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de muerte siibita en la miocardiopatia
hipertrofica. Respuesta
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Sr. Editor:

Agradecemos los comentarios de Martinez-Moreno et al en
relacién con nuestro trabajo sobre los resultados del desfibrilador
automatico implantable (DAI) en miocardiopatia hipertrofica'.
Si bien es cierto que se trata de una serie pequefia y con un
seguimiento relativamente corto, creemos que es representativa
de la poblacidon con miocardiopatia hipertrofica en centros no
referenciales, lo que explicaria la baja tasa de terapias apropiadas
respecto a otras series procedentes de grandes centros de
referencia donde se atiende a pacientes mas graves. Las
observaciones de los autores son oportunas, teniendo en cuenta
la reciente publicacion de la nueva guia de la Sociedad Europea de
Cardiologia sobre miocardiopatia hipertréfica?, que recomienda el
uso de una nueva herramienta de evaluacion de riesgo de muerte
stbita, el HCM Risk-SCD?, que l6gicamente no se usé en nuestra
cohorte para decidir el implante de DAI. Hemos realizado a
posteriori este calculo en los 48 pacientes de prevencion primaria
de nuestra cohorte, con los siguientes resultados: 12 pacientes
(25%) tendrian un riesgo calculado < 4%, por lo que no tendrian
indicacion de DAI segiin la nueva guia; 7 (14,6%) tendrian un riesgo
entre el 4 y el 6% (indicacion de DAI de clase IIb), y 29 (60,4%)
tendrian un riesgo > 6% (indicacion de clase Ila). Es de interés que
los 3 pacientes que recibieron terapias apropiadas tenian riesgos
> 6%. De haber aplicado la nueva guia en nuestra cohorte, se habria
«ahorrado» el implante de desfibrilador a un 39,6% de los pacientes,
que ademas no han recibido terapias en el seguimiento. Por otra
parte, y como ya se apuntoé en el articulo original, los pacientes de
prevencion secundaria tienen un perfil de riesgo paradéjicamente
mas bajo. Aunque el HCM Risk-SCD no esta validado en prevencion
secundaria, para la cual el implante de DAI tiene indicacion de
clase I, en los pacientes de nuestra cohorte con datos disponibles
realizamos dicho calculo y en todos ellos el riesgo teorico fue < 6%,
por lo que no tendrian indicacion teérica de DAI antes del episodio
de arritmia ventricular. Coincidimos en que el HCM Risk-SCD
mejora la discriminacion de los pacientes que tienen uno o mas
factores de riesgo, pero no se soluciona el problema de que buena

parte de los pacientes que sufren muerte stbita tienen riesgos
tedricos bajos, por lo que no se puede identificarlos con herramientas
basadas en los factores de riesgo clasicos. Nos sorprende que en el
desarrollo del HCM Risk-SCD no se hayan evaluado parametros de
imagen (como fibrosis en la resonancia magnética®), electro-
fisioldgicos’ o genéticos®, que quiza puedan contribuir en el futuro
a una mejor identificacion de los pacientes de riesgo.
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Hemos leido con interés el articulo' y la carta cientifica®
publicados por Domingo et al, y quisiéramos felicitar a los autores
por el trabajo de demostracion de la patogenicidad de la mutacion
RyR2R420Q2 como causa de taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica (TVPC), asi como la descripcion de sujetos con la
mutacion RyR2 C2277R, dos importantes aportaciones al conoci-
miento de esta enfermedad.

Sin embargo, quisiéramos hacer una serie de consideraciones en
cuanto al diagnostico de la TVPC, los criterios utilizados, los

detalles del protocolo diagnéstico que han implementado vy,
singularmente, el extraordinario rendimiento diagnéstico de la
ergometria (prueba de esfuerzo en cinta sin fin, con protocolo de
Bruce).

La ergometria estd considerada como el test diagnostico mas
importante y recomendado para la TVPC?, pero no es reproducible y
puede ser negativa® en sujetos afectos. En este contexto del cribado
familiar, la recomendacién de expertos internacionales represen-
tantes de Europa, Estados Unidos y Asia-Pacifico la considera
positiva solo con observar alguna extrasistole ventricular®.

Y es que existe un gran problema de sensibilidad diagnéstica en
esta enfermedad, derivado de que hasta un 30% de los que en las
series sufrieron muerte stbita habian estado asintomaticos
previamente, que se han descrito eventos en sujetos con ergometria
basal negativa® y que la sensibilidad de la ergometria es demasiado
baja (un 13-56% en portadores de mutaciones RyR2)’.

El criterio diagndstico no estd completamente definido.
Inicialmente se exigia la demostracion de taquicardias ventricu-
lares polimoérficas, bidireccionales o fibrilacion ventricular en
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