la corriente I, .. Por tanto, los tipos 1y 5 del
sindrome de QT largo tienen la misma expresividad clinica. Con excepciones, los defectos homocigéticos de los sindromes de QT largo tipo 1 6 5, resultantes en
la disfuncién del canal de potasio responsable de la corriente i6nica I, , producen sordera neurosensorial asociada (sindrome de Jervell-Lange-Nielsen). El resto
de tipos de sindrome de QT largo congénito no se asocian a sordera (sindrome de Romano-Ward), y en los casos familiares responden a una herencia autosémica

dominante.

SINDROME DE QT LARGO

El sindrome de QT largo se produce por una dis-
funcion de distintos canales idnicos que conduce a la
prolongacion de la repolarizacion ventricular y a la
aparicion de postpotenciales precoces y arritmias por
actividad desencadenada («triggered activity»).
Ademaés, debido a que no todas las zonas ni tipos ce-
lulares cardiacos tienen la misma susceptibilidad a la
prolongacion de la repolarizacion, se produce una he-
terogeneidad o dispersion de la repolarizacion que fa-
cilita la aparicion de reentradas funcionales de locali-
zacion cambiante y, con ello, la arritmia caracteristica
del sindrome de QT largo, la torsade de pointes.

La disfuncion de los canales ionicos puede ser el
resultado de un defecto genético (sindrome de QT
largo congénito o idiopatico), del que se han des-
crito 6 tipos distintos, o puede ser provocada por
alteraciones electroliticas o la administracion de
ciertos farmacos (sindrome de QT largo adquirido);
tabla | 7-30-34 En el sindrome de QT largo congéni-
to puede haber formas esporadicas (30%) y formas
familiares (70%), bien con sordera neurosensorial
asociada (sindrome de Jervell y Lange-Nielsen) o
sin ella (sindrome de Romano-Ward)35-37,

La edad media al primer evento clinico, sincope o
muerte subita, es de 11 + 11 afios en varones y 16 +
13 afios en mujeres. La mayoria de los episodios de
sincope 0 muerte subita ocurren en relacion con es-
fuerzos fisicos intensos, natacion o estrés emocional.
De forma menos tipica, algunos eventos arritmicos
pueden ocurrir en reposo. En el sindrome de QT lar-
go tipo 1, con mucho el mas frecuente, los eventos se
producen casi exclusivamente durante esfuerzos fisi-
cos, natacion o emociones3®. Por el contrario, en los
sindromes de QT largo tipos 2 y 3, el 30% vy el 40%
respectivamente de los episodios de muerte subita se
producen en reposo o durante el suefo®®. La precipi-
tacion de eventos por estimulos auditivos inespera-
dos, especialmente durante el suefio, son patrimonio
casi exclusivo del sindrome de QT largo tipo 2.

El diagnostico del sindrome de QT largo es clini-
co. La prolongacion de la repolarizacion (intervalo
QTc largo), frecuentemente asociada a una onda T
morfoldgicamente anormal, no sélo da el nombre a
la enfermedad sino que es la principal caracteristica
para identificar a los sujetos afectos. El QTc se con-
sidera prolongado cuando es superior a 440 ms en
varones y 450 ms en mujeres. Sin embargo, hay que
recalcar que no todos los sujetos con sindrome de
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Tabla Il  Criterios diagnésticos del sindrome de QT largo (1993)
Puntos

Electrocardiograma

G 480 ms 3
Intervalo QTc (Bazett): = 460-470 ms 2

=450 (s6lo varones) 1
Torsade de pointes” 2
Alternancia de la onda T 1
Muescas en la onda T (3 derivaciones) 1
Baja frecuencia cardfaca para la edad 0,5
Historia clinica
Sincope” relacionado con estrés 2

no relacionado con estrés 1
Sordera congénita 0,5
Historia familiar
Familiares diagnosticados (G 4 puntos) de S. QT largot 1
Muerte subita inexplicada antes de los 30 afios en familiares de 1° gradot 0,5

* Mutuamente excluyentes. T Mutuamente excluyentes.

Probabilidad de sindrome de QT largo: baja (0-1 puntos); media (2-3 puntos); alta (G 4 puntos).

QT largo tienen una prolongacion persistente de la
repolarizacion®®. En el estudio prospectivo interna-
cional del sindrome de QT largo hubo una inciden-
cia de muerte subita inexplicada del 5% en familia-
res de pacientes afectos de sindrome de QT largo,
que se consideraron sanos por tener un intervalo
QTc normal“0. Asimismo, tampoco hay una estrecha
correlacion entre la duracion del intervalo QTc vy el
pronostico del paciente, aunque los intervalos QTc
marcadamente prolongados, superiores a 600 ms,
se asocian a un peor pronostico*® 4! En la tabla Il se
muestran los criterios actualmente empleados para
el diagndstico de sindrome de QT largo*2. En casos
dudosos el diagnéstico puede ser confirmado en al-
gunos centros especializados mediante tipificacion
genética.

La alternancia de la onda T, bien en polaridad o
amplitud, suele aparecer de forma transitoria duran-
te esfuerzos o estrés emocional, aunque en algunos
casos puede apreciarse también en reposo. En oca-
siones precede a las torsades de pointes. No sélo es
un criterio diagnostico del sindrome de QT largo,
sino que ademas implica un peor prondstico.
Adicionalmente los pacientes con sindrome de QT
largo pueden presentar ondas T anormales, bifasi-
cas, bifidas, con muescas o empastadas. Se ha ob-
servado cierta correlacion entre la morfologia de la
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repolarizacion y el subtipo de sindrome de QT largo
congénito (fig. 2)*3. Los pacientes con sindrome de
QT largo tipo 1 suelen presentar ondas T de pen-
diente suave y base muy ancha, en el tipo 2 las on-
das T suelen ser planas y tener muescas, y en el ti-
po 3 las ondas T tipicas presentan un comienzo muy
tardio tras un largo segmento ST isoeléctrico?. Otras
alteraciones electrocardiograficas descritas son la
existencia de una frecuencia cardiaca baja para lo
esperable para esa edad y pausas sinusales, feno-
menos que contribuyen a la concatenacion de ciclos
corto-largo-corto que se aprecian en los inicios de
las torsades*.

La forsade de pointes es la arritmia tipica del sin-
drome de QT largo. La torsade de pointes es una
taquicardia ventricular polimérfica en la que los
complejos ventriculares cambian de amplitud, mor-
fologia y polaridad de forma continua y progresiva,
como si el eje eléctrico girara en torno a la linea
isoeléctrica.*® Las torsades de pointes del sindro-
me de QT largo pueden iniciarse durante la taqui-
cardia sinusal secundaria a una hiperactivacion
adrenérgica, a menudo después de una pausa
compensadora creada por un extrasistole (ciclos
corto-largo-corto), o bien en momentos de marca-
da bradicardia.*® Las torsades de pointes tienen
una frecuencia media que puede variar entre 180
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Figura 2.—Patrones tipicos
de la repolarizacion en el
sindrome de QT largo, tipos
1,2y 3

y 300 Ipm. En la mayoria de las ocasiones se au-
tolimitan, produciendo, segun la frecuencia y du-
racion de los episodios, desde la ausencia com-
pleta de sintomas hasta sincopes. Ocasionalmente
pueden degenerar a fibrilacion ventricular, bien al
poco tiempo de su inicio o tras una aceleracion de
su frecuencia.*®

Los pacientes no tratados tienen una tasa de mor-
talidad alta (5% anual). El tratamiento convencional
de los pacientes con sindrome de QT largo son los
betabloqueantes no cardioselectivos, empleados a la
maxima dosis tolerada por cada paciente y asegu-
rando adecuados niveles plasméaticos durante las 24
horas. Sin embargo, mientras que en los pacientes
con sindrome de QT largo tipo 1 los betabloqueantes
son un tratamiento eficaz, en pacientes con sindrome
de QT largo tipo 2 o 3 tratados con betabloqueantes
se han comunicado altos porcentajes de recurrencias
de sincope o de muerte subita (40% y 50% respecti-
vamente)38. En pacientes sintomaticos a pesar de los
betabloqueantes, en aquellos que no los toleran y
probablemente como primera opcion terapéutica en
los sindromes de QT largo tipos 2 y 3, habra que con-
siderar la implantacion de un desfibrilador. Algunos
pacientes se pueden beneficiar de la estimulacion
cardiaca permanente, como en los casos de bloqueo
AV, en los que se demuestre un efecto arritmogénico
de la bradicardia y en pacientes que presenten bradi-
cardia significativa bajo betablogueantes. Aunque en
nuestro medio no se realiza, la modulacion del siste-
ma nervioso simpatico mediante la simpatectomia
cardiaca izquierda ha sido Util en algunos pacien-
tes*”:48. Existen observaciones preliminares que
apoyan la posible eficacia de la mexiletina, farmaco
blogueante del canal de sodio, para el tratamiento de
pacientes con sindrome de QT largo tipo 34°.

La decision de tratar o no a sujetos asintomaticos
afectos de sindrome de QT largo debe individuali-
zarse. Excepto en subgrupos de alto riesgo, los pa-

cientes con sindrome de QT largo no suelen debu-
tar clinicamente con muerte subita. Por ello, cabe
adoptar en ellos una conducta expectante con un
seguimiento clinico estrecho. Por otra parte, un
antecedente de muerte subita en familiares afectos,
la documentacion de intervalos QTc marcadamen-
te prolongados, la alternancia de la onda T o for-
sades de pointes autolimitadas asintomaticas, asi
como las mutaciones o subtipos de sindrome de QT
largo de alto riesgo, apoyan la conveniencia de su
tratamiento.

TAQUICARDIA VENTRICULAR
POLIMORFICA CATECOLAMINERGICA

La taquicardia ventricular catecolaminérgica es
una entidad clinica infrecuente que produce sincope
y muerte subita en nifos y adolescentes sin cardio-
patia estructural. Los episodios de sincope y muerte
sUbita ocurren durante los esfuerzos, nadando o tras
emociones, y son secundarios a taquicardias poli-
morficas rapidas que pueden degenerar a fibrilacion
ventricular®-%3, Aunque lo habitual es que los pa-
cientes que fallecen a causa de esta enfermedad ha-
yan tenido episodios sincopales previamente, a ve-
ces confundidos con crisis epilépticas, en ocasiones
la muerte subita es la primera manifestacion clinica.

La enfermedad tiene una base genética. Aunque
la mayor parte de los casos son esporadicos, debi-
dos probablemente a mutaciones «de novo» del gen
responsable, mas del 30% de los enfermos tienen al
menos otro familiar afecto®*. El patrén de herencia es
variable. Recientemente se han descubierto muta-
ciones del gen que codifica el receptor 2 de la ria-
nodina, localizado en el brazo largo del cromosoma
1(1g42-43), en formas familiares de taquicardia ven-
tricular catecolaminérgica con herencia autosémica
dominante y penetrancia incompleta®%6. La rianodi-
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na juega un papel primordial en el acoplamiento de
la excitacion-contraccion del miocardiocito. Regula
la liberacion de calcio desde el reticulo sarcoplas-
Mico en respuesta a las pequefias cantidades de
calcio extracelular que entran en el cardiomiocito a
través de los canales de calcio tipo L voltaje-depen-
dientes situados en el sarcolema. De esta manera, la
disfuncién de la rianodina puede provocar pospo-
tenciales tardios mediados por sobrecarga intrace-
lular de calcio y, secundariamente, arritmias auricu-
lares y ventriculares por actividad desencadenada
(«triggered activity»)°759. También se ha descrito
otra forma autosdmica recesiva de esta enfermedad
asociada a mutaciones de la regién 1p13-216,
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Figura 3—Taquicardia ventricular bidireccional tipica de los pa-
cientes con taquicardia ventricular polimdrfica catecolaminérgica.
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El electrocardiograma basal presenta una tenden-
cia a la bradicardia sinusal y un intervalo QT dentro
de limites normales®2. El diagnéstico de taquicardia
ventricular catecolaminérgica se confirma mediante
una prueba de esfuerzo o la infusion intravenosa de
isoproterenol, que en sujetos afectos consiguen in-
ducir de forma muy reproducible las arritmias ventri-
culares. Durante una prueba de esfuerzo con-
vencional la reproducibilidad de las arritmias ventri-
culares de pacientes con taquicardia ventricular ca-
tecolaminérgica no tratados es tan alta que suele ser
posible incluso determinar un umbral de frecuencia
cardiaca por encima del cual comienzan a registrar-
se las arritmias ventriculares. Estas inicialmente se
presentan como extrasistoles ventriculares aislados
que posteriormente dan paso a formas frecuentes,
complejas y rachas de taquicardia ventricular poli-
morfica, que suele ser bidireccional con morfologia
de blogueo de rama derecha y eje alternante supe-
rior e inferior (fig. 3). Si no cesa la estimulacion adre-
nérgica, las rachas de taquicardia ventricular se ha-
cen cada vez mas réapidas y sostenidas, pudiendo
degenerar en fibrilacion ventriculars?,

El prondstico de los pacientes con taquicardia
ventricular catecolaminérgica es sombrio si no son
adecuadamente diagnosticados y tratados. Se esti-
ma que entre el 30% y 50% de los sujetos no trata-
dos mueren antes de los 30 anos®®.

El pilar del tratamiento de los pacientes con taqui-
cardia ventricular catecolaminérgica es la evitacion
de las situaciones arritmogénicas (esfuerzos signifi-
cativos, natacion, etc.), junto con la administracion
indefinida de betabloqueantes®-54. Los betabloque-
antes se deben administrar a la mayor dosis que se
tolere proporcionando niveles plasmaticos adecua-
dos durante las 24 horas, por lo que son de utilidad
los betabloqueantes con larga vida media. Los be-
tabloqueantes previenen eficazmente los episodios
sincopales de estos pacientes y la tasa de mortali-
dad subita en las cohortes de pacientes con taqui-
cardia ventricular catecolaminérgica seguidos a lar-
go plazo ha sido muy baja%2%4. La mayoria de los
casos comunicados de recurrencia del sincope o de
muerte subita se han atribuido a abandono del tra-
tamiento betabloqueante o a un mal cumplimiento
del mismo®2. Sin embargo, también se ha descrito al-
gun caso de muerte subita en pacientes que apa-
rentemente seguian fielmente el tratamiento con es-
tos farmacos. La indicacion de un desfibrilador en
estos pacientes es una cuestion dificil debido a la
edad de estos pacientes, al beneficio demostrado
de los betabloqueantes, a la alta frecuencia de ta-
quicardias ventriculares asintomaticas autolimitadas,
y al riesgo de tormenta arritmica provocado por el
efecto adrenérgico de posibles descargas inapro-
piadas’. Aun asi habria que considerarlo en pacien-
tes que no siguen adecuadamente o no toleran el
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tratamiento farmacolégico, o bien en aquéllos casos
que presenten recurrencias sincopales a pesar de
un tratamiento adecuado con betabloqueantes®.
Contrariamente a lo que cabria esperar segun el
mecanismo arritmico propuesto para explicar las
arritmias de los pacientes con taquicardia ventricu-
lar catecolaminérgica, los calcioantagonistas no
son clinicamente eficaces. Los farmacos antiarrit-
micos de clase | y la amiodarona son inefectivos®2,

TORSADE DE POINTES DE
ACOPLAMIENTO CORTO

La torsade de pointes de acoplamiento corto es
una entidad infrecuente responsable de sincope y
muerte subita en sujetos de mediana edad sin evi-
dencia de cardiopatia estructural. El 30% de los pa-
cientes tienen antecedentes de muerte subita inex-
plicada en familiares jovenes de primer grado®.

La enfermedad afecta a sujetos de ambos sexos
y suele debutar a los 34 + 10 afos en forma de sin-
cope. Las crisis sincopales no tienen predileccion
por ninguna situacién concreta y son debidas a tor-
sades de pointes que, a diferencia de las observa-
das en el sindrome de QT largo, presentan su primer
complejo con un intervalo de acoplamiento muy cor-
to (245 £ 28 ms versus 586 + 89 ms en el sindrome
de QT largo), de tal manera que el latido ventricular
ectopico que inicia la forsade cae sobre la onda T
precedente (fendmeno R sobre T) y nunca se obser-
van fendmenos corto-largo-corto. Ademas, estos pa-
cientes tienen un electrocardiograma basal, y espe-
cificamente el intervalo QT, normales®?.

Inmediatamente después de un evento clinico to-
dos los pacientes presentan extrasistoles ventricula-
res de acoplamiento corto y el 75% de los pacientes
siguen presentandolos durante todo el ingreso. La
tasa de recurrencia del sincope o0 muerte subita es
muy alta (70%) durante las primeras horas posterio-
res a un evento clinico, y en ocasiones se producen
verdaderas tormentas arritmicas.

El verapamil ha demostrado que suprime los ex-
trasistoles ventriculares o retrasa su acoplamiento en
la mayoria de los pacientes con torsade de pointes
de acoplamiento corto y parece reducir la probabili-
dad de recurrencias. Sin embargo, aun con este far-
maco la tasa de eventos arritmicos ha resultado ser
alta, cercana al 25% tras un seguimiento de 25 afos,
por lo que es recomendable la implantacion de un
desfibrilador®?.

FIBRILACION VENTRICULAR IDIOPATICA

La primera manifestacion de la fibrilacion ventri-
cular idiopéatica suele ser la muerte subita por fibri-

MUERTE SUBITA EN AUSENCIA DE CARDIOPATIA ESTRUCTURAL

lacion ventricular, aunque se puede recoger algun
antecedente sincopal en casi el 30% de los suje-
tos” 63, Es relativamente frecuente y caracteristico
que los pacientes que sobreviven hasta ser ingresa-
dos en un hospital presenten algun otro episodio de
fibrilacion ventricular o incluso verdaderas tormentas
arritmicas durante las primeras 24 horas de evolu-
cion.” Se ha comunicado la presentacion familiar, pe-
ro de forma inconstante”-64,

El diagndstico de fibrilacion ventricular idiopatica
se hace tras la exclusion de las otras entidades clini-
cas previamente descritas. Sin embargo, de momen-
to no existen datos que permitan diferenciar clara-
mente la fibrilacion ventricular idiopatica de la torsade
de pointes de acoplamiento corto. Ambas enferme-
dades tienen una epidemiologia y presentacion clini-
ca muy similar, a excepcion de que la primera suele
debutar con muerte subita y la segunda con sinco-
pes. Ademas, ambas taquiarritmias se inician con ex-
trasistoles ventriculares de acoplamiento muy corto
que caen sobre el pico de la onda T precedente®®.
Por tanto, cabe la posibilidad de que estos 2 trastor-
nos sean variantes de una misma enfermedad y que,
en los casos etiquetados de fibrilacion ventricular
idiopatica, la torsade de pointes sea mas rapida y de-
genere precozmente en fibrilacion ventricular y, por
tanto, sea mas dificil de reconocer morfolégicamente.

El tratamiento de eleccion es la implantacion de un
desfibrilador. Entre el 25 y el 60% de los pacientes
presentaran descargas apropiadas en el seguimien-
to. En pacientes que presentan descargas frecuen-
tes del desfibrilador los farmacos antiarritmicos de
clase IA pueden reducir la probabilidad de recu-
rrencias® 67, Por otra parte, recientemente se han
comunicado experiencias favorables tras la ablacion
de los extrasistoles ventriculares que inician los epi-
sodios de fibrilaciéon ventriculart 68.69,

TAQUIARRITMIAS SUPRAVENTRICULARES

Aunque fisiopatolégicamente desligada de las en-
tidades previamente descritas, una de las posible
causas de muerte subita en pacientes sin cardiopa-
tia estructural es la fibrilacion ventricular producida
por las altas frecuencias ventriculares que en oca-
siones se alcanzan durante fibrilacion auricular, flut-
ter auricular, o taquicardias supraventriculares con-
ducidas a los ventriculos a través de vias accesorias
0, menos frecuentemente, a través del propio nodo
auriculoventricular’® 71,

Entre estas, la causa mas comun es la fibrilacion
auricular preexcitada en pacientes con sindrome de
Wolff-Parkinson-White2. El riesgo de muerte subita
en pacientes con evidencia electrocardiografica de
preexcitacion se ha estimado en un 0,15% anual, ta-
sa que es probablemente menor en pacientes asin-
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Figura 4.—Taquicardia ven-
tricular polimdrfica repetitiva
idiopatica. A, trazado regis-
trado en reposo. B, trazado
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tomaticos y mayor en pacientes con multiples vias
accesorias’375. Los estudios electrofisiolégicos en
pacientes con sindrome de Wolff-Parkinson-White
que han sido resucitados de un episodio de muerte
subita han puesto de manifiesto una prevalencia au-
mentada de vias accesorias multiples, asi como la
existencia de al menos una via accesoria con un pe-
riodo refractario efectivo anterégrado corto e inter-
valos RR preexcitados cortos, generalmente inferio-
res a 250 ms, durante fibrilacién auricular’®. Sin
embargo, la especificidad de estos criterios es baja,
ya que pueden presentarlos hasta el 50% de los pa-
cientes sintomaticos sin antecedentes de muerte su-
bita y el 20% de los sujetos asintomaticos con pre-
excitacion en su electrocardiograma basal’®. Las
pruebas no invasivas tampoco han resultado Utiles
en la estratificacion de riesgo’®. Los pacientes con
sindrome de Wolff-Parkinson-White resucitados de
un episodio de muerte subita que son sometidos a
una ablacion de la via accesoria no han presentado
recurrencias de la fibrilacion ventricular en el segui-
miento, por 1o que no requieren la implantacion de
un desfibrilador?”.

TAQUICARDIAS VENTRICULARES
MONOMORFICAS IDIOPATICAS

Las taquicardias ventriculares monomorfas idiopa-
ticas tienen un buen prondstico. Hay casos descritos
de muerte subita, especialmente durante esfuerzos
intensos, en pacientes que habian sido diagnostica-
dos de taquicardia ventricular monomorfa idiopatica
del tracto de salida de ventriculo derecho’® 79, Sin
embargo, en varios de estos pacientes la autopsia
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demostro la existencia de una displasia arritmogéni-
ca de ventriculo derecho®. Por tanto, aunque se
puede reafirmar el excelente prondstico de la taqui-
cardia ventricular idiopatica del tracto de salida de
ventriculo derecho, lo cierto es los métodos diag-
nosticos disponibles actualmente tienen algunas li-
mitaciones para descartar una displasia arritmogéni-
ca subyacente8'-87.

CASO CLINICO

Mujer de 18 afios de edad con antecedentes de 3
episodios sincopales relacionados con esfuerzos vy
bafios en el mar. Su tia materna también habia sufri-
do varios episodios sincopales ante las mismas si-
tuaciones, sin que hubiera sido diagnosticada de na-
da especifico. Su electrocardiograma basal en
reposo se presenta en la figura 4A. Estuvo en trata-
miento con verapamil oral a altas dosis sin que ello
hubiera modificado su carga arritmica ni prevenido
sus sincopes. El ecocardiograma mostrd dilatacion
del VI con fraccion de eyeccion del 30%. El ventri-
culo derecho también estaba ligeramente dilatado,
pero sin signos de displasia arritmogénica. Se le hi-
Z0 una ergometria, cuyo resultado se muestra en la
figura 4B. ;Qué diagndstico y actitud terapéutica to-
maria con este paciente?

Comentarios
Se han utilizado distintos nombres para designar

esta enfermedad: «taquicardia ventricular familiar»,
«taquicardia ventricular bidireccional familiar», «ex-
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trasistolia ventricular polimarfica familiar», y «taqui-
cardia ventricular polimorfa repetitiva idiopatica»®88-
92 El cuadro clinico tipico es el de una nina o mujer
joven con episodios sincopales relacionados con el
esfuerzo, la natacion o las emociones. Suele ser fa-
miliar y frecuentemente se asocia a sindrome de
Pierre Robin, micrognatia, paladar ojival y alteracio-
nes oseas diversas®®9?,

El electrocardiograma basal suele mostrar extra-
sistolia ventricular polimorfica repetitiva con rachas
de taquicardia ventricular lenta, bidireccional o ver-
daderamente polimérfica. Durante el esfuerzo las ra-
chas de taquicardia ventricular aumentan en fre-
cuencia y duracion de forma similar a como ocurre
en la taquicardia ventricular polimérfica catecolami-
nérgica. Cuando se observan complejos sinusales
consecutivos se aprecia una repolarizacion anormal
con aplanamiento difuso de la onda T, un intervalo QT
en el limite superior de la normalidad o ligeramente
prolongado y ondas U patolégicas, anchas, de alto
voltaje y en ocasiones invertidas®-92. En algunos ca-
sos la carga de ectopia ventricular es tan marcada
que es imposible ver 2 complejos sinusales conse-
cutivos?2. Aunque esta enfermedad no se asocia de
forma primaria a cardiopatia estructural, existe evi-
dencia de que la alta carga arritmica de estos pa-
cientes puede ocasionar una taquicardiomiopatia?®?.

Ante la evidencia de un componente catecolami-
nérgico en la taquicardia ventricular de esta paciente,
se ensayo tratamiento con propranolol. Sin embargo,
esto no redujo la carga ectépica. De hecho, se ob-
servd un alargamiento de las pausas post-extrasisto-
licas y generacion de ciclos corto-largo-corto que
tendian a autoperpetuar mas la arritmia. Por ello, se
ensayo el tratamiento combinado de propranolol aso-
ciado a estimulacion auricular continua, inicialmente a
85 Ipm, lo que suprimié por completo tanto la ectopia
basal como la inducida mediante pruebas de esfuer-
z0. Durante el seguimiento clinico, cercano ya a 3
anos, la paciente no ha vuelto a tener ningun sincope
ni se han vuelto a registrar arritmias ventriculares en
los Holter y ergometrias de control. La fraccion de
eyeccion se normalizé en los 6 primeros meses®.
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Estrategias para prevenir y abortar
la muerte subita

J. Toquero Ramos e I. Fernandez Lozano
Unidad de Arritmias. Clinica Puerta de Hierro. Madrid.

EL DESFIBRILADOR AUTOMATICO
EXTERNO

Introduccion

La muerte subita es una de las epidemias sanita-
rias de nuestros dfas. En los Estados Unidos se pro-
ducen en torno a 300.000 o 400.000 muertes repen-
tinas cardiacas anuales para todas las edades (tasa
de mortalidad en torno a 1-2 por 1.000 habitantes/
ano) y 150.000 en el oeste de Europa'. Ademas, a
pesar de numerosas mejoras en los sistemas de
emergencia, su incidencia estda aumentando duran-
te la Ultima década®.

En nuestro pais, aunque el nimero de datos dis-
ponibles es escaso, la incidencia de muerte subita
cardiaca parece ser una de las mas bajas de los pai-
ses industrializados. En un estudio epidemiolégico
realizado en la ciudad de Valencia se encontré una
muy baja tasa de mortalidad (38,9 por 100.000 ha-
bitantes/afio)?.

Desgraciadamente, la mayoria de los episodios
ocurren en personas sin sintomas previos, que no
estan o no se saben enfermas, por lo que la pre-
vencion es muy compleja. Dada la frecuente aso-
ciacion con la cardiopatia isquémica, las medidas
preventivas mas eficaces pasan por la prevencion
de esta enfermedad: la abstencion del tabaco, el
control de otros factores de riesgo y la modificacion
del estilo de vida.

La mayoria de los episodios de muerte subita son
secundarios a una arritmia ventricular maligna. En
estos casos la desfibrilacion precoz es el determi-
nante mas importante de supervivencia. Se estima
que la tasa de supervivencia tras una muerte subi-
ta por fibrilacion ventricular (FV) decae un 7 a 10%
por cada minuto que se retrasa la desfibrilacion,
siendo tan baja como del 2 al 5% cuando ésta se
dilata mas alla de los 12 min*. Sin embargo cuan-
do la FV es un evento presenciado por un médico
y se ponen en marcha las medidas de desfibrila-
cion y resucitacion, la tasa de supervivencia es su-
perior al 80%°.

La necesidad de desfibrilar precozmente a las vic-
timas de un suceso, que en la mayoria de las oca-
siones ocurre en el propio domicilio, lejos de los sis-
temas sanitarios, ha llevado al desarrollo de sistemas
portatiles 'y automaticos de desfibrilacion.
(Desfibrilador automatico externo —DAE—).

El DAE comenzo su desarrollo en los afios 70 y fue
introducido por primera vez en la clinica en 1979.
Sin embargo, es gracias a la «American Heart
Associaton’s Public Access Defibrillation Initiative»,
cuyo objetivo es la implantacion de DAEs en localiza-
ciones estratégicas para que personal no sanitario
con minimo entrenamiento pueda desfibrilar precoz-
mente a las victimas de una parada cardiaca, cuan-
do se ha potenciado verdaderamente su avance®. Las
guias de la American Heart Association (AHA) para
cuidados cardiovasculares de emergencia’ enfatizan
la importancia de la desfibrilacion precoz y recomien-
dan el entrenamiento en el manejo del DAE, llegando
a postular que «el acceso publico a la desfibrilacion,
que sitia el uso de DAE en manos de personal no sa-
nitario entrenado, es potencialmente el avance indivi-
dual méas importante en el tratamiento de la parada
cardiaca por FV desde el desarrollo de la RCP». En
nuestro pais la Sociedad Espafiola de Cardiologia ha
realizado recientemente una puesta al dia sobre ma-
nejo y requisitos del desfibrilador automatico externo?.

Caracteristicas y tecnologia del DAE

El término DAE se refiere a un dispositivo ligero y por-
tatil que incorpora un sistema automatico de analisis del
ritmo cardiaco y un sistema de desfibrilacion. Consta
de una bateria, unos condensadores y una circuiteria
disefiada para analizar el ritmo e informar al operador
acerca de la indicacion de un choque. Recoge la se-
Aal eléctrica a través de parches Utiles tanto para la mo-
nitorizacion como para la desfibrilacion® 19, Inicialmente
empleaban baterias de plomo y niquel-cadmio, pero la
aparicion de baterias de litio no recargables, de menor
tamafo y de 5 afos de duracion sin mantenimiento, las
estan reemplazando rapidamente.
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Tabla | Modelos actuales de desfibriladores automaticos externos
Modelo Fabricante Forma de onda Niveles de energia (J) Peso (Kg) Capacidad de almacenamiento Bateria
FirstSave Survivalink Corp. Bif truncada. Monof truncada  Bif: 140-360, 34 Memoria interna para 20 min de ECG; Desechable de Litio (5 afios
Monof: 200-360 opcional tarjeta de datos de 5 h o grabacién de duracién)
de voz de 26 min.
Heart stream ForeRunner [T Agilent Tehcnologies Bif con compensacion de 150-150-150 21 Tiempo transcurrido y nimero de choques; ~ Desechable de Litio (5 aflos
impedancia opcional tarjeta de datos de PC duracion)
LIFEPAK 500 Medtronic Physio-Control Bif con compensacién de Bif: 200-360, Bif: 2.9,  Opcional grabacién de voz de 20 min; ECG Acido de plomo sellado
impedancia y voltaje, Monof ~ Monof: 200-360 ~ Monof: 3,2 y contador de eventos litio sellado (5 afios de
duracién)
LifeQuest Medical Research Lab, Inc. Bif, Monof Bif: 200-360, 21 Opcional tarjeta de datos de PC Litio sellado o hidrido de
Monof: 200-360 niquel recargable
ZOLL M Series ZOLL Medial Corp., Inc. Bif rectilinea, Monof Bif: 120,150,200 Bif: 5,2, Opcional tarjeta de datos de PC con datos Recargable, Acido de
Monof: 1-360 Monof: 6,3 continuos del ECG y del dispositivo plomo sellado

Bif: Bifésica; Monof: monofésica.

El DAE ideal deberia ser de sencillo uso, pequeno,
ligero, resistente, de bajo mantenimiento, barato y au-
to-comprobable. Deberia ser capaz de detectar y avi-
sar de un uso incorrecto, asi como de almacenar y re-
cuperar los registros del episodio. Actualmente son
varios los modelos de los que se dispone en el merca-
do intentando aproximarse a estos ideales, cuyas ca-
racteristicas fundamentales se resumen en la tabla I.

Sencillez de uso

El manejo de un DAE ha de ser intuitivo para que
pueda administrarse la terapia en un tiempo ade-
cuado. Varios cambios importantes han supuesto
una marcada simplificacion del uso del DAE: los par-
ches de electrodos autoadhesivos provistos de dia-
gramas indicativos de como han de usarse, los men-
sajes de voz y de texto para guiar al operador a
través de una serie de pasos sencillos, la simplifica-
cion de los controles, etc. Actualmente existen DAEs
externos totalmente automaticos, que no requieren
que el operador apriete el botdn de descarga, dise-
fAlados para ser empleados por personas con un mi-
nimo entrenamiento. Una vez aplicada la terapia, el
dispositivo reevalta inmediatamente el ritmo para
determinar si esta indicada la administracion de cho-
ques adicionales. Ademas, permite el almacena-
miento del ritmo registrado de forma automatica pa-
ra su posterior andlisis. La aplicacion de corriente

sobre el miocardio ha sido optimizada mediante el
uso de desfibrilacion basada en la impedancia, un
mayor tamano de los parches vy la utilizacion de on-
das bifasicas. Los requerimientos de mantenimiento
se han simplificado y abaratado. Todo ello ha mejo-
rado sensiblemente las caracteristicas de los DAE,
de modo que actualmente los equipos se aproximan
mas al modelo ideal propuesto por la AHA™:

Completamente seguros.

Altamente especificos en la deteccion de rit-
mos susceptibles de choque.

Faciles de usar.

Bajo peso.

Bajo coste.

Minimo mantenimiento.

Posibilidad de registro y posterior analisis del
ritmo cardiaco.

NOoOO~L N

Posteriormente, la AHA ha actualizado dichas re-
comendaciones para aumentar la seguridad y la efi-
cacia de los DEA, haciendo hincapié en una eleva-
da sensibilidad para la deteccion de ritmos
susceptibles de choque, una alta especificidad pa-
ra los ritmos no susceptibles de descarga, el em-
pleo de ondas de desfibrilacion que reduzcan los
requerimientos de energia y permitan reducir el pe-
so y el tamafo de los dispositivos y la necesidad de
los mayores niveles de seguridad para su aplicacion
al concepto de acceso publico a la desfibrilacion.

Monocardio N.2 1 e 2003 e Vol V e 60-70
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Onda de desfibrilacion y niveles de
energia

Un avance importante a lo largo de la ultima déca-
da ha sido el desarrollo de formas alternativas de on-
das de desfibrilacion (fig. 1). La mas antigua es la on-
da monofésica, en la que se libera corriente de una
sola polaridad, y que puede subdividirse en funcion
de la forma en que la energia vuelve a cero, esto es,

40 F

20

Corriente (MA)
I

20 F

Corriente (mA)

20 f

Corriente (mA)
(@]

0 2 4 6 8 10 12

Figura 1.—Diferentes morfologias de ondas de desfibrilacion dis-
ponibles en los DAEs. Superior: monofasica sinusoidal amorti-
guada. Medio: Bifasica truncada exponencial. Inferior: Bifdsica
rectilinea.
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de forma gradual (sinusoidal amortiguada) o instan-
tanea (exponencial truncada). La tradicional onda
monofasica ha sido actualmente sustituida por la on-
da bifasica, que emplea una inversion de la corrien-
te en un momento determinado, de forma que re-
quiere menos energia para la desfibrilacion, 1o que se
traduce en baterias y componentes de menor tama-
Ao y en una reduccion global del tamafio y del peso
del DAE. Ademas se puede conseguir una compen-
sacion de la impedancia toréacica ajustando la pen-
diente de la primera fase, la duracion relativa de las
dos fases y la duracion total, hasta un maximo de 20
ms. Este es el tipo de onda que emplean los mas mo-
dernos DAEs, la bifasica exponencial truncada de
baja energia y con compensacion de impedancia.
Sin embargo, ningun estudio realizado en humanos
ha demostrado que la supervivencia después de una
muerte subita cardiaca sea mayor con onda bifasica
que con otros tipos de onda. En el caso de las ondas
monoféasicas el protocolo habitual es una secuencia
de aumento progresivo de la energia, normalmente
200, 300 y 360 J. Por el contrario, los dispositivos bi-
fasicos son igual de eficaces o, incluso, mas con me-
nores energias, de forma que choques truncados de
115 y 130 J han demostrado una mayor eficacia en
la desfibrilacion que choques monofasicos de 200 J.
A pesar de que no existe un protocolo estandariza-
do y comunmente aceptado, la mayoria de los autores
recomiendan tres choques de 150 J en el DAE bifasi-
co. Estudios animales hablan de que estas menores
energias condicionan una funcion miocardica mejor
tras el choque. Esto ha llevado a la AHA a actualizar
la recomendacion de uso de la onda bifasica en los
DAEs, convirtiéndolo en una indicacion clase lla.

Analisis automatico del ritmo

El dispositivo emplea un algoritmo de reconoci-
miento del ritmo muy elaborado, que analiza carac-
teristicas como la amplitud, la frecuencia y algunas
integraciones de ambas, como la pendiente o la
morfologia de la onda (fig. 2). El dispositivo filtra la
sefial para evitar posibles interferencias, como los
artefactos de movimiento, la pérdida de electrodos,
el pobre contacto y las transmisiones de radio cer-
canas. La sensibilidad para la deteccién de la fibri-
lacion ventricular es del 96% al 100%, con una es-
pecificidad cercana al 100%.

Esquema de uso

Hemos de distinguir entre desfibrilador externo
«automatizado» y desfibrilador externo automatico. El
sistema automatico administra el choque sin inter-
vencion del operador, una vez que el dispositivo ha
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Amplisud
Figura 2.—Parametros del ECG T il
analizados por el DAE. T L

sido encendido. El sistema «automatizado» informa
de la necesidad de un choque mediante mensajes
sonoros y de texto, pero es finalmente el operador el
que realiza el paso final de administrar la terapia.

El empleo del DAE se compone de cuatro pasos
universales estandar para todos los fabricantes: en-
cendido del dispositivo, colocacion de los parches,
anélisis del ritmo y aviso de terapia. La colocacion de
los electrodos asegurando un buen contacto de los
mismos es un paso fundamental. Es necesario limpiar
y secar la zona en la que han de ser aplicados, in-
cluso en algunos casos, rasurar al paciente previa-
mente a su colocacion, si el contacto es insuficiente.
La posicion estandar es la anterolateral, con un par-
che en el borde esternal superior derecho y el se-
gundo lateral a la mamila izquierda. Recientemente
ha sido aprobado por la FDA un nuevo dispositivo
aun mas sencillo de manejo, el Zoll AED Plus®, que
combina instrucciones paso a paso y entrenamiento
auditivo para ayudar al personal no sanitario en la
asistencia a las victimas de una parada cardiaca.
Ademas, el sistema tiene preconectado un electrodo
especial de una sola pieza que se coloca en el es-
terndn entre ambas mamilas, con extensiones latera-
les superior derecha e inferior izquierda para aplicar
la descarga de energia.

El DAE esta programado para reanalizar el ritmo
de la victima y proporcionar un nuevo choqgue tan
pronto como sea posible tras la primera terapia, has-
ta un total de 3. Para comprobar esta sencillez de
uso algunos autores'? han comparado el manejo por
nifios de 6° grado sin entrenamiento previo frente al
de personal técnico de emergencias entrenado. Los
nifios fueron capaces de usar correctamente el DAE
y desfibrilar a las victimas en un tiempo de soélo 23
seg superior al de los paramédicos entrenados (90
seg vs 67 seq), diferencia ésta no significativa.

Uso del DAE en poblacion pediatrica y
adolescente

A pesar de que la FV es una arritmia rara en nifios,
se puede registrar en un 15% de las paradas pedia-
tricas y en adolescentes. Varias son las preocupa-

i Pendiente
fuitl fetullog

ciones en relacion con el uso de estos dispositivos
en nifios: la taquicardia sinusal propia de los pa-
cientes de corta edad puede superponerse con la
frecuencia de corte para el reconocimiento de la FV
y la amplitud de la sefial podria ser diferente a la del
adulto. De hecho, en estudios de campo se ha mos-
trado que los DAEs tendrian buena sensibilidad y es-
pecificidad para la deteccion de la FV, pero sélo mo-
desta sensibilidad para la de TV rapida en infantes.

El uso de los parches de adultos (83 cm?) frente a
los pediatricos (21 ¢cm?) ha mostrado que reduce la
impedancia transtoracica y aumenta el flujo pico de
corriente, facilitando la desfibrilacion eficaz. Sin
embargo, la impedancia transtoracica es también
distinta, lo que podria suponer un mayor riesgo lesi-
vo de la energia suministrada. El uso del DAE bifa-
sico con parches de adultos parece seguro para ni-
Aos con un peso mayor de 25 kg (generalmente
aquellos mayores de 8 afios), a pesar de lo cual ha
sido reconocido como una indicaciéon llb. El DAE
convencional no se recomienda para ninos por de-
bajo de esta edad.

Un estudio reciente’ establece que el uso del
DAE puede extenderse a nifios menores de 8 afios,
gracias a un dispositivo que proporciona choques
de menor cuantia, adecuados al infante, pero que
utiliza el mismo algoritmo que en adultos. El Sistema
de analisis Agilent Heartstream FR2° (Agilent
Technologies, Seattle, WA) demostrd una especifici-
dad del 100% para los ritmos que no requerian cho-
que (ritmo sinusal, taquicardia sinusal, bradicardia
sinusal, asistolia, ritmo idioventricular, taquicardia su-
praventricular, flutter auricular y fibrilacion auricular)
y una sensibilidad del 96% para la FV en el analisis
de los trazados de arritmias pediatricas. Para ello se
emplean las cuatro caracteristicas fundamentales
del ritmo: frecuencia, rapidez de conduccion, esta-
bilidad de la sefial y amplitud. El estudio enfatiza la
importancia del uso de multiples parametros en el di-
sefio de algoritmos para la deteccion del ritmo y la
indicacion de choque en nifios, evitando de esa ma-
nera los falsos positivos inherentes al empleo de un
Unico parametro. El sistema Agilent emplea unos
parches de desfibrilacion especialmente modifica-
dos para la edad pediatrica, que permiten la admi-
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nistracion de una descarga reducida de 50 J. En ma-
yo de 2001 estos parches modificados fueron apro-
bados por la FDA. El dispositivo puede igualmente
ser empleado en adultos, mediante el simple cambio
de los parches de desfibrilacion y el empleo de par-
ches de adultos.

DAE en estudios de campo

Weaver y cols. en un estudio realizado en la ciu-
dad de Seattle, compararon en un total de 1.287 pa-
cientes con parada cardiaca extrahospitalaria, la efi-
cacia del tratamiento inicial con DEA por parte de los
bomberos, frente a la de la desfibrilacion convencio-
nal proporcionada por paramédicos . El estudio evi-
dencié que cuando los bomberos son equipados
con DAEs, el tiempo medio a la desfibrilacion dismi-
nuy6 un promedio de 5,1 + 3,2 min y la superviven-
cia paso6 del 19% al 30%.

Otros estudios'® que comparan la respuesta de la
policia con la de los paramédicos han encontrado re-
sultados similares, con una mas pronta respuesta de
la policia equipada con un DAE que la de los equi-
pos de emergencia tradicionales (reduccién prome-
dio de 1,5 min), lo que se traduce en un incremento
de supervivencia (17,2% en el grupo de pacientes
que presentaban FV/TV a la llegada del DAE frente
a un 9% del control histérico). Todos los colectivos
de profesionales de respuesta precoz en situaciones
de emergencia entrarian dentro de los llamados res-
pondedores o auxiliadores de nivel | (policia, bom-
beros, personal de seguridad, responsables depor-
tivos, miembros de patrullas de esqui, tripulacion de
barcos y personal de vuelo en aviones), en los cua-
les se recomienda (indicacion lla) su entrenamiento
en Resucitacion cardiopulmonar (RCP) y en el uso
del DAE.

Page y cols.'® realizaron un estudio piloto de 2
afos en el cual los DAEs fueron usados en lineas de
aviacion comerciales. Se analizaron un total de 200
pacientes, de los que 191 se encontraban a bordo
del avion en el momento en que el DAE fue emplea-
do. En 14 pacientes el dispositivo reconocié una FV
y desfibrilé correctamente el corazén con el primer
choque, a excepcidon de un paciente en que se sus-
pendid la desfibrilacion a peticion de la familia. El
40% de los 13 pacientes desfibrilados fueron dados
de alta del hospital con una recuperacion neurologi-
ca y funcional completa. Resultados tan alentadores
han llevado a la Administracion Federal de Aviacion
(FAA) a decretar que todos los aviones de pasajeros
de cierto tamafio en EE.UU. sean equipados con, al
menos, un DAE y un kit de emergencias médicas
mejorado antes de abril de 2004.

Valenzuela y cols.'” analizaron el uso de DAEs en
casinos en un total de 105 pacientes identificados
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por el dispositivo por tener una FV. Mas de la mitad
de ellos sobrevivieron al alta hospitalaria. El anélisis
por subgrupos subraya la importancia del tiempo
para mejorar la tasa de supervivencia, que fue del
74% en pacientes desfibrilados en menos de 3 min.
y sélo del 49% en los que habia transcurrido mas de
3 min. Conjuntamente estos dos ultimos trabajos
constituyen una sdélida evidencia de como personal
entrenado puede intervenir de forma eficaz cuando
la parada cardiaca presenciada se debe a una FV.
El aumento de supervivencia con respecto al pro-
medio clasico de un 5% es extremadamente espe-
ranzador y deberfa constituir un impulso para la ge-
neralizacion de estos dispositivos de la manera mas
efectiva’®.

En esta linea, la disponibilidad y eficaz uso de los
DAEs en gimnasios'®, centros deportivos y lugares
de rehabilitacion ha sido fuertemente recomendada,
en especial en aquellos centros deportivos con un
amplio numero de miembros (por encima de 2.500),
que ofrezcan programas para grupos especiales, ta-
les como los de personas mayores o con patologias
médicas, o0 los que por su situacién se prevea un
tiempo de llegada de los equipos de emergencia >
5 min. Estos centros deportivos deberian tener un
sencillo acceso al DAE y entrenar a su personal
acerca de su uso, de acuerdo con la declaracion de
la AHA y del American College of Sports Medicine.

Cuestiones legales

En el pasado, el uso en la comunidad de los DAEs
estaba limitado, en parte, por la preocupacion de la
responsabilidad subsidiaria para aquella persona
que, no formando parte del personal sanitario, em-
please uno de estos dispositivos en la reanimacion
de una parada cardiaca. El hecho de que la desfi-
brilacion sea un acto médico supone un obstaculo
legal, que en muchos paises ha impedido e impide
el uso de los DEA por personas de la calle. Dado
que las leyes del «Buen Samaritano» en la legisla-
cion estadounidense no eran claramente aplicables
cuando se empleaban dispositivos médicos en el
auxilio de las victimas, la preocupacion de la res-
ponsabilidad por mala practica fue un freno a la di-
fusion de los DAEs. En mayo de 2000 el congreso
estadounidense aprobd el Acta de Supervivencia de
Paradas Cardiacas, que ampliaba la proteccion del
Buen Samaritano a los usuarios de un DAE, lo que
ha supuesto un importante avance en la difusion y
generalizacion de uso de estos dispositivos.

En nuestro pals no existe legislacion especifica
que regule el uso de estos dispositivos. El vacio le-
gal debe de ser cubierto rapidamente, pues puede
ser un freno al desarrollo de una terapia que ha de-
mostrado su efectividad.
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Sistemas de acceso publico a la
desfibrilacion

El concepto de sistemas de acceso publico a la
desfibrilacion promovido por la AHA implica el uso
de los DAEs por personal no médico entrenado
que presencie una parada cardiaca, tanto del gru-
po de los auxiliadores de nivel |, previamente des-
crito, como de ciudadanos no entrenados. Algunos
autores han llegado a hablar de un futuro en el que
el DAE sea algo tan extendido y ubicuo como el
extintor de incendios. Enfatizando la idea de la
desfibrilacion precoz por personal no médico mini-
mamente entrenado, Capucci y cols.?9 han llevado
a cabo un excelente trabajo en la region de
Piacenza, Italia. Mediante el empleo de un total de
39 DAEs localizados en lugares de algo riesgo,
ambulancias y coches policiales y manejados por
voluntarios no médicos entrenados en el uso de di-
chos dispositivos, demostraron la posibilidad de
triplicar la supervivencia hospitalaria, del 3,3%
hasta el 10,5%, gracias al menor tiempo de res-
puesta del personal voluntario sobre los sistemas
de emergencia tradicionales y a la desfibrilacién
Mmas precoz.

Existen cuatro niveles de acceso publico a la des-
fibrilacion:

1. Desfibrilacion por primeros auxiliadores tradi-
cionales que proporcionan cuidados médicos
de emergencia: policia, bomberos o personal
de patrulla en carretera.

2. Desfibrilacion por primeros auxiliadores no tra-
dicionales: guardaespaldas, personal de segu-
ridad y personal de vuelo de las companias aé-
reas.

3. Desfibrilacion por ciudadanos que han recibido
entrenamiento en la utilizacion de DEA. Suelen
ser personas interesadas en proporcionar cui-
dados cardiolégicos de emergencia, general-
mente en el seno de una casa donde reside un
miembro de la familia de alto riesgo.

4. Desfibrilacion por testigos minimamente en-
trenados: se trata de personas que presen-
cian una parada cardiaca y tienen un DEA
disponible pero que no han recibido entrena-
miento formal para su uso.

En sus ultimas guias para cuidados cardiovascu-
lares de emergencia la AHA recomienda la coloca-
cion de DAEs en lugares publicos en los que ocurra
una muerte subita cada 5 afios (tasa de eventos es-
timada de un paro cardiaco por cada 1.000 perso-
nas-afio), lo que incluiria lugares tales como aero-
puertos internacionales, carceles comunitarias,
grandes centros comerciales, estadios deportivas e
industrias de gran tamafio. Las recomendaciones de
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la AHA son una desfibrilacion precoz en menos de 5
min de la llamada a los servicios de emergencia vy,
de forma intrahospitalaria, en menos de 3 minutos.
La unica forma de lograr dichos objetivos es la ge-
neralizacion de los DAEs en la comunidad, a un cos-
te no despreciable, pero constituyéndose en el Uni-
Cco camino para que muchos pacientes tengan
acceso a la desfibrilacion precoz necesaria en una
parada cardiaca?'.

El estudio Public Access Defibrillation (PAD), en
marcha actualmente, randomiza comunidades®?,
equiparables en cuanto a otras variables, a recibir
DAEs y entrenamiento para su manejo o no, siendo
ambos grupos entrenados en la vigilancia de para-
das cardiacas, la rapida activacion de los sistemas
de emergencia, y la RCP. A pesar de que la eviden-
cia de los diferentes estudios realizados apoya cla-
ramente la generalizacion del uso del DAE, los re-
sultados de éste y de otros ensayos similares son
imprescindibles para fundamentar la difusion nece-
saria del DAE.

La Sociedad Espafiola de Cardiologia, en sus guias
de actuacion para el manejo de pacientes con infar-
to agudo de miocardio, recomienda (clase Ila) dis-
poner de DAE y del entrenamiento suficiente del per-
sonal en todas las ambulancias de transporte
sanitario dedicadas a las urgencias, asi como en to-
dos los centros de salud, especialmente en el medio
rural y estudiar la ubicacion de DAEs en aquellos lu-
gares donde exista un colectivo de riesgo (clase llb).

El chaleco DAE

El desfibrilador cardioversor portatil (WCD®-
Lifecor Inc.) ha sido disefiado para detectar y tratar
taquicardias ventriculares y FV en pacientes en ries-
go de muerte subita, fundamentalmente aquellos
con miocardiopatias dilatadas en espera de tras-
plante cardiaco. Los principales candidatos son pa-
cientes no elegibles para la implantaciéon de un des-
fibrilador interno (DAI) o que rechacen la misma vy
que por tanto puedan portar el chaleco hasta un
eventual trasplante cardiaco. En otros casos el dis-
positivo puede emplearse en pacientes portadores
de un DAI en espera de recambio del mismo. El
chaleco consiste en una prenda de vestir para el pe-
cho y un cinturén de electrodos, todo ello en con-
tacto con la piel, con una unidad de visualizacion y
monitor/desfibrilaciéon en una pistolera que puede
llevarse a nivel de la cintura o colgada de los hom-
bros. A través de los controles de la unidad se rea-
liza el registro de ECG, la transmision de datos via
modem o la inhibicién de la terapia por parte del pa-
ciente. Se acompafia de un kit de baterias con su
correspondiente cargador, permitiendo una autono-
mia al paciente de méas de 24 horas. El dispositivo
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monitoriza de forma continua el ritmo del paciente a
través de los electrodos en contacto con la piel, pa-
ra detectar arritmias potencialmente mortales. El sis-
tema completo puede conectarse a un modem in-
dependiente para la transmision de datos, lo que
tipicamente suele realizarse una vez por semana
por el propio paciepigs permitiendo la monitoriza-
cion a distancia por el médico responsable, a través
de internet, de los eventos registrados, asi como la
posibilidad de una captura y transmision de ECG en
tiempo real (fig. 3). El equipo completo pesa menos
de 2 kg.

El WCD ha sido disefiado para dar una serie de vi-
braciones a través del cinturén de electrodos, se-
guido de una alarma acustica, de forma que el pa-
ciente pueda inhibir la terapia mediante el empleo de
los botones de respuesta mientras permanece cons-
ciente. Si el paciente se encontrase dormido o per-
diese el conocimiento por una TV sincopal o una FV,
el WCD automaticamente da salida al gel conductor
contenido en las palas de desfibrilacion y proporcio-
na la descarga inmediatamente después, tras dar
avisos de voz para los posibles transeuntes o el per-
sonal proximo, anticipando el choque. El dispositivo
llega a administrar hasta 5 choques de desfibrila-
cion.

En la serie presentada en el ultimo Congreso
Europeo de Cardiologia un total de 12 pacientes con
una edad media de 52 afos y en espera de tras-
plante cardiaco llevaron el chaleco-DAE durante 13
a 16 meses, un promedio de 23 horas al dia. No se
evidenciaron choques inapropiados por parte del
dispositivo, aunque el 15% de los pacientes presen-
taron alarmas por falsa detecciéon de episodios arrit-
micos. La FDA aprob¢ a finales del afio pasado el
dispositivo para su uso en pacientes que no fueran
candidatos apropiados para la implantacion de un
DAl o que rechazasen la misma. Una de las prime-
ras aplicaciones del dispositivo es la de poder acor-
tar la estancia hospitalaria de aquellos pacientes en
espera de recambio de DAI o de implantacion de un
dispositivo como puente al trasplante cardiaco, per-
mitiendo el control domiciliario en lugar del ingreso
hospitalario prolongado.

Futuro del DAE

El concepto de la DAE existe desde hace mas de
25 afios. Sin embargo, sélo recientemente han co-
menzado a implantarse en lugares estratégicos y a in-
tegrarse la desfibrilacion externa automatizada en
programas de respuesta en la comunidad, gracias a
los resultados y al impacto sobre la supervivencia de
trabajos como los anteriormente referidos. El éxito de
los fabricantes en el desarrollo de DAEs més avanza-
dos ha disminuido la preocupacion acerca de la po-
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Figura 3.—Componentes del chaleco-
DAE. Se puede apreciar el cinturon de
electrodos y los parches de desfibrila-
cion, dos a nivel dorsal y uno precordial.
En la pistolera se encuentra la unidad de
control, monitorizacién y desfibrilacion,
con su correspondiente mando de con-
trol y respuesta. En la imagen inferior se
puede apreciar la disposicion final de to-
do el sistema sobre el paciente.

sibilidad de los choques inapropiados y del dafio po-
tencial de la desfibrilacion realizada por personal no
médico.

La Task Force recomendaba que los fabricantes
presentasen datos del desarrollo y de la validacion
de sus dispositivos, enfatizando una alta sensibilidad
para los ritmos subsidiarios de choque y una alta es-
pecificidad para los ritmos no subsidiarios??. Es pro-
bable que el futuro de los DAEs incluya mejoras en
el disefio, haciéndolos mas faciles de uso, mas lige-
ros y mas baratos. El desarrollo de nuevas formas de
onda de desfibrilacion podria reducir ain mas los re-
querimientos energeéticos.

En busqueda de una mayor difusion e implanta-
cion de este tipo de dispositivos, el NHLBI (National
Heart, Lung, and Blood Institute) americano, conjun-
tamente con la AHA y la industria, ha iniciado un es-
tudio multicéntrico, controlado y prospectivo, para
determinar la eficacia y el coste-efectividad de colo-
car DAEs en diferentes localizaciones publicas.

En resumen, mientras que cada componente de la
cadena de supervivencia sigue siendo critico para
incrementar la tasa de supervivencia, el DAE es una
ayuda vital para los equipos de emergencia y una
poderosa herramienta en nuestro esfuerzo para re-
ducir el tiempo hasta la desfibrilacién y mejorar la
supervivencia de la muerte subita cardiaca. La sim-
plificacion progresiva del dispositivo, asociada a un
desarrollo técnico continuo, han hecho del uso de
estos dispositivos una realidad, si bien, es aun ne-
cesario un desarrollo sostenido y un abaratamiento
de sus precios para lograr una absoluta implantacion
en nuestro medio.
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EL DESFIBRILADOR AUTOMATICO
IMPLANTABLE

Desde que en 1980 se implantd el primer desfibrila-
dor automatico, el DAI ha experimentado un tremendo
avance tecnoldgico que nos ha proporcionado un dis-
positivo de menor tamafio, mayor duracion y mejores
capacidades de deteccion y de tratamiento de las
arritmias ventriculares. EI DAl ha demostrado su efica-
Cia en prevenir la muerte subita en aquellas poblacio-
nes de riesgo, tanto en la prevencion primaria como en
la secundaria.

Dado que la mayoria de los episodios de muerte
sUbita ocurren en pacientes que no estan o no se sa-
ben enfermos (fig. 4), una estrategia de prevencion
eficaz de la muerte subita debe ir dirigida a identifi-
car poblaciones con el suficiente riesgo como para
justificar los costes y los riesgos de implantar un DAI.

La eficacia del DAl en la prevencion primaria ha
sido evaluada en diferentes estudios. El estudio MA-
DIT2 randomiz6 196 pacientes postinfarto, con TV
no sostenida (TVNS), Fraccion de eyeccion del ven-
triculo izquierdo (FE) < 35% y TV sostenida induci-
ble en el estudio electrofisioldgico (EEF), no suprimi-
ble con procainamida, a recibir un DAI o
«tratamiento convencional». ElI grupo asignado a
DAI tuvo una impresionante reduccion del riesgo re-
lativo de la mortalidad del 54% (P = 0,009). Esta efi-
cacia es superior a la demostrada por el DAI en los
estudios de prevencion secundaria.

El CABG Patch Trial?* incluyé 900 pacientes con
FE < 36% y postpotenciales positivos, que fueron so-
metidos a cirugia de revascularizacion y randomi-
zados a recibir un DAI o tratamiento convencional.
No se encontraron diferencias significativas entre
ambos grupos, probablemente porque la gran ma-
yoria de las muertes en este estudio fueron no arrit-
micas.

El estudio MUSTT examind a pacientes con enfer-
medad coronaria, TVNS, FE < 40% vy TV inducible en
el EEF. Los pacientes se randomizan a tratamiento

ESTRATEGIAS PARA PREVENIR Y ABORTAR LA MUERTE SUBITA
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Figura 4.—Diferentes grupos de pacientes con alto riesgo de
muerte cardiaca subita, representados de forma proporcional. La
mayoria de los afectados son pacientes sanos con factores de
riesgo cardiovascular, un grupo menor son los pacientes con in-
suficiencia cardiaca. El vértice de la pirdmide lo ocupan los pa-
clentes resucitados de un episodio previo de muerte subita, el
grupo de mayor riesgo pero que representa un porcentaje muy
bajo de los pacientes con muerte subita.

guiado por el EEF o0 a tratamiento convencional. En la
rama de tratamiento guiado los enfermos recibieron
un DAl si no se encontraba un farmaco que hiciera la
arritmia no inducible. Los pacientes asignados a tra-
tamiento guiado tuvieron una menor mortalidad, a ex-
pensas del beneficio obtenido por los enfermos que
recibieron un DAI. En este grupo, la reduccion relati-
va de la mortalidad fue del 51%.

El estudio MADIT 1128 incluyé 1.232 pacientes con in-
farto de miocardio previo y FE < 30% que son rando-
mizados a recibir un DAI o tratamiento convencional. No
se requerio ningun tipo de arritmia previa, ni ningun tipo
de estratificador de riesgo diferente de la FE. Tras un se-
guimiento medio de 20 meses se evidencié una reduc-
cion significativa de la mortalidad global (P=0,016), con
una reduccion del riesgo relativo de muerte del 31%.

Tabla Il Principales estudios de prevencion primaria de la muerte subita con el desfibrilador automatico
implantable
Estudio N° pacientes Edad FE Seguimiento Mortalidad anual Reduccion RR mortalidad
del grupo control

MADIT 196 63+9 26 £7 27 meses 17% 54%
CABG-PATCH 900 64 +£9 276 32 £ 16 meses 8% 7% incremento
MUSTT 704 65+9 28 + 39 meses 13% 51%
MADIT II 1.232 64 £ 10 236 20 meses 12% 31%
CAT 104 52 +11 24 =7 22,8 + 43 meses 3,7% Ninguna
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Figura 5.—Registros obtenidos del DAE en la paciente del caso clinico.

El Cardiomyopathy Trial pretendia incluir 1.348 pa-
cientes con miocardiopatia dilatada de menos de 9
meses de evolucion con FE < 30% y randomizarlos
a DAl o a control. Sin embargo, tras incluir 104 pa-
cientes el estudio fue detenido al comprobarse una
baja mortalidad en el grupo control. El DAl no de-
mostrd ningun tipo de beneficio.

Existen otras subpoblaciones con alto riesgo de
muerte subita, como los enfermos con sindrome de
QT largo o con miocardiopatia hipertréfica. Sin em-
bargo, la baja prevalencia de estas enfermedades
hace imposible el disefio de un estudio prospectivo
con el suficiente poder estadistico para demostrar
un posible beneficio del DAL

La conclusion que podemos extraer del conjunto de
estos estudios es que el DAl se ha demostrado tre-
mendamente efectivo para el tratamiento de arritmias
ventriculares y, por tanto, es muy eficaz en poblacio-
nes de alto riesgo de muerte subita. El reto para los
proximos afios es encontrar la manera de identificar
que pacientes van a padecer una arritmia ventricular
maligna durante los proximos meses. Cuanto mejor
sea nuestra capacidad de estratificar el riesgo arrit-
mico, menores seran los costes del tratamiento.

Mientras no avancemos en esta direccion o lo ha-
gamos de manera modesta, la mejor manera de ata-
car el problema epidemioldgico de la muerte subita
es perfeccionar los sistemas de atencion médica ur-
gente y de desfibrilacion precoz.

CASO CLIiNICO

Paciente de 70 afios de edad, con antecedentes
de hipertension arterial tratada desde hace 7 afnos
con I[ECAs y antagonistas del calcio. Sin otros facto-
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res de riesgo cardiovascular ni antecedentes fami-
liares de cardiopatia isquémica.

El dia de su ingreso, encontrandose sentada en
una cafeteria, sufre un colapso brusco, con caida al
suelo sin movimientos convulsivos.

Se da aviso acudiendo una ambulancia de actua-
cion rapida no medicalizada. La paciente se encuen-
tra inconsciente, ciandtica y sin pulso. Se aplican par-
ches de desfibrilacion de un DAE (Agilent
Technologies) que automaticamente aplica cuatro des-
cargas de desfibrilacion. Tras los choques la paciente
recupera un pulso débil con una tension arterial al ca-
bo de 5 minutos de 75/50 mmHg. Se procede a la in-
tubacion y se le traslada a un centro hospitalario.

No se dispone de registro electrocardiografico en
el momento del ingreso.

A su ingreso en la Unidad Coronaria la enferma se
encuentra intubada y bajo sedacion. EI ECG mues-
tra ritmo sinusal sin cambios isquémicos. La curva
enzimatica muestra un leve aumento de la CPK MB y
de la Troponina |, con una CPK total de 2.300 Ul.

El ecocardiograma al ingreso muestra una con-
tractilidad global y segmentaria conservadas. Un
TAC cerebral al ingreso era normal. Un cateterismo
muestra arterias coronarias normales sin evidencia
alguna de lesiones.

Se suspende la sedacién y la paciente puede ser
extubada, recuperandose neurolégicamente con se-
cuelas sugestivas de hipoxia cerebral prolongada.

Preguntas clinicas
1. ¢Qué tipo de episodio ha tenido esta paciente?

2. ;/Qué nuevas pruebas indicaria?
3. ;Qué tipo de tratamiento indicaria?
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Comentarios

1. Este tipo de historia es algo, desgraciadamen-
te, habitual. En una parada cardiorrespiratoria la ne-
cesidad de aplicar un tratamiento rapido impide en
ocasiones que se registre en papel el ritmo del pa-
ciente. Ademas, la coordinacion de los equipos de
emergencia extrahospitalaria, de los servicios de ur-
gencias de los hospitales y de los cardidlogos es
muchas veces mejorable. Esto hace que el médico
que finalmente va a tomar decisiones terapéuticas
(muchas veces en un centro de referencia), no dis-
ponga de la informacion suficiente sobre lo que ha
pasado realmente. Si no tenemos un registro no po-
demos saber con certeza si estamos ante una pa-
rada cardiaca con asistolia, una FV, un sincope con-
vulsivo o prolongado, un bloqueo AV transitorio u
otro trastorno.

2. A esta paciente se le realiz6 un EEF, que des-
graciadamente no aporté ninguna informacion adicio-
nal. Los parametros de funcion sinusal y conduccion
AV fueron normales. No se indujo ninguna arritmia.

La solucién se obtuvo analizando el registro del
DAE, desgraciadamente, unos dias mas tarde. Este
dispositivo no dispone de un monitor en tiempo real,
el registro se guarda en memoria y se obtiene al co-
nectarlo a un ordenador. En él podemos ver (fig. 5)
como el ritmo inicial es un FV que pasa, tras un blo-
queo AV completo y vuelve a fibrilar, para recuperar
lentamente el ritmo sinusal tras nuevas descargas
del dispositivo (en total 4).

3. En esta paciente, descartadas las causas se-
cundarias de FV, la indicacion seréa la implantacion
de un DAL
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Estrategias para prevenir y abortar
la muerte subita

J. Toquero Ramos e I. Fernandez Lozano
Unidad de Arritmias. Clinica Puerta de Hierro. Madrid.

EL DESFIBRILADOR AUTOMATICO
EXTERNO

Introduccion

La muerte subita es una de las epidemias sanita-
rias de nuestros dfas. En los Estados Unidos se pro-
ducen en torno a 300.000 o 400.000 muertes repen-
tinas cardiacas anuales para todas las edades (tasa
de mortalidad en torno a 1-2 por 1.000 habitantes/
ano) y 150.000 en el oeste de Europa'. Ademas, a
pesar de numerosas mejoras en los sistemas de
emergencia, su incidencia estda aumentando duran-
te la Ultima década®.

En nuestro pais, aunque el nimero de datos dis-
ponibles es escaso, la incidencia de muerte subita
cardiaca parece ser una de las mas bajas de los pai-
ses industrializados. En un estudio epidemiolégico
realizado en la ciudad de Valencia se encontré una
muy baja tasa de mortalidad (38,9 por 100.000 ha-
bitantes/afio)?.

Desgraciadamente, la mayoria de los episodios
ocurren en personas sin sintomas previos, que no
estan o no se saben enfermas, por lo que la pre-
vencion es muy compleja. Dada la frecuente aso-
ciacion con la cardiopatia isquémica, las medidas
preventivas mas eficaces pasan por la prevencion
de esta enfermedad: la abstencion del tabaco, el
control de otros factores de riesgo y la modificacion
del estilo de vida.

La mayoria de los episodios de muerte subita son
secundarios a una arritmia ventricular maligna. En
estos casos la desfibrilacion precoz es el determi-
nante mas importante de supervivencia. Se estima
que la tasa de supervivencia tras una muerte subi-
ta por fibrilacion ventricular (FV) decae un 7 a 10%
por cada minuto que se retrasa la desfibrilacion,
siendo tan baja como del 2 al 5% cuando ésta se
dilata mas alla de los 12 min*. Sin embargo cuan-
do la FV es un evento presenciado por un médico
y se ponen en marcha las medidas de desfibrila-
cion y resucitacion, la tasa de supervivencia es su-
perior al 80%°.

La necesidad de desfibrilar precozmente a las vic-
timas de un suceso, que en la mayoria de las oca-
siones ocurre en el propio domicilio, lejos de los sis-
temas sanitarios, ha llevado al desarrollo de sistemas
portatiles 'y automaticos de desfibrilacion.
(Desfibrilador automatico externo —DAE—).

El DAE comenzo su desarrollo en los afios 70 y fue
introducido por primera vez en la clinica en 1979.
Sin embargo, es gracias a la «American Heart
Associaton’s Public Access Defibrillation Initiative»,
cuyo objetivo es la implantacion de DAEs en localiza-
ciones estratégicas para que personal no sanitario
con minimo entrenamiento pueda desfibrilar precoz-
mente a las victimas de una parada cardiaca, cuan-
do se ha potenciado verdaderamente su avance®. Las
guias de la American Heart Association (AHA) para
cuidados cardiovasculares de emergencia’ enfatizan
la importancia de la desfibrilacion precoz y recomien-
dan el entrenamiento en el manejo del DAE, llegando
a postular que «el acceso publico a la desfibrilacion,
que sitia el uso de DAE en manos de personal no sa-
nitario entrenado, es potencialmente el avance indivi-
dual méas importante en el tratamiento de la parada
cardiaca por FV desde el desarrollo de la RCP». En
nuestro pais la Sociedad Espafiola de Cardiologia ha
realizado recientemente una puesta al dia sobre ma-
nejo y requisitos del desfibrilador automatico externo?.

Caracteristicas y tecnologia del DAE

El término DAE se refiere a un dispositivo ligero y por-
tatil que incorpora un sistema automatico de analisis del
ritmo cardiaco y un sistema de desfibrilacion. Consta
de una bateria, unos condensadores y una circuiteria
disefiada para analizar el ritmo e informar al operador
acerca de la indicacion de un choque. Recoge la se-
Aal eléctrica a través de parches Utiles tanto para la mo-
nitorizacion como para la desfibrilacion® 19, Inicialmente
empleaban baterias de plomo y niquel-cadmio, pero la
aparicion de baterias de litio no recargables, de menor
tamafo y de 5 afos de duracion sin mantenimiento, las
estan reemplazando rapidamente.
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Tabla | Modelos actuales de desfibriladores automaticos externos
Modelo Fabricante Forma de onda Niveles de energia (J) Peso (Kg) Capacidad de almacenamiento Bateria
FirstSave Survivalink Corp. Bif truncada. Monof truncada  Bif: 140-360, 34 Memoria interna para 20 min de ECG; Desechable de Litio (5 afios
Monof: 200-360 opcional tarjeta de datos de 5 h o grabacién de duracién)
de voz de 26 min.
Heart stream ForeRunner [T Agilent Tehcnologies Bif con compensacion de 150-150-150 21 Tiempo transcurrido y nimero de choques; ~ Desechable de Litio (5 aflos
impedancia opcional tarjeta de datos de PC duracion)
LIFEPAK 500 Medtronic Physio-Control Bif con compensacién de Bif: 200-360, Bif: 2.9,  Opcional grabacién de voz de 20 min; ECG Acido de plomo sellado
impedancia y voltaje, Monof ~ Monof: 200-360 ~ Monof: 3,2 y contador de eventos litio sellado (5 afios de
duracién)
LifeQuest Medical Research Lab, Inc. Bif, Monof Bif: 200-360, 21 Opcional tarjeta de datos de PC Litio sellado o hidrido de
Monof: 200-360 niquel recargable
ZOLL M Series ZOLL Medial Corp., Inc. Bif rectilinea, Monof Bif: 120,150,200 Bif: 5,2, Opcional tarjeta de datos de PC con datos Recargable, Acido de
Monof: 1-360 Monof: 6,3 continuos del ECG y del dispositivo plomo sellado

Bif: Bifésica; Monof: monofésica.

El DAE ideal deberia ser de sencillo uso, pequeno,
ligero, resistente, de bajo mantenimiento, barato y au-
to-comprobable. Deberia ser capaz de detectar y avi-
sar de un uso incorrecto, asi como de almacenar y re-
cuperar los registros del episodio. Actualmente son
varios los modelos de los que se dispone en el merca-
do intentando aproximarse a estos ideales, cuyas ca-
racteristicas fundamentales se resumen en la tabla I.

Sencillez de uso

El manejo de un DAE ha de ser intuitivo para que
pueda administrarse la terapia en un tiempo ade-
cuado. Varios cambios importantes han supuesto
una marcada simplificacion del uso del DAE: los par-
ches de electrodos autoadhesivos provistos de dia-
gramas indicativos de como han de usarse, los men-
sajes de voz y de texto para guiar al operador a
través de una serie de pasos sencillos, la simplifica-
cion de los controles, etc. Actualmente existen DAEs
externos totalmente automaticos, que no requieren
que el operador apriete el botdn de descarga, dise-
fAlados para ser empleados por personas con un mi-
nimo entrenamiento. Una vez aplicada la terapia, el
dispositivo reevalta inmediatamente el ritmo para
determinar si esta indicada la administracion de cho-
ques adicionales. Ademas, permite el almacena-
miento del ritmo registrado de forma automatica pa-
ra su posterior andlisis. La aplicacion de corriente

sobre el miocardio ha sido optimizada mediante el
uso de desfibrilacion basada en la impedancia, un
mayor tamano de los parches vy la utilizacion de on-
das bifasicas. Los requerimientos de mantenimiento
se han simplificado y abaratado. Todo ello ha mejo-
rado sensiblemente las caracteristicas de los DAE,
de modo que actualmente los equipos se aproximan
mas al modelo ideal propuesto por la AHA™:

Completamente seguros.

Altamente especificos en la deteccion de rit-
mos susceptibles de choque.

Faciles de usar.

Bajo peso.

Bajo coste.

Minimo mantenimiento.

Posibilidad de registro y posterior analisis del
ritmo cardiaco.

NOoOO~L N

Posteriormente, la AHA ha actualizado dichas re-
comendaciones para aumentar la seguridad y la efi-
cacia de los DEA, haciendo hincapié en una eleva-
da sensibilidad para la deteccion de ritmos
susceptibles de choque, una alta especificidad pa-
ra los ritmos no susceptibles de descarga, el em-
pleo de ondas de desfibrilacion que reduzcan los
requerimientos de energia y permitan reducir el pe-
so y el tamafo de los dispositivos y la necesidad de
los mayores niveles de seguridad para su aplicacion
al concepto de acceso publico a la desfibrilacion.

Monocardio N.2 1 e 2003 e Vol V e 60-70
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Onda de desfibrilacion y niveles de
energia

Un avance importante a lo largo de la ultima déca-
da ha sido el desarrollo de formas alternativas de on-
das de desfibrilacion (fig. 1). La mas antigua es la on-
da monofésica, en la que se libera corriente de una
sola polaridad, y que puede subdividirse en funcion
de la forma en que la energia vuelve a cero, esto es,

40 F

20

Corriente (MA)
I

20 F

Corriente (mA)

20 f

Corriente (mA)
(@]

0 2 4 6 8 10 12

Figura 1.—Diferentes morfologias de ondas de desfibrilacion dis-
ponibles en los DAEs. Superior: monofasica sinusoidal amorti-
guada. Medio: Bifasica truncada exponencial. Inferior: Bifdsica
rectilinea.
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de forma gradual (sinusoidal amortiguada) o instan-
tanea (exponencial truncada). La tradicional onda
monofasica ha sido actualmente sustituida por la on-
da bifasica, que emplea una inversion de la corrien-
te en un momento determinado, de forma que re-
quiere menos energia para la desfibrilacion, 1o que se
traduce en baterias y componentes de menor tama-
Ao y en una reduccion global del tamafio y del peso
del DAE. Ademas se puede conseguir una compen-
sacion de la impedancia toréacica ajustando la pen-
diente de la primera fase, la duracion relativa de las
dos fases y la duracion total, hasta un maximo de 20
ms. Este es el tipo de onda que emplean los mas mo-
dernos DAEs, la bifasica exponencial truncada de
baja energia y con compensacion de impedancia.
Sin embargo, ningun estudio realizado en humanos
ha demostrado que la supervivencia después de una
muerte subita cardiaca sea mayor con onda bifasica
que con otros tipos de onda. En el caso de las ondas
monoféasicas el protocolo habitual es una secuencia
de aumento progresivo de la energia, normalmente
200, 300 y 360 J. Por el contrario, los dispositivos bi-
fasicos son igual de eficaces o, incluso, mas con me-
nores energias, de forma que choques truncados de
115 y 130 J han demostrado una mayor eficacia en
la desfibrilacion que choques monofasicos de 200 J.
A pesar de que no existe un protocolo estandariza-
do y comunmente aceptado, la mayoria de los autores
recomiendan tres choques de 150 J en el DAE bifasi-
co. Estudios animales hablan de que estas menores
energias condicionan una funcion miocardica mejor
tras el choque. Esto ha llevado a la AHA a actualizar
la recomendacion de uso de la onda bifasica en los
DAEs, convirtiéndolo en una indicacion clase lla.

Analisis automatico del ritmo

El dispositivo emplea un algoritmo de reconoci-
miento del ritmo muy elaborado, que analiza carac-
teristicas como la amplitud, la frecuencia y algunas
integraciones de ambas, como la pendiente o la
morfologia de la onda (fig. 2). El dispositivo filtra la
sefial para evitar posibles interferencias, como los
artefactos de movimiento, la pérdida de electrodos,
el pobre contacto y las transmisiones de radio cer-
canas. La sensibilidad para la deteccién de la fibri-
lacion ventricular es del 96% al 100%, con una es-
pecificidad cercana al 100%.

Esquema de uso

Hemos de distinguir entre desfibrilador externo
«automatizado» y desfibrilador externo automatico. El
sistema automatico administra el choque sin inter-
vencion del operador, una vez que el dispositivo ha
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Amplisud
Figura 2.—Parametros del ECG T il
analizados por el DAE. T L

sido encendido. El sistema «automatizado» informa
de la necesidad de un choque mediante mensajes
sonoros y de texto, pero es finalmente el operador el
que realiza el paso final de administrar la terapia.

El empleo del DAE se compone de cuatro pasos
universales estandar para todos los fabricantes: en-
cendido del dispositivo, colocacion de los parches,
anélisis del ritmo y aviso de terapia. La colocacion de
los electrodos asegurando un buen contacto de los
mismos es un paso fundamental. Es necesario limpiar
y secar la zona en la que han de ser aplicados, in-
cluso en algunos casos, rasurar al paciente previa-
mente a su colocacion, si el contacto es insuficiente.
La posicion estandar es la anterolateral, con un par-
che en el borde esternal superior derecho y el se-
gundo lateral a la mamila izquierda. Recientemente
ha sido aprobado por la FDA un nuevo dispositivo
aun mas sencillo de manejo, el Zoll AED Plus®, que
combina instrucciones paso a paso y entrenamiento
auditivo para ayudar al personal no sanitario en la
asistencia a las victimas de una parada cardiaca.
Ademas, el sistema tiene preconectado un electrodo
especial de una sola pieza que se coloca en el es-
terndn entre ambas mamilas, con extensiones latera-
les superior derecha e inferior izquierda para aplicar
la descarga de energia.

El DAE esta programado para reanalizar el ritmo
de la victima y proporcionar un nuevo choqgue tan
pronto como sea posible tras la primera terapia, has-
ta un total de 3. Para comprobar esta sencillez de
uso algunos autores'? han comparado el manejo por
nifios de 6° grado sin entrenamiento previo frente al
de personal técnico de emergencias entrenado. Los
nifios fueron capaces de usar correctamente el DAE
y desfibrilar a las victimas en un tiempo de soélo 23
seg superior al de los paramédicos entrenados (90
seg vs 67 seq), diferencia ésta no significativa.

Uso del DAE en poblacion pediatrica y
adolescente

A pesar de que la FV es una arritmia rara en nifios,
se puede registrar en un 15% de las paradas pedia-
tricas y en adolescentes. Varias son las preocupa-

i Pendiente
fuitl fetullog

ciones en relacion con el uso de estos dispositivos
en nifios: la taquicardia sinusal propia de los pa-
cientes de corta edad puede superponerse con la
frecuencia de corte para el reconocimiento de la FV
y la amplitud de la sefial podria ser diferente a la del
adulto. De hecho, en estudios de campo se ha mos-
trado que los DAEs tendrian buena sensibilidad y es-
pecificidad para la deteccion de la FV, pero sélo mo-
desta sensibilidad para la de TV rapida en infantes.

El uso de los parches de adultos (83 cm?) frente a
los pediatricos (21 ¢cm?) ha mostrado que reduce la
impedancia transtoracica y aumenta el flujo pico de
corriente, facilitando la desfibrilacion eficaz. Sin
embargo, la impedancia transtoracica es también
distinta, lo que podria suponer un mayor riesgo lesi-
vo de la energia suministrada. El uso del DAE bifa-
sico con parches de adultos parece seguro para ni-
Aos con un peso mayor de 25 kg (generalmente
aquellos mayores de 8 afios), a pesar de lo cual ha
sido reconocido como una indicaciéon llb. El DAE
convencional no se recomienda para ninos por de-
bajo de esta edad.

Un estudio reciente’ establece que el uso del
DAE puede extenderse a nifios menores de 8 afios,
gracias a un dispositivo que proporciona choques
de menor cuantia, adecuados al infante, pero que
utiliza el mismo algoritmo que en adultos. El Sistema
de analisis Agilent Heartstream FR2° (Agilent
Technologies, Seattle, WA) demostrd una especifici-
dad del 100% para los ritmos que no requerian cho-
que (ritmo sinusal, taquicardia sinusal, bradicardia
sinusal, asistolia, ritmo idioventricular, taquicardia su-
praventricular, flutter auricular y fibrilacion auricular)
y una sensibilidad del 96% para la FV en el analisis
de los trazados de arritmias pediatricas. Para ello se
emplean las cuatro caracteristicas fundamentales
del ritmo: frecuencia, rapidez de conduccion, esta-
bilidad de la sefial y amplitud. El estudio enfatiza la
importancia del uso de multiples parametros en el di-
sefio de algoritmos para la deteccion del ritmo y la
indicacion de choque en nifios, evitando de esa ma-
nera los falsos positivos inherentes al empleo de un
Unico parametro. El sistema Agilent emplea unos
parches de desfibrilacion especialmente modifica-
dos para la edad pediatrica, que permiten la admi-
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nistracion de una descarga reducida de 50 J. En ma-
yo de 2001 estos parches modificados fueron apro-
bados por la FDA. El dispositivo puede igualmente
ser empleado en adultos, mediante el simple cambio
de los parches de desfibrilacion y el empleo de par-
ches de adultos.

DAE en estudios de campo

Weaver y cols. en un estudio realizado en la ciu-
dad de Seattle, compararon en un total de 1.287 pa-
cientes con parada cardiaca extrahospitalaria, la efi-
cacia del tratamiento inicial con DEA por parte de los
bomberos, frente a la de la desfibrilacion convencio-
nal proporcionada por paramédicos . El estudio evi-
dencié que cuando los bomberos son equipados
con DAEs, el tiempo medio a la desfibrilacion dismi-
nuy6 un promedio de 5,1 + 3,2 min y la superviven-
cia paso6 del 19% al 30%.

Otros estudios'® que comparan la respuesta de la
policia con la de los paramédicos han encontrado re-
sultados similares, con una mas pronta respuesta de
la policia equipada con un DAE que la de los equi-
pos de emergencia tradicionales (reduccién prome-
dio de 1,5 min), lo que se traduce en un incremento
de supervivencia (17,2% en el grupo de pacientes
que presentaban FV/TV a la llegada del DAE frente
a un 9% del control histérico). Todos los colectivos
de profesionales de respuesta precoz en situaciones
de emergencia entrarian dentro de los llamados res-
pondedores o auxiliadores de nivel | (policia, bom-
beros, personal de seguridad, responsables depor-
tivos, miembros de patrullas de esqui, tripulacion de
barcos y personal de vuelo en aviones), en los cua-
les se recomienda (indicacion lla) su entrenamiento
en Resucitacion cardiopulmonar (RCP) y en el uso
del DAE.

Page y cols.'® realizaron un estudio piloto de 2
afos en el cual los DAEs fueron usados en lineas de
aviacion comerciales. Se analizaron un total de 200
pacientes, de los que 191 se encontraban a bordo
del avion en el momento en que el DAE fue emplea-
do. En 14 pacientes el dispositivo reconocié una FV
y desfibrilé correctamente el corazén con el primer
choque, a excepcidon de un paciente en que se sus-
pendid la desfibrilacion a peticion de la familia. El
40% de los 13 pacientes desfibrilados fueron dados
de alta del hospital con una recuperacion neurologi-
ca y funcional completa. Resultados tan alentadores
han llevado a la Administracion Federal de Aviacion
(FAA) a decretar que todos los aviones de pasajeros
de cierto tamafio en EE.UU. sean equipados con, al
menos, un DAE y un kit de emergencias médicas
mejorado antes de abril de 2004.

Valenzuela y cols.'” analizaron el uso de DAEs en
casinos en un total de 105 pacientes identificados
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por el dispositivo por tener una FV. Mas de la mitad
de ellos sobrevivieron al alta hospitalaria. El anélisis
por subgrupos subraya la importancia del tiempo
para mejorar la tasa de supervivencia, que fue del
74% en pacientes desfibrilados en menos de 3 min.
y sélo del 49% en los que habia transcurrido mas de
3 min. Conjuntamente estos dos ultimos trabajos
constituyen una sdélida evidencia de como personal
entrenado puede intervenir de forma eficaz cuando
la parada cardiaca presenciada se debe a una FV.
El aumento de supervivencia con respecto al pro-
medio clasico de un 5% es extremadamente espe-
ranzador y deberfa constituir un impulso para la ge-
neralizacion de estos dispositivos de la manera mas
efectiva’®.

En esta linea, la disponibilidad y eficaz uso de los
DAEs en gimnasios'®, centros deportivos y lugares
de rehabilitacion ha sido fuertemente recomendada,
en especial en aquellos centros deportivos con un
amplio numero de miembros (por encima de 2.500),
que ofrezcan programas para grupos especiales, ta-
les como los de personas mayores o con patologias
médicas, o0 los que por su situacién se prevea un
tiempo de llegada de los equipos de emergencia >
5 min. Estos centros deportivos deberian tener un
sencillo acceso al DAE y entrenar a su personal
acerca de su uso, de acuerdo con la declaracion de
la AHA y del American College of Sports Medicine.

Cuestiones legales

En el pasado, el uso en la comunidad de los DAEs
estaba limitado, en parte, por la preocupacion de la
responsabilidad subsidiaria para aquella persona
que, no formando parte del personal sanitario, em-
please uno de estos dispositivos en la reanimacion
de una parada cardiaca. El hecho de que la desfi-
brilacion sea un acto médico supone un obstaculo
legal, que en muchos paises ha impedido e impide
el uso de los DEA por personas de la calle. Dado
que las leyes del «Buen Samaritano» en la legisla-
cion estadounidense no eran claramente aplicables
cuando se empleaban dispositivos médicos en el
auxilio de las victimas, la preocupacion de la res-
ponsabilidad por mala practica fue un freno a la di-
fusion de los DAEs. En mayo de 2000 el congreso
estadounidense aprobd el Acta de Supervivencia de
Paradas Cardiacas, que ampliaba la proteccion del
Buen Samaritano a los usuarios de un DAE, lo que
ha supuesto un importante avance en la difusion y
generalizacion de uso de estos dispositivos.

En nuestro pals no existe legislacion especifica
que regule el uso de estos dispositivos. El vacio le-
gal debe de ser cubierto rapidamente, pues puede
ser un freno al desarrollo de una terapia que ha de-
mostrado su efectividad.
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Sistemas de acceso publico a la
desfibrilacion

El concepto de sistemas de acceso publico a la
desfibrilacion promovido por la AHA implica el uso
de los DAEs por personal no médico entrenado
que presencie una parada cardiaca, tanto del gru-
po de los auxiliadores de nivel |, previamente des-
crito, como de ciudadanos no entrenados. Algunos
autores han llegado a hablar de un futuro en el que
el DAE sea algo tan extendido y ubicuo como el
extintor de incendios. Enfatizando la idea de la
desfibrilacion precoz por personal no médico mini-
mamente entrenado, Capucci y cols.?9 han llevado
a cabo un excelente trabajo en la region de
Piacenza, Italia. Mediante el empleo de un total de
39 DAEs localizados en lugares de algo riesgo,
ambulancias y coches policiales y manejados por
voluntarios no médicos entrenados en el uso de di-
chos dispositivos, demostraron la posibilidad de
triplicar la supervivencia hospitalaria, del 3,3%
hasta el 10,5%, gracias al menor tiempo de res-
puesta del personal voluntario sobre los sistemas
de emergencia tradicionales y a la desfibrilacién
Mmas precoz.

Existen cuatro niveles de acceso publico a la des-
fibrilacion:

1. Desfibrilacion por primeros auxiliadores tradi-
cionales que proporcionan cuidados médicos
de emergencia: policia, bomberos o personal
de patrulla en carretera.

2. Desfibrilacion por primeros auxiliadores no tra-
dicionales: guardaespaldas, personal de segu-
ridad y personal de vuelo de las companias aé-
reas.

3. Desfibrilacion por ciudadanos que han recibido
entrenamiento en la utilizacion de DEA. Suelen
ser personas interesadas en proporcionar cui-
dados cardiolégicos de emergencia, general-
mente en el seno de una casa donde reside un
miembro de la familia de alto riesgo.

4. Desfibrilacion por testigos minimamente en-
trenados: se trata de personas que presen-
cian una parada cardiaca y tienen un DEA
disponible pero que no han recibido entrena-
miento formal para su uso.

En sus ultimas guias para cuidados cardiovascu-
lares de emergencia la AHA recomienda la coloca-
cion de DAEs en lugares publicos en los que ocurra
una muerte subita cada 5 afios (tasa de eventos es-
timada de un paro cardiaco por cada 1.000 perso-
nas-afio), lo que incluiria lugares tales como aero-
puertos internacionales, carceles comunitarias,
grandes centros comerciales, estadios deportivas e
industrias de gran tamafio. Las recomendaciones de
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la AHA son una desfibrilacion precoz en menos de 5
min de la llamada a los servicios de emergencia vy,
de forma intrahospitalaria, en menos de 3 minutos.
La unica forma de lograr dichos objetivos es la ge-
neralizacion de los DAEs en la comunidad, a un cos-
te no despreciable, pero constituyéndose en el Uni-
Cco camino para que muchos pacientes tengan
acceso a la desfibrilacion precoz necesaria en una
parada cardiaca?'.

El estudio Public Access Defibrillation (PAD), en
marcha actualmente, randomiza comunidades®?,
equiparables en cuanto a otras variables, a recibir
DAEs y entrenamiento para su manejo o no, siendo
ambos grupos entrenados en la vigilancia de para-
das cardiacas, la rapida activacion de los sistemas
de emergencia, y la RCP. A pesar de que la eviden-
cia de los diferentes estudios realizados apoya cla-
ramente la generalizacion del uso del DAE, los re-
sultados de éste y de otros ensayos similares son
imprescindibles para fundamentar la difusion nece-
saria del DAE.

La Sociedad Espafiola de Cardiologia, en sus guias
de actuacion para el manejo de pacientes con infar-
to agudo de miocardio, recomienda (clase Ila) dis-
poner de DAE y del entrenamiento suficiente del per-
sonal en todas las ambulancias de transporte
sanitario dedicadas a las urgencias, asi como en to-
dos los centros de salud, especialmente en el medio
rural y estudiar la ubicacion de DAEs en aquellos lu-
gares donde exista un colectivo de riesgo (clase llb).

El chaleco DAE

El desfibrilador cardioversor portatil (WCD®-
Lifecor Inc.) ha sido disefiado para detectar y tratar
taquicardias ventriculares y FV en pacientes en ries-
go de muerte subita, fundamentalmente aquellos
con miocardiopatias dilatadas en espera de tras-
plante cardiaco. Los principales candidatos son pa-
cientes no elegibles para la implantaciéon de un des-
fibrilador interno (DAI) o que rechacen la misma vy
que por tanto puedan portar el chaleco hasta un
eventual trasplante cardiaco. En otros casos el dis-
positivo puede emplearse en pacientes portadores
de un DAI en espera de recambio del mismo. El
chaleco consiste en una prenda de vestir para el pe-
cho y un cinturén de electrodos, todo ello en con-
tacto con la piel, con una unidad de visualizacion y
monitor/desfibrilaciéon en una pistolera que puede
llevarse a nivel de la cintura o colgada de los hom-
bros. A través de los controles de la unidad se rea-
liza el registro de ECG, la transmision de datos via
modem o la inhibicién de la terapia por parte del pa-
ciente. Se acompafia de un kit de baterias con su
correspondiente cargador, permitiendo una autono-
mia al paciente de méas de 24 horas. El dispositivo
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monitoriza de forma continua el ritmo del paciente a
través de los electrodos en contacto con la piel, pa-
ra detectar arritmias potencialmente mortales. El sis-
tema completo puede conectarse a un modem in-
dependiente para la transmision de datos, lo que
tipicamente suele realizarse una vez por semana
por el propio paciepigs permitiendo la monitoriza-
cion a distancia por el médico responsable, a través
de internet, de los eventos registrados, asi como la
posibilidad de una captura y transmision de ECG en
tiempo real (fig. 3). El equipo completo pesa menos
de 2 kg.

El WCD ha sido disefiado para dar una serie de vi-
braciones a través del cinturén de electrodos, se-
guido de una alarma acustica, de forma que el pa-
ciente pueda inhibir la terapia mediante el empleo de
los botones de respuesta mientras permanece cons-
ciente. Si el paciente se encontrase dormido o per-
diese el conocimiento por una TV sincopal o una FV,
el WCD automaticamente da salida al gel conductor
contenido en las palas de desfibrilacion y proporcio-
na la descarga inmediatamente después, tras dar
avisos de voz para los posibles transeuntes o el per-
sonal proximo, anticipando el choque. El dispositivo
llega a administrar hasta 5 choques de desfibrila-
cion.

En la serie presentada en el ultimo Congreso
Europeo de Cardiologia un total de 12 pacientes con
una edad media de 52 afos y en espera de tras-
plante cardiaco llevaron el chaleco-DAE durante 13
a 16 meses, un promedio de 23 horas al dia. No se
evidenciaron choques inapropiados por parte del
dispositivo, aunque el 15% de los pacientes presen-
taron alarmas por falsa detecciéon de episodios arrit-
micos. La FDA aprob¢ a finales del afio pasado el
dispositivo para su uso en pacientes que no fueran
candidatos apropiados para la implantacion de un
DAl o que rechazasen la misma. Una de las prime-
ras aplicaciones del dispositivo es la de poder acor-
tar la estancia hospitalaria de aquellos pacientes en
espera de recambio de DAI o de implantacion de un
dispositivo como puente al trasplante cardiaco, per-
mitiendo el control domiciliario en lugar del ingreso
hospitalario prolongado.

Futuro del DAE

El concepto de la DAE existe desde hace mas de
25 afios. Sin embargo, sélo recientemente han co-
menzado a implantarse en lugares estratégicos y a in-
tegrarse la desfibrilacion externa automatizada en
programas de respuesta en la comunidad, gracias a
los resultados y al impacto sobre la supervivencia de
trabajos como los anteriormente referidos. El éxito de
los fabricantes en el desarrollo de DAEs més avanza-
dos ha disminuido la preocupacion acerca de la po-
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Figura 3.—Componentes del chaleco-
DAE. Se puede apreciar el cinturon de
electrodos y los parches de desfibrila-
cion, dos a nivel dorsal y uno precordial.
En la pistolera se encuentra la unidad de
control, monitorizacién y desfibrilacion,
con su correspondiente mando de con-
trol y respuesta. En la imagen inferior se
puede apreciar la disposicion final de to-
do el sistema sobre el paciente.

sibilidad de los choques inapropiados y del dafio po-
tencial de la desfibrilacion realizada por personal no
médico.

La Task Force recomendaba que los fabricantes
presentasen datos del desarrollo y de la validacion
de sus dispositivos, enfatizando una alta sensibilidad
para los ritmos subsidiarios de choque y una alta es-
pecificidad para los ritmos no subsidiarios??. Es pro-
bable que el futuro de los DAEs incluya mejoras en
el disefio, haciéndolos mas faciles de uso, mas lige-
ros y mas baratos. El desarrollo de nuevas formas de
onda de desfibrilacion podria reducir ain mas los re-
querimientos energeéticos.

En busqueda de una mayor difusion e implanta-
cion de este tipo de dispositivos, el NHLBI (National
Heart, Lung, and Blood Institute) americano, conjun-
tamente con la AHA y la industria, ha iniciado un es-
tudio multicéntrico, controlado y prospectivo, para
determinar la eficacia y el coste-efectividad de colo-
car DAEs en diferentes localizaciones publicas.

En resumen, mientras que cada componente de la
cadena de supervivencia sigue siendo critico para
incrementar la tasa de supervivencia, el DAE es una
ayuda vital para los equipos de emergencia y una
poderosa herramienta en nuestro esfuerzo para re-
ducir el tiempo hasta la desfibrilacién y mejorar la
supervivencia de la muerte subita cardiaca. La sim-
plificacion progresiva del dispositivo, asociada a un
desarrollo técnico continuo, han hecho del uso de
estos dispositivos una realidad, si bien, es aun ne-
cesario un desarrollo sostenido y un abaratamiento
de sus precios para lograr una absoluta implantacion
en nuestro medio.
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EL DESFIBRILADOR AUTOMATICO
IMPLANTABLE

Desde que en 1980 se implantd el primer desfibrila-
dor automatico, el DAI ha experimentado un tremendo
avance tecnoldgico que nos ha proporcionado un dis-
positivo de menor tamafio, mayor duracion y mejores
capacidades de deteccion y de tratamiento de las
arritmias ventriculares. EI DAl ha demostrado su efica-
Cia en prevenir la muerte subita en aquellas poblacio-
nes de riesgo, tanto en la prevencion primaria como en
la secundaria.

Dado que la mayoria de los episodios de muerte
sUbita ocurren en pacientes que no estan o no se sa-
ben enfermos (fig. 4), una estrategia de prevencion
eficaz de la muerte subita debe ir dirigida a identifi-
car poblaciones con el suficiente riesgo como para
justificar los costes y los riesgos de implantar un DAI.

La eficacia del DAl en la prevencion primaria ha
sido evaluada en diferentes estudios. El estudio MA-
DIT2 randomiz6 196 pacientes postinfarto, con TV
no sostenida (TVNS), Fraccion de eyeccion del ven-
triculo izquierdo (FE) < 35% y TV sostenida induci-
ble en el estudio electrofisioldgico (EEF), no suprimi-
ble con procainamida, a recibir un DAI o
«tratamiento convencional». ElI grupo asignado a
DAI tuvo una impresionante reduccion del riesgo re-
lativo de la mortalidad del 54% (P = 0,009). Esta efi-
cacia es superior a la demostrada por el DAI en los
estudios de prevencion secundaria.

El CABG Patch Trial?* incluyé 900 pacientes con
FE < 36% y postpotenciales positivos, que fueron so-
metidos a cirugia de revascularizacion y randomi-
zados a recibir un DAI o tratamiento convencional.
No se encontraron diferencias significativas entre
ambos grupos, probablemente porque la gran ma-
yoria de las muertes en este estudio fueron no arrit-
micas.

El estudio MUSTT examind a pacientes con enfer-
medad coronaria, TVNS, FE < 40% vy TV inducible en
el EEF. Los pacientes se randomizan a tratamiento

ESTRATEGIAS PARA PREVENIR Y ABORTAR LA MUERTE SUBITA
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Figura 4.—Diferentes grupos de pacientes con alto riesgo de
muerte cardiaca subita, representados de forma proporcional. La
mayoria de los afectados son pacientes sanos con factores de
riesgo cardiovascular, un grupo menor son los pacientes con in-
suficiencia cardiaca. El vértice de la pirdmide lo ocupan los pa-
clentes resucitados de un episodio previo de muerte subita, el
grupo de mayor riesgo pero que representa un porcentaje muy
bajo de los pacientes con muerte subita.

guiado por el EEF o0 a tratamiento convencional. En la
rama de tratamiento guiado los enfermos recibieron
un DAl si no se encontraba un farmaco que hiciera la
arritmia no inducible. Los pacientes asignados a tra-
tamiento guiado tuvieron una menor mortalidad, a ex-
pensas del beneficio obtenido por los enfermos que
recibieron un DAI. En este grupo, la reduccion relati-
va de la mortalidad fue del 51%.

El estudio MADIT 1128 incluyé 1.232 pacientes con in-
farto de miocardio previo y FE < 30% que son rando-
mizados a recibir un DAI o tratamiento convencional. No
se requerio ningun tipo de arritmia previa, ni ningun tipo
de estratificador de riesgo diferente de la FE. Tras un se-
guimiento medio de 20 meses se evidencié una reduc-
cion significativa de la mortalidad global (P=0,016), con
una reduccion del riesgo relativo de muerte del 31%.

Tabla Il Principales estudios de prevencion primaria de la muerte subita con el desfibrilador automatico
implantable
Estudio N° pacientes Edad FE Seguimiento Mortalidad anual Reduccion RR mortalidad
del grupo control

MADIT 196 63+9 26 £7 27 meses 17% 54%
CABG-PATCH 900 64 +£9 276 32 £ 16 meses 8% 7% incremento
MUSTT 704 65+9 28 + 39 meses 13% 51%
MADIT II 1.232 64 £ 10 236 20 meses 12% 31%
CAT 104 52 +11 24 =7 22,8 + 43 meses 3,7% Ninguna
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Figura 5.—Registros obtenidos del DAE en la paciente del caso clinico.

El Cardiomyopathy Trial pretendia incluir 1.348 pa-
cientes con miocardiopatia dilatada de menos de 9
meses de evolucion con FE < 30% y randomizarlos
a DAl o a control. Sin embargo, tras incluir 104 pa-
cientes el estudio fue detenido al comprobarse una
baja mortalidad en el grupo control. El DAl no de-
mostrd ningun tipo de beneficio.

Existen otras subpoblaciones con alto riesgo de
muerte subita, como los enfermos con sindrome de
QT largo o con miocardiopatia hipertréfica. Sin em-
bargo, la baja prevalencia de estas enfermedades
hace imposible el disefio de un estudio prospectivo
con el suficiente poder estadistico para demostrar
un posible beneficio del DAL

La conclusion que podemos extraer del conjunto de
estos estudios es que el DAl se ha demostrado tre-
mendamente efectivo para el tratamiento de arritmias
ventriculares y, por tanto, es muy eficaz en poblacio-
nes de alto riesgo de muerte subita. El reto para los
proximos afios es encontrar la manera de identificar
que pacientes van a padecer una arritmia ventricular
maligna durante los proximos meses. Cuanto mejor
sea nuestra capacidad de estratificar el riesgo arrit-
mico, menores seran los costes del tratamiento.

Mientras no avancemos en esta direccion o lo ha-
gamos de manera modesta, la mejor manera de ata-
car el problema epidemioldgico de la muerte subita
es perfeccionar los sistemas de atencion médica ur-
gente y de desfibrilacion precoz.

CASO CLIiNICO

Paciente de 70 afios de edad, con antecedentes
de hipertension arterial tratada desde hace 7 afnos
con I[ECAs y antagonistas del calcio. Sin otros facto-
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res de riesgo cardiovascular ni antecedentes fami-
liares de cardiopatia isquémica.

El dia de su ingreso, encontrandose sentada en
una cafeteria, sufre un colapso brusco, con caida al
suelo sin movimientos convulsivos.

Se da aviso acudiendo una ambulancia de actua-
cion rapida no medicalizada. La paciente se encuen-
tra inconsciente, ciandtica y sin pulso. Se aplican par-
ches de desfibrilacion de un DAE (Agilent
Technologies) que automaticamente aplica cuatro des-
cargas de desfibrilacion. Tras los choques la paciente
recupera un pulso débil con una tension arterial al ca-
bo de 5 minutos de 75/50 mmHg. Se procede a la in-
tubacion y se le traslada a un centro hospitalario.

No se dispone de registro electrocardiografico en
el momento del ingreso.

A su ingreso en la Unidad Coronaria la enferma se
encuentra intubada y bajo sedacion. EI ECG mues-
tra ritmo sinusal sin cambios isquémicos. La curva
enzimatica muestra un leve aumento de la CPK MB y
de la Troponina |, con una CPK total de 2.300 Ul.

El ecocardiograma al ingreso muestra una con-
tractilidad global y segmentaria conservadas. Un
TAC cerebral al ingreso era normal. Un cateterismo
muestra arterias coronarias normales sin evidencia
alguna de lesiones.

Se suspende la sedacién y la paciente puede ser
extubada, recuperandose neurolégicamente con se-
cuelas sugestivas de hipoxia cerebral prolongada.

Preguntas clinicas
1. ¢Qué tipo de episodio ha tenido esta paciente?

2. ;/Qué nuevas pruebas indicaria?
3. ;Qué tipo de tratamiento indicaria?
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Comentarios

1. Este tipo de historia es algo, desgraciadamen-
te, habitual. En una parada cardiorrespiratoria la ne-
cesidad de aplicar un tratamiento rapido impide en
ocasiones que se registre en papel el ritmo del pa-
ciente. Ademas, la coordinacion de los equipos de
emergencia extrahospitalaria, de los servicios de ur-
gencias de los hospitales y de los cardidlogos es
muchas veces mejorable. Esto hace que el médico
que finalmente va a tomar decisiones terapéuticas
(muchas veces en un centro de referencia), no dis-
ponga de la informacion suficiente sobre lo que ha
pasado realmente. Si no tenemos un registro no po-
demos saber con certeza si estamos ante una pa-
rada cardiaca con asistolia, una FV, un sincope con-
vulsivo o prolongado, un bloqueo AV transitorio u
otro trastorno.

2. A esta paciente se le realiz6 un EEF, que des-
graciadamente no aporté ninguna informacion adicio-
nal. Los parametros de funcion sinusal y conduccion
AV fueron normales. No se indujo ninguna arritmia.

La solucién se obtuvo analizando el registro del
DAE, desgraciadamente, unos dias mas tarde. Este
dispositivo no dispone de un monitor en tiempo real,
el registro se guarda en memoria y se obtiene al co-
nectarlo a un ordenador. En él podemos ver (fig. 5)
como el ritmo inicial es un FV que pasa, tras un blo-
queo AV completo y vuelve a fibrilar, para recuperar
lentamente el ritmo sinusal tras nuevas descargas
del dispositivo (en total 4).

3. En esta paciente, descartadas las causas se-
cundarias de FV, la indicacion seréa la implantacion
de un DAL
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