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Resumen

Introduccién: Lamiocardiopatia hipertrofica (MCH) es una de las causas mas rel evantes de muerte stbita e
indicacion de implante desfibrilador automatico (DAI) en la edad pediatrica. Se revisan las caracteristicas
clinicasy de programacion del DAI de una serie pediatrica con este diagnaéstico.

M étodos: Estudio retrospectivo unicéntrico que recoge |los pacientes con diagndstico de MCH alos que
implanta DAI a una edad menor a 18 afios en el Hospital Universitario La Paz. Se estudian variables clinicas,
del implante y evolutivas, asi como de programacion del DAI.

Resultados: Se estudian un total de 7 pacientes con MCH y DAI. Laindicacion del implante fue por
prevencion secundaria en 3 casos (43%) y por prevencion primariaen 4 casos (57%). Laedad y €l peso al
implante fue de 12 (4-17) afios, y de 51 (22-67) kg respectivamente. 5 casos (71%) eran varones. Todos se
encontraban en clase funcional NYHA 1-11. El tiempo de seguimiento tras el implante fue de 90 (6-140)
meses. Las caracteristicas de laMCH; 6 (85%) casos presentan MCH asimétrica, con septo interventricular >
30 mm en 4 (67%), e hipertrofiamasivaen 3 (43%) casos. El andlisis genético mostré una mutacion
sarcomérica en 3 (43%) casos. Hubo 3 (43%) muertes stbitas abortadas, 5 (71%) casos de sincope, y ningun
evento arritmico significativo documentado. 5 pacientes mantuvieron tratamiento con betablogqueante
(atenolol o bisoprolal), 1 con verapamil y otro con disopiramida. 3 (43%) pacientes presentaron insuficiencia
cardiaca congestiva progresiva, precisando trasplante cardiaco en 1 caso. El implante de DAI se realizo por
viaendovenosa en todos |os casos, siendo bicameral en los 3 (43%) casos que presentaron hipertrofia
obstructiva. No hubo complicaciones relacionadas con el implante. Se programd el DAl con una Unica zona
de FV en 5 (71%) casos. 2 pacientes presentaron terapias apropiadas, 10s 2 con indicacion de implante de
DAI por prevencion secundaria. El Gnico paciente que presentd terapias inapropiadas fue e que se implantd
con menor edad.

Conclusiones: La miocardiopatia hipertréfica es una causa rel evante de implante de DAI en laedad
pediétrica. EI DAI puede ofrecer beneficio en pacientes de alto riesgo, en ausencia de complicaciones. En
esta serie, €l implante por prevencion primaria se restringié a pacientes de alto riesgo con presenciade a
menos 2 factores de riesgo de muerte stbita.



