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Introduccion y objetivos. El desfibrilador automatico
implantable (DAI) es el tratamiento recomendado en la
miocardiopatia hipertréfica (MCH) de alto riesgo, aunque
no hay acuerdo en sus indicaciones. Hay pocos datos so-
bre su utilizacion en nuestro pais. El objetivo es describir
las caracteristicas de los pacientes con MCH a los que se
les implant6 un DAl y analizar los resultados de esta tera-
pia.

Métodos. Se analizaron los factores de riesgo de
muerte subita en los pacientes portadores de DAI de 3
centros con consultas dedicadas a la MCH (antecedentes
personales y familiares de muerte subita, sincope recu-
rrente, grosor > 30 mm y gradiente subaértico > 30
mmHg, respuesta anormal de la presion al esfuerzo y ta-
quicardia ventricular no sostenida) y la indicacion del im-
plante. Se realizé un seguimiento periddico y se registra-
ron las terapias adecuadas e inadecuadas.

Resultados. De 726 pacientes, 45 (6,2%) eran porta-
dores de DAI (edad de 43 + 20 afios). La proporcion de
pacientes con DAI en los 3 centros fue muy variable, a
pesar de que las caracteristicas de los pacientes eran si-
milares. La indicacion fue prevencion primaria en 27 pa-
cientes y secundaria en 18. Con un seguimiento de 32
meses, 10 pacientes (22%) recibieron tratamiento ade-
cuado (9 de prevencion secundaria y uno de prevencion
primaria). La tasa anual de tratamientos adecuados fue
del 11,1% en prevencion secundaria y del 1,6% en pre-
vencion primaria. El unico factor asociado con el trata-
miento adecuado fue el antecedente de taquicardia ven-
tricular sostenida o fibrilacién ventricular (riesgo relativo
[RR] =13,3; p = 0,014).
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Conclusiones. En consultas dedicadas a la MCH, el
porcentaje de pacientes portadores de DAI varia en fun-
cién del grado de seleccion de la poblacion de origen. La
incidencia de terapias adecuadas es elevada en preven-
cién secundaria (el 50% en 3 afos).

Palabras clave: Miocardiopatia hipertrdfica. Desfibrilador
automatico implantable. Muerte subita.

The Implantable Cardioverter-Defibrillator and
Hypertrophic Cardiomyopathy. Experience at
Three Centers

Introduction and objectives. Although implantable
cardioverter-defibrillators (ICDs) are recommended for
high-risk patients with hypertrophic cardiomyopathy
(HCM), there is no agreement on their general use.
Moreover, little information is available on ICD use in this
setting in Spain. Our aims were to describe the
characteristics of HCM patients who received ICDs at
three hospitals in Spain, and to study indications for
device implantation and the results of follow-up in device
users.

Methods. We evaluated risk factors for sudden death in
HCM patients with ICDs, including family history of sudden
death, recurrent syncope, maximum wall thickness >30
mm, left ventricular outflow pressure gradient >30 mmHg,
abnormal blood pressure response to exercise, and
nonsustained ventricular tachycardia. During regular
follow-up, appropriate and inappropriate administration of
ICD therapy was recorded.

Results. Of 726 HCM patients, 45 (6.2%) had an ICD
(mean age 43 [20] years). The proportion of patients with
ICDs at the three centers studied was highly variable
despite patients’ clinical characteristics being similar. The
indication for implantation was primary prevention in 27
patients and secondary prevention in 18. During follow-up
(median 32 months), ICD therapy was administered
appropriately in 10 (22.0%) patients (in nine, as
secondary prevention and, in one, as primary prevention).
The annual appropriate ICD therapy rate was 11.1% for
secondary prevention and 1.6% for primary prevention.
Two patients received an ICD to treat ventricular
fibrillation and eight, to treat sustained ventricular
tachycardia. The only significant predictor of appropriate
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ABREVIATURAS

DALI: desfibrilador automatico implantable.
IC: intervalo de confianza.

MCH: miocardiopatia hipertréfica.

MS: muerte subita.

RR: riesgo relativo.

TV: taquicardia ventricular.

ICD therapy was a history of sustained ventricular
tachycardia or ventricular fibrillation (hazard ratio =13.3,
P=.014).

Conclusions. The percentage of HCM patients
undergoing ICD implantation at Spanish hospitals was
highly variable, possibly due to different selection criteria.
When used as secondary prevention, ICD therapy was
administered appropriately in a high proportion of cases
(50% in 3 years).

Key words: Hypertrophic cardiomyopathy. Implantable
cardioverter-defibrillator. Sudden death.

Full English text available from: www.revespcardiol.org

INTRODUCCION

La muerte subita (MS) es la complicacién més dra-
madtica de la miocardiopatia hipertréfica (MCH), con
una incidencia variable segun las series y la edad de
los afectados'. En los dltimos afios, la identificacién de
diversos marcadores asociados con la MS ha permitido
estratificar a los pacientes segun el riesgo de desarro-
1lo de esta complicacién®>.

La utilizacién del desfibrilador automatico implan-
table (DAI) ha sido beneficiosa en la reduccién de la
MS en diferentes cardiopatias®. Sin embargo, en el
caso de la MCH, los datos disponibles son menos con-
sistentes, las series de pacientes son pequeiias y los se-
guimientos, cortos. En estos trabajos, el principal mo-
tivo de implantacion del DAI es la prevencion
secundaria tras una MS reanimada o una taquicardia
ventricular sostenida>®, No obstante, la publicacién de
los resultados de un registro retrospectivo multicéntri-
co’ con un ndmero importante de pacientes, en el que
se constata el beneficio del DAI tanto en prevencién
primaria como secundaria®, plantea la ampliacién de
las indicaciones de DAI en esta enfermedad.

A pesar de la publicacién de guias de tratamiento, el
empleo del DAI es heterogéneo en los diferentes pai-
ses’; de ahf el creciente interés en la realizacién de re-
gistros sobre su utilizacién'®. Estas diferencias son
mads acentuadas en el contexto de la MCH, ya que no
disponemos de criterios uniformes para su implanta-
cién'l,
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Los objetivos del presente trabajo han sido conocer
las caracteristicas de los pacientes a los que se implan-
ta DAI por MCH en nuestro pais, analizar la inciden-
cia del tratamiento y evaluar las variables asociadas
con la necesidad de utilizar tratamientos adecuados.

METODOS
Pacientes

El estudio se realizé en 3 centros espafioles con con-
sultas dedicadas al tratamiento de pacientes con MCH.
Se incluy6 a 726 pacientes (436 varones, 50 = 19
afios) diagnosticados de MCH, que se encontraban en
seguimiento entre enero de 2000 y noviembre de 2005
(tabla 1). De ellos, 45 eran portadores de un DAI
(6,2%) (28 varones y 17 mujeres; edad en el momento
del implante, 43 + 20 afios). Se emplearon protocolos
de diagnéstico y estratificacion de riesgo comunes. El
criterio para el diagndstico de MCH fue la presencia
de un grosor parietal del ventriculo izquierdo = 11
mm, en ausencia de otra causa que pudiera condicio-
nar hipertrofia ventricular; en caso de familiares de
primer grado de afectados, se siguieron los actuales
criterios propuestos!?. De toda la poblacién seguida en
las consultas, en 45 pacientes se habia implantado un
DAL, bien por prevencién secundaria (MS reanimada o
taquicardia ventricular sostenida) o por prevencion pri-
maria (ante la presencia de factores de riesgo de MS).

Métodos experimentales

El protocolo de estratificacion de riesgo de los 3
centros consiste en una anamnesis dirigida y la realiza-
cién de un electrocardiograma (ECG) de 12 derivacio-
nes, un estudio ecocardiogréafico, una ergometria sobre
tapiz rodante limitada por sintomas y un Holter-ECG.
En todos los pacientes en seguimiento en las consultas
de los 3 centros se realiza una valoracion del riesgo de
MS anual. Se definieron como factores de riesgo de
MS: MS reanimada, taquicardia ventricular sostenida,
antecedentes familiares de MS, sincope recurrente sin
causa aparente, hipertrofia ventricular = 30 mm, gra-
diente en el tracto de salida ventricular izquierdo > 30
mmHg en reposo’?, respuesta anormal de la presion ar-
terial con el esfuerzo en < 45 afos (considerada como
la incapacidad para aumentar la presion arterial sistoli-
ca [PAS] en 25 mmHg durante la prueba'¥) y taquicar-
dia ventricular no sostenida en el registro Holter-ECG
(3 o mas latidos ventriculares con una frecuencia >
120 lat/min y de duracién < 30 s)!-319,

Los pacientes fueron evaluados periédicamente en las
consultas monogréficas de cada centro. En el caso de
los portadores de DAL, los seguimientos se realizaron al
menos cada 3-6 meses o ante la sospecha o la evidencia
de terapias adecuadas, segun el criterio del médico res-
ponsable. Se analizaron los ECG intracardiacos almace-
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TABLA 1. Namero de implantes, indicaciones y tratamientos adecuados e inadecuados en cada centro

Centro Alicante Murcia A Coruiia Total
Pacientes, n 143 223 360 726
Sexo (varén/muijer) 73/70 139/84 229/131 441/285
Edad (media + DE) 58 +18 49+18 50 £+ 17 51+18
Insuficiencia cardiaca (NYHA > 2), n (%) 88 (61,9) 173 (77,6) 182 (50,6) 443 (61,0)
Grosor maximo ventricular, mm (media = DE) 21+5 20+ 8 20£6 205
Diametro auricula izquierda, mm (media + DE) 408 44 £ 4 438 43 £7
Gradiente en el tracto de salida, n (%) 63 (44) 75 (34) 97 (27) 235 (32)
Pacientes con DAL, n 17 (11,9%) 15 (6,7%) 13 (3,6%) 45 (6,2%)
Prevencion primaria 12 9 6 27
Prevencion secundaria 6 7 18
TV sostenida 3 3 10
Fibrilacion ventricular/MS reanimada 3 4 8
Pacientes con terapia adecuada, n (%) 5(29,4%) 2 (13,3%) 3(23,1%) 10 (22,2%)
Causa de terapia adecuada
TV sostenida 2 3 8
Fibrilacion ventricular 0 0 2
Pacientes con terapia inadecuada, n (%) 4 (23,5%) 3(20,0%) 6 (46,2%) 13 (28,9%)
Taquicardia sinusal 3 2 3 8
FA/aleteo auricular 1 1 3
Problemas sensado 0 2 2
Endocarditis infecciosa, n (%) 1(5,9%) 0 0 1(2,2%)

DAI: desfibrilador automatico implantable; DE: desviacién estdndar; FA: fibrilacion auricular; MS: muerte subita; NYHA: New York Heart Association; TV: taquicardia

ventricular.

nados en los dispositivos. Los tratamientos apropiados
se clasificaron, segun el tipo de arritmia que lo provoca-
ba, en fibrilacién ventricular o taquicardia ventricular
(TV) sostenida, y los inapropiados en taquicardia sinu-
sal y fibrilaciéon auricular. Ademds, se recogieron los
tratamientos inapropiados por disfuncién del dispositivo
o complicaciones relacionadas con éste.

Andlisis estadistico

Las variables cuantitativas se expresan como media
+ desviacién estdndar (DE) y las variables discretas,
como porcentajes. Para el estudio de asociacion entre
una variable continua y una discreta se utiliz6 el anali-
sis de la varianza (ANOVA). Las variables discretas se
compararon mediante el test de la %% Se evalué la in-
fluencia de las diferentes variables estudiadas sobre la
aparicién de terapias del DAI; para ello se emple6 el
andlisis de regresiéon de Cox con el cdlculo del riesgo
relativo (RR) y su intervalo de confianza (IC) del 95%.
Asimismo, se desarrollaron curvas de supervivencia de
Kaplan-Meier, que se compararon con el test de ran-
gos logaritmicos. Se consideraron estadisticamente
significativos los valores de p < 0,05.

RESULTADOS

En 45 de los 726 pacientes (6,2%) se les habia im-
plantado un DAL La edad media en el momento del
implante fue de 42,8 + 20,3 afios; 28 de ellos eran va-
rones (62,2%). Veinte pacientes (44,4%) presentaban

MCH obstructiva. El grosor maximo fue de 25,1 + 6,8
mm. En 14 de los 45 pacientes (31,1%) se realizé un
estudio electrofisioldgico previo al implante; en 9 de
ellos (64,3%) se indujo una taquicardia ventricular
sostenida, mientras que en sélo uno provocé fibrila-
cién ventricular (7,1%). La indicacién fue la preven-
cién secundaria en 18 pacientes (40,0%), en 8 de ellos
por MS reanimada (en 7 se habia observado fibrilacion
ventricular) y en los otros 10 por taquicardia ventricu-
lar sostenida. Por otra parte, se indic6 el DAI en 27 pa-
cientes (60,0%) como prevencién primaria. En la tabla
1 se resumen el nimero de implantes, las indicaciones,
el ndmero y las causas de tratamientos adecuados en
cada centro, asi como el nimero de pacientes con tra-
tamientos inadecuados.

Respecto a los marcadores de riesgo de muerte stbi-
ta, 18 pacientes (40,0%) tenian antecedentes de MS re-
animada o historia de TV sostenida, 14 pacientes
(31,1%) tenian antecedentes familiares de MS; 21
(46,7%), sincope recurrente; 13 (28,9%), hipertrofia
severa; 20 (44,4%), gradiente significativo; 25 (55,6%)
presentaron una respuesta tensional anormal en la er-
gometria, aunque sélo 19 de ellos eran < 45 afios, y 29
pacientes (64,4%), TV no sostenida en el Holter. En la
tabla 2 se reflejan los factores de riesgo de MS de los
pacientes estudiados. De los 45 pacientes portadores
de DAI, 2 (4,4%) presentaban 5 de los 7 factores de
riesgo registrados, 8 (17,8%) presentaban 4 de los fac-
tores, 23 (51,1%) presentaban 3 factores, 10 pacientes
(22,2%) presentaban 2 factores de riesgo, mientras que
s6lo 2 pacientes (4,4%) presentaban un factor. Un dato
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TABLA 2. Factores de riesgo en pacientes portadores de desfibrilador automatico implantable

Centro A(n=17) M (n =15) C(n=13) Total (n = 45)
Antecedentes de MS o TV sostenida 5 6 7 18
Antecedentes familiares de MS 8 4 2 14
Sincope 7 10 4 21
TV no sostenida 12 8 9 29
Respuesta tensional anormal™ 6 7 6 19
Grosor =30 mm 4 4 5 13
Gradiente > 30 mmHg 10 4 6 20
Namero total de factores/nimero de pacientes (promedio) 52/17 (3,06) 43/15 (2,87) 39/13 (3,00) 134/45 (2,98)
A: Alicante; C: A Corufia; M: Murcia; MS: muerte subita; TV: taquicardia ventricular.
*So6lo se considero la respuesta tensional anormal como factor de riesgo de muerte subita en los pacientes < 45 afios.
TABLA 3. Caracteristicas de los pacientes con tratamiento adecuado

. " Meses de Niimero de episodios Nimero de TV Niimero de episodios Niimero de episodios Enfermedades
Paciente Prevencion . Lo . . o .

seguimiento  de fibrilacion ventricular sostenida tratados con choque con sincope asociadas

1 2 75 1 1 1 1 Ninguna
2 2 60 0 2 0 0 Aneurisma apical
3 2 28 0 124 0 0 Cardiopatia isquémica
4 1 28 1 2 1 1 Ninguna
5 2 25 0 35 1 0 Cardiopatia isquémica
6 2 57 2 0 2 0 Ninguna
7 2 6 0 3 0 0 Disfuncion sistolica
8 2 11 0 1 1 0 Aneurisma apical
9 2 69 0 10 8 0 Cardiopatia isquémica
10 2 50 0 45 4 0 Disfuncidn sistdlica

interesante es que los pacientes que habian presentado
una MS reanimada o una TV sostenida mostraban un
menor nimero de factores de riesgo que aquellos en
los que se habia implantado un DAI en prevencioén pri-
maria (1,94 £+ 1,18 frente a 2,96 + 0,84 factores; p =
0,002) (sin contar el antecedente personal de MS rea-
nimada o TV sostenida como factor de riesgo en este
analisis).

Con respecto al tratamiento, 13 pacientes (28,9%)
recibian tratamiento con amiodarona en el momento
del implante y 29 (64,4%) tomaban bloqueadores beta.

La mediana de seguimiento fue de 32 meses (per-
centiles 25-75, 19-55 meses) (todos con un segui-
miento > 6 meses) y fue superior en pacientes de
prevencion secundaria respecto a los de prevencién
primaria (22 [11-42] frente a 51 [29-84] meses; p =
0,004). Durante el seguimiento, 14 pacientes
(31,1%) fueron tratados con amiodarona y 38
(84,4%) con bloqueadores beta. Se produjeron 2 fa-
llecimientos en pacientes con insuficiencia cardiaca
previa de 71 y 73 afos, a los 69 y 50 meses del im-
plante, respectivamente. Ambos habian presentado
descargas adecuadas por TV sostenida en el primer
afio postimplante. En total, 10 de los 45 pacientes
(22,2%) recibieron al menos un tratamiento adecua-
do, que se aplicé en el primer mes postimplante en
3 pacientes, en el primer afio en otros 5,y alos 22 y
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57 meses tras el implante en los 2 pacientes restan-
tes. La arritmia que indujo el tratamiento con DAI
fue fibrilacién ventricular en 2 pacientes y taquicar-
dia ventricular sostenida en el resto de casos (8 pa-
cientes). Al analizar los tratamientos segin la indi-
caciéon del DAI, se observé que en prevencion
secundaria (18 pacientes) se utilizé un tratamiento
adecuado en 9 ellos (50,0%), en 3 de los 8 con ante-
cedentes de MS reanimada (37,5%) y en 6 de los 10
con antecedentes de TV sostenida (60,0%), mientras
que s6lo se observd en uno de los 27 pacientes
(3,7%) con DAI como prevencion primaria de MS.
La tasa anual de tratamientos adecuados fue del
11,1% en prevencién secundaria y del 1,6% en pre-
vencién primaria. En la tabla 3 se describe el niime-
ro de terapias en cada paciente.

En la tabla 4 se muestra la relacion entre los diferen-
tes factores de riesgo y la aparicién de terapias ade-
cuadas. La incidencia de terapias adecuadas fue mayor
en los pacientes con antecedentes de TV sostenida o
MS reanimada (RR = 13,3; IC del 95%, 1,7-106,2; p =
0,014). El anélisis de supervivencia no mostré diferen-
cias significativas en funcién del resto de factores de
riesgo. No hubo diferencias significativas entre los pa-
cientes con y sin necesidad de tratamiento con DAI
respecto al nimero de factores de riesgo (3,4 + 1,1 con
tratamiento frente a 2,8 + 0,8 sin tratamiento; RR =
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TABLA 4. Factores de riesgo de muerte subita asociados con tratamiento adecuado. Frecuencias de cada uno
de los factores de riesgo, resultados del analisis univariable (regresion de Cox) y valor de significacion

Con terapia adecuada (n = 10) Sin terapia adecuada (n = 35) RR (IC del 95%) p
Antecedentes de MS o TV sostenida 9/10 (90%) 9/35 (26%) 13 3 (1,7-106,0) 0,02
Antecedentes familiares MS 3/10 (30%) 11/35 (31%) ,8(0,2-3,1) 0,71
Sincope 710 (70%) 14/35 (40%) ,6 (0,7-10,2) 0,16
Grosor > 30 mm 2/10 (20%) 11/35 (31%) ,6 (0,1-2,9) 0,52
Gradiente > 30 mmHg 4/10 (40%) 16/35 (46%) ,9(0,3-3,2) 0,85
TV no sostenida en Holter 8/10 (80%) 21/35 (60%) ,7(0,6-12,8) 0,21
Respuesta tensional anormal 1/6 (17%) 24/31 (77%) ,1(0,0-1,1) 0,06
Namero de factores de riesgo 34+11 2,8+08 .7 (0,9-3,3) 0,13

IC: intervalo de confianza; MS: muerte subita; RR: riesgo relativo; TV: taquicardia ventricular.

1,68; IC del 95%, 0,86-3,28; p = 0,133). En la figura 1
se muestran las curvas de supervivencia de Kaplan-
Meier de pacientes con indicacidn por prevencion pri-
maria y secundaria (test de rangos logaritmicos; p =
0,004).

Se observaron tratamientos inadecuados en 13 pa-
cientes (26,6%), por taquicardia sinusal (8 casos), fi-
brilacién auricular rdpida (3 casos) y sobresensado de
la onda T (2 casos). Un paciente presentd una endocar-
ditis por infeccién del DAI y precisé la retirada del
dispositivo (tabla 1).

DISCUSION

Esta es la primera gran serie que analiza las indica-
ciones y los resultados del implante de DAI en una po-
blacién espaiiola con MCH. Constituye una de las se-
ries mayores de DAI en MCH publicadas hasta el
momento” 517,

No hay estudios controlados que hayan demostra-
do la utilidad de la implantacién de DAI en la
MCH, y la experiencia estd basada en resultados
con series cortas de pacientes, fundamentalmente en
prevencién secundaria. A pesar de una estratifica-
cién de riesgo completa basada en los marcadores
de riesgo conocidos, la identificacién precisa de los
individuos en riesgo y la indicacién del DAI es en
ocasiones complicada'. En el presente estudio, el
porcentaje de implantacién de DAI es bajo (6,2%),
pero similar al de la mayoria de las series publica-
das'>161920 No obstante, el porcentaje varia cierta-
mente entre los tres centros analizados, desde un
minimo de un 3,6% hasta un maximo de un 11,9%.
Esta variacién podria indicar una falta de acuerdo
en los criterios de implante, auque también podria
reflejar ciertas diferencias entre las poblaciones de
cada centro. En este sentido, se observa una rela-
cién inversa entre el porcentaje de pacientes a los
que se implanta un DAI y el ndimero de pacientes
evaluados en cada centro. Es posible que los pacien-
tes de mayor riesgo o complejidad sean inicialmente
remitidos a una consulta monogrifica y, a medida
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Fig. 1. Gréfico de supervivencia libre de un primer tratamiento ade-
cuado. Diferencias entre prevencion primaria y secundaria (test de
rangos logaritmicos; p = 0,004).

que se aumenta el ndmero, disminuye el grado de
seleccion de la poblacion. Esta teoria estd apoyada
por el hecho de que la media de factores de riesgo
de los pacientes con DAI de los 3 centros es muy si-
milar. Diversos estudios han demostrado que el pro-
noéstico de la MCH en poblaciones no seleccionadas
es globalmente benigno?'-3.

En el presente estudio, la indicacién del implante
fue en un 40% de los casos prevencién secundaria y en
un 60%, primaria. En la tabla 2 se comprueba que el
numero de factores de riesgo por paciente fue practica-
mente igual en los 3 centros (media de 3 factores por
paciente). Diversos autores recomiendan la implanta-
ciéon de DAI como prevencion primaria en pacientes
con MCH con 2 o més factores de riesgo de MS, e in-
cluso en determinados pacientes con un tnico factor
de riesgo®**. Segiin estas recomendaciones, los crite-
rios empleados en el presente estudio fueron correctos,
aunque podrian considerarse en cierta manera restricti-
vos. Algunos autores defienden una postura menos
restrictiva del uso del DAIB.
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El principal factor de riesgo que se asocié con la
aparicién de terapias adecuadas fue la presencia de an-
tecedentes personales de MS reanimada o TV sosteni-
da. Estos datos confirman, por tanto, la utilidad del
DALI en prevencién secundaria en la MCH?, La tasa
anual de terapias adecuadas fue del 11,1% en preven-
cién secundaria y del 1,6% en prevencién primaria, ci-
fras comparables con las publicadas en otras series en
el caso de la prevencion secundaria’, pero probable-
mente bajas para la prevencién primaria’!>1, Una de
las limitaciones de los estudios sobre el beneficio del
DAI en la prevencién primaria de MS en esta enferme-
dad es el niimero reducido de pacientes y los segui-
mientos cortos. Hemos de tener en cuenta que, aunque
la tasa anual de tratamientos adecuados sea baja, la
mayor parte de los pacientes a los que se implanta un
DAI por MCH son jévenes, con una esperanza de vida
prolongada si no se produce una MS. Por otro lado, es
importante identificar correctamente a los candidatos,
ya que este tratamiento no esta exento de complicacio-
nes.

De forma paradéjica, los pacientes que habian pre-
sentado una MS reanimada o TV sostenida mostra-
ban menor niimero de factores de riesgo que los que
tenfan un DAI en prevencién primaria (1,94 + 1,18
frente a 2,96 + 0,84 factores; p = 0,002). De hecho, el
principal factor de riesgo que se asocid con la apari-
cién de terapias adecuadas fue la presencia de ante-
cedentes personales de MS reanimada o taquicardia
ventricular sostenida. Este dato refleja la dificultad
de identificar correctamente a los pacientes en riesgo
y efectuar una prevencién primaria eficaz en la
MCH. La frecuencia e importancia de los factores de
riesgo varian segtn diferentes poblaciones, grupos de
edad y, probablemente, en funcién de la mutacién
causante de la enfermedad®*2%*, El hecho de haber
presentado un episodio de fibrilacién ventricular o
TV sostenida sintomdtica hace que en ocasiones no
se considere necesaria o adecuada la busqueda de
factores de riesgo adicionales. Esto es especialmente
cierto en cuanto a la realizacién de la prueba de es-
fuerzo. Se realiz6 prueba de esfuerzo en 11 de los 18
pacientes de prevencién secundaria, frente a 26 de
los 27 de prevencidén primaria.

Como se refleja en la tabla 3, un porcentaje impor-
tante de los pacientes que requirieron una terapia
adecuada tenia algin tipo de enfermedad asociada, en
particular aneurisma ventricular, cardiopatia isquémi-
ca o disfuncién sistdlica. Quizd, la presencia de di-
chas enfermedades module la necesidad de terapias
adecuadas en los pacientes con MCH. Por otra parte,
la presencia de TV monomdrfica sostenida es un
hallazgo poco frecuente en la MCH y se asocia en
muchas ocasiones con la presencia de aneurismas
apicales en pacientes con obstruccién medioventricu-
lar?>2631 En nuestra serie, la TV sostenida fue la indi-
caciéon mds frecuente para la implantacién de DAI en
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el grupo de prevencién secundaria, ademds de ser
también el desencadenante mds frecuente de terapias
adecuadas del dispositivo. Ocho de las 10 terapias
adecuadas fueron desencadenadas por episodios de
TV sostenida. Esta observacién dificulta la asuncién
de que la descarga apropiada del DAI pueda ser equi-
parada a un episodio de MS, dado que algunos pa-
cientes podrian presentar episodios de TV sostenida
bien tolerados.

Se observé una alta incidencia de tratamientos ina-
decuados, fundamentalmente desencadenados por ta-
quicardia sinusal y arritmias supraventriculares. Este
dato apoya el uso de tratamientos farmacoldgicos diri-
gidos al control de la frecuencia cardiaca (bloqueado-
res beta) y la prevencion de las arritmias (bloqueado-
res beta y amiodarona) en pacientes portadores de
DAL Los bloqueadores beta son utiles en pacientes jo-
venes para evitar frecuencias sinusales elevadas que
podrian condicionar un tratamiento inadecuado. Tam-
bién es importante el control de situaciones coadyu-
vantes, como el hipertiroidismo, que puede aparecer a
consecuencia del empleo previo de amiodarona, como
ha sucedido en alguno de nuestros pacientes. El desen-
cadenamiento de una terapia ante una fibrilacién auri-
cular de reciente comienzo, aunque tedricamente es
inadecuada, podria tener efectos beneficiosos. La fibri-
lacién auricular se ha asociado con morbimortalidad
en pacientes con MCH*>%, Las descargas inapropiadas
en relacidn con la disfuncién del dispositivo han sido
también relativamente frecuentes. Por todo ello, a la
hora de decidir el implante de un DAI hemos de tener
en cuenta que la tasa de descargas inapropiadas puede
ser elevada, incluso con un ajuste 6ptimo de los para-
metros del DAL

Serdn necesarios nuevos estudios con un mayor
nimero de pacientes y un seguimiento clinico pro-
longado para valorar el beneficio de uso de DAI en
prevencién primaria en la MCH. En este sentido, es
importante continuar el estudio de nuevos marcado-
res de riesgo de MS. El desarrollo de la ecocardio-
graffa y, fundamentalmente, la resonancia cardiaca
con contraste podrian proporcionar informacién re-
levante sobre determinadas caracteristicas tisulares
que parecen estar relacionadas con una evolucién
clinica desfavorable®3. Las técnicas de biologia
molecular y descubrimiento de mutaciones de alto
riesgo permitirdn, previsiblemente, mejorar la co-
rrecta identificaciéon de los pacientes en riesgo de
muerte stibita’®37.

CONCLUSIONES

Un pequeiio porcentaje de pacientes (6,2%) con
MCH es portador de un DAI en nuestro medio. Este
porcentaje es similar al publicado por otros grupos. No
obstante, hay una importante variacién en el empleo
del DAI entre diferentes centros de nuestro paifs. Fun-
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damentalmente, el porcentaje de pacientes portadores
de DALI varia en funcion del grado de seleccién de la
poblacién de origen. La incidencia de tratamientos
adecuados es elevada en prevencién secundaria (50%
en 3 afios). Es necesario un seguimiento mds prolonga-
do para evaluar el impacto de este tratamiento en pre-
vencién primaria.
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