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1. PREÁMBULO

Las Guías de Práctica Clínica (GPC) tienen como objetivo reunir y 
evaluar toda la evidencia relevante disponible durante el proceso de 
elaboración sobre un tema particular para ayudar a los médicos a 
seleccionar la mejor estrategia posible de tratamiento para un 
paciente en particular, que sufre una enfermedad determinada, 

teniendo en cuenta no solo el resultado final, sino también sopesando 
los riesgos y los beneficios de un procedimiento diagnóstico o tera-
péutico concreto. Las GPC y las recomendaciones deben ayudar a los 
profesionales de la salud en la toma de decisiones clínicas en su ejer-
cicio diario. No obstante, la decisión final sobre un paciente concreto 
la debe tomar el médico responsable de su cuidado, en consulta con el 
propio paciente o, cuando proceda, con la persona responsable de sus 
cuidados.

En los últimos años, la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC), ade-
más de otras sociedades y organizaciones científicas, ha publicado 
gran número de GPC. Debido al impacto de las GPC, se han establecido 
criterios de calidad para su elaboración de modo que todas las deci-
siones se presenten de forma clara y transparente al usuario. Se puede 
encontrar las recomendaciones de la ESC para la elaboración y publi-
cación de GPC en la sección de guías de la página web de la ESC 
(http://www.escardio.org/Guidelines-&-Education/Clinical-Practice-
Guidelines/Guidelines-development/Writing-ESC-Guidelines). Las 
GPC de la ESC representan la postura oficial de la ESC sobre un tema 
particular y se actualizan con regularidad.

Los miembros de este Grupo de Trabajo fueron seleccionados por 
la ESC en representación de los profesionales de la salud dedicados a 
los cuidados médicos de la patología tratada en el presente docu-
mento. Los expertos seleccionados realizaron una revisión exhaustiva 
de la evidencia publicada sobre el manejo de una entidad concreta 
(incluidos el diagnóstico, el tratamiento, la prevención y la rehabilita-
ción) según las normas establecidas por el Comité de la ESC para la 
elaboración de GPC. Además, llevaron a cabo la evaluación crítica de 
los procedimientos diagnósticos y terapéuticos, incluida la valoración 
de la razón riesgo/beneficio. Cuando se dispone de datos, se incluye 
también una estimación de los resultados sanitarios para grandes 
grupos de población. Se valoraron el nivel de evidencia y la fuerza de 
la recomendación de una opción terapéutica particular de acuerdo 
con escalas predefinidas, tal como se indica en las tablas 1 y 2.

Los miembros del Grupo de Trabajo y los revisores del documento 
han declarado por escrito cualquier relación que se pueda considerar 
conflicto de intereses real o potencial. Estas declaraciones escritas 
han sido archivadas y están disponibles en la página web de la ESC 
(http://www.escardio.org/guidelines). Durante el periodo de redac-
ción, se notificaron a la ESC y se actualizaron las modificaciones en las 
relaciones que se pudieran considerar conflictos de intereses. El 
informe del Grupo de Trabajo fue financiado en su totalidad por la ESC 
y se desarrolló sin ninguna participación de la industria. 

El Comité para la elaboración de GPC de la ESC supervisa y coor-
dina la preparación de nuevas GPC elaboradas por los Grupos de Tra-
bajo, grupos de expertos o paneles de consenso. El Comité es 
responsable también del proceso de aprobación de las GPC. El Comité 
de la ESC y expertos externos revisan exhaustivamente el documento, 
tras lo cual es aprobado por todos los miembros del Grupo de Trabajo. 
Por último, el documento final es aprobado por el Comité de la ESC 
para su publicación en European Heart Journal. La elaboración de la 
presente GPC se realizó tras la meticulosa evaluación del conoci-
miento científico y médico y de la evidencia disponible hasta la fecha 
de su redacción.

La tarea de elaboración de GPC incluye no solo la integración de la 
investigacion más reciente, sino también la creación de herramientas 
educativas y programas de implementación de las recomendaciones. 
Para su implementación, se desarrollan ediciones de bolsillo, resúme-
nes en diapositivas y tarjetas, folletos con mensajes clave y versiones 
electrónicas para aplicaciones digitales (smartphones, etc.). Estas ver-
siones son resumidas y, por lo tanto, en caso de necesidad, se debe 
consultar la versión completa disponible gratuitamente en las pági-
nas web de la ESC. Se recomienda a las sociedades nacionales que for-
man parte de la ESC suscribir, traducir e implementar las GPC de la 
ESC. Los programas de implementación son necesarios porque se ha 
demostrado que la aplicación de las recomendaciones clínicas influye 
favorablemente en los resultados clínicos.
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Asimismo es necesario realizar encuestas y registros para verificar 
si la práctica clínica en la vida real se corresponde con las recomenda-
ciones de las guías y de esta forma se completa el ciclo entre la inves-
tigación clinica, la elaboración de las guías y su implementación en la 
práctica clínica.

Se recomienda a los profesionales de la salud que tengan en consi-
deración la presente guía de la ESC en la toma de decisiones clínicas 
en su ejercicio diario, así como en la determinación y la implementa-
ción de estrategias preventivas, diagnósticas y terapéuticas; no obs-
tante, la decisión final sobre el cuidado de un paciente concreto, en 
consulta con dicho paciente y, si fuera necesario, con su representante 
legal, debe tomarla el médico responsable de su cuidado. Además, es 
responsabilidad del profesional de la salud comprobar la normativa 
aplicable a fármacos y dispositivos médicos antes de su prescripción.

2. INTRODUCCIÓN

El presente documento se ha concebido como actualización 
europea de las Guías de 2006 del American College of Cardiology (ACC)/
American Heart Association (AHA)/ESC para el tratamiento de pacien-
tes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte súbita 
cardiaca (MSC)1. A la luz de los muy recientes documentos de con-
senso para el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares 
emitidos por las principales sociedades internacionales sobre ritmo 
cardiaco2,3, el Comité de Guías de la ESC decidió enfocar el contenido 
de este documento en la prevención de la MSC. La actualización es 
oportuna, si se consideran los nuevos conocimientos sobre la historia 
natural de enfermedades que predisponen a la MSC y la finalización 
de importantes estudios que tendrán impacto en las estrategias de 
tratamiento para la insuficiencia cardiaca (IC) que incluyen terapias 
tanto con fármacos como con dispositivos.

2.1. Estructura de la guía

El documento se divide en secciones que cubren temas específicos. 
Se debe adaptar el esquema de evaluación de riesgos y el tratamiento 
ofrecidos teniendo en consideración las comorbilidades, la limitación 
de la esperanza de vida, el impacto en la calidad de vida y otras cir-
cunstancias.

Mientras preparaba esta actualización, el Comité revisó las reco-
mendaciones más recientes sobre cada tema y modificó la clase o la 
solidez de las recomendaciones considerando si los nuevos resultados 

de ensayos aleatorizados, los metanálisis o la evidencia clínica reque-
rirían un cambio. Se tuvo especial cuidado en mantener la coherencia 
en el uso del lenguaje con las guías existentes. Ocasionalmente, sin 
embargo, se hicieron cambios en la redacción para hacer que algunas 
de las recomendaciones originales estuviesen más adaptadas al usua-
rio y fuesen más precisas.

El Comité estaba compuesto por médicos y profesionales de la 
salud, asociados expertos en las áreas de MSC y prevención, arritmias 
ventriculares complejas, electrofisiología intervencionista, cardiopa-
tía isquémica (CI), IC y miocardiopatía, cardiología pediátrica y arrit-
mias, terapia con dispositivos, cuidados cardiovasculares, genética 
cardiovascular y enfermería. Se identificó a expertos en diferentes 
subespecialidades de cardiología con la ayuda de los grupos de tra-
bajo relacionados de la ESC.

Todos los miembros del Comité de Redacción aprobaron las reco-
mendaciones de la guía. Setenta y cuatro revisores realizaron la revi-
sión del documento por pares. Se realizó un extenso examen de la 
literatura que condujo a la incorporación de 810 referencias. Las guías 
revisadas relacionadas con la prevención de la MSC se enumeran en la 
tabla 1 del anexo web3-13.

3. DEFINICIONES, EPIDEMIOLOGÍA Y PERSPECTIVAS 
DE FUTURO PARA LA PREVENCIÓN DE LA MUERTE 
SÚBITA CARDIACA

Las definiciones utilizadas para muerte súbita, parada cardiaca 
abortada, fibrilación ventricular (FV) idiopática y prevención de la 
muerte súbita se detallan en la tabla 3.

3.1. Epidemiología de la muerte súbita cardiaca

En los últimos 20 años, la mortalidad cardiovascular ha dismi-
nuido en los países más desarrollados19 en respuesta a la adopción de 
medidas preventivas para reducir la carga de CI e IC. A pesar de estos 
resultados esperanzadores, las enfermedades cardiovasculares cau-
san en todo el mundo aproximadamente 17 millones de muertes al 
año, de las que aproximadamente un 25% corresponde a MSC20. El 
riesgo de MSC es mayor para los varones que para las mujeres y 
aumenta con la edad debido a la mayor prevalencia de CI a edad avan-
zada21. Por consiguiente, se estima que la tasa de MSC varía de 
1,40/100.000 personas-año (intervalo de confianza del 95% [IC95%], 
0,95-1,98) entre las mujeres a 6,68/100.000 personas-año (IC95%, 
6,24-7,14) entre los varones21. La MSC de individuos más jóvenes tiene 
una incidencia estimada de 0,46-3,7 episodios/100.000 personas-
año22,23, lo que corresponde a una estimación aproximada de 1.100-
9.000 muertes en Europa y 800-6.200 muertes en Estados Unidos 
cada año24.

3.1.1. Causas de muerte súbita cardiaca en diferentes grupos 
de edad

Las enfermedades cardiacas asociadas a MSC difieren entre las 
personas jóvenes y las de más edad. En los jóvenes, predominan las 

Tabla 1
Clases de recomendación 

Grados de recomendación Definición Expresiones propuestas

Clase I Evidencia y/o acuerdo general en que un determinado procedimiento diagnóstico/tratamiento 
es beneficioso, útil y efectivo

Se recomienda/está indicado

Clase II Evidencia conflictiva y/o divergencia de opinión acerca de la utilidad/eficacia del tratamiento

    Clase IIa El peso de la evidencia/opinión está a favor de la utilidad/eficacia Se debe considerar

    Clase IIb La utilidad/eficacia está menos establecida por la evidencia/opinión Se puede recomendar

Clase III Evidencia o acuerdo general en que el tratamiento no es útil/efectivo y en algunos casos puede 
ser perjudicial

No se recomienda

Tabla 2
Niveles de evidencia 

Nivel de evidencia A Datos procedentes de múltiples ensayos clínicos 
aleatorizados o metanálisis

Nivel de evidencia B Datos procedentes de un único ensayo clínico 
aleatorizado o de grandes estudios no aleatorizados

Nivel de evidencia C Consenso de opinión de expertos y/o pequeños 
estudios, estudios retrospectivos, registros
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canalopatías y las miocardiopatías (tabla 2 del anexo web)21,25-48, mio-
carditis y abuso de sustancias49, mientras que en poblaciones de más 
edad predominan las enfermedades degenerativas crónicas (CI, car-
diopatías valvulares e IC). Varios retos socavan la identificación de la 
causa de la MSC en ambos grupos de edad: las víctimas de más edad, 
por ejemplo, pueden sufrir múltiples afecciones cardiovasculares cró-
nicas, de tal forma que resulta difícil determinar qué contribuyó más 
a la MSC. En personas más jóvenes, la causa de la MSC puede ser difí-
cil de precisar incluso tras la autopsia, ya que algunas afecciones 
—como las canalopatías heredadas o las arritmias inducidas por fár-
macos— que están desprovistas de anormalidades estructurales son 
relevantes desde el punto de vista epidemiológico en este grupo de 
edad.

3.2. Autopsia y autopsia molecular de víctimas de muerte 
súbita

La identificación de la causa de una muerte inesperada permite a 
la familia entender parcialmente y racionalizar la tragedia, lo que faci-
lita el proceso de aceptación y permite saber si el riesgo de muerte 
súbita puede extenderse a los miembros de la familia. Por consi-
guiente, parece razonable someter a todas las víctimas de muerte 
súbita no explicable a un examen post mortem por expertos para 
investigar si se habría de sospechar causa cardiaca. Aunque la CI causa 
una gran proporción de muertes súbitas, especialmente de mayores 
de 40 años, habría que considerar otras causas como los trastornos 
genéticos que afecten a la integridad del músculo cardiaco (véase la 
sección 7) o su función eléctrica (véase la sección 8). Cada vez que se 
identifica una enfermedad hereditaria en un individuo fallecido, los 
familiares de la víctima pueden tener riesgo de hallarse afectados y de 
morir repentinamente a menos que se haga un diagnóstico a tiempo y 
se tomen medidas preventivas.

Por desgracia, incluso cuando se realiza una autopsia, entre un 2 y 
un 54%48 de las muertes súbitas permanecen sin explicar (tabla 2 del 
anexo web): este amplio margen de valores probablemente se deba a 
la heterogeneidad de los protocolos de autopsia. Para promover una 
norma común para la autopsia, se han desarrollado guías centradas 
en este tema con el fin de definir los protocolos para el examen del 
corazón y la toma de muestras histológicas, así como para la toxicolo-
gía y la investigación molecular17,50. En general, una autopsia apropia-
damente realizada debe proporcionar respuestas a las siguientes 
cuestiones: a) si la muerte es atribuible a una enfermedad cardiaca; 
b) de estar presente, la naturaleza de dicha enfermedad cardiaca; c) si 
el mecanismo de la muerte era arrítmico; d) si hay evidencia de una 
enfermedad cardiaca que se pueda heredar y, por lo tanto, requiera 
rastreo y asesoramiento de los familiares, y e) la posibilidad de con-
sumo de fármacos tóxicos o ilegales u otras causas de muerte no 
natural. 

Un examen histológico estándar del corazón debería incluir blo-
ques marcados mapeados de cortes transversales del miocardio 
representativos de ambos ventrículos. Animamos a los patólogos a 
ponerse en contacto con centros especializados y enviarles el corazón 

Tabla 3
Definiciones de términos empleados habitualmente

Término Definición Ref

Muerte súbita Suceso fatal no traumático e inesperado que se produce en la primera hora tras la aparición de síntomas en un sujeto 
aparentemente sano. Si no se presencia la muerte, la definición se aplica cuando la víctima estaba en buen estado de salud 
24 h antes del evento

1

SMSInex y MSII Muerte súbita sin causa aparente ni autopsia realizada a un adulto (SMSInex) o un niño de edad < 1 año (MSII) 14

MSC Se usa el término cuando:

• Afección cardiaca congénita o adquirida potencialmente fatal conocida en vida o

• Autopsia que identifica una anomalía cardiaca o vascular como causa probable del evento o

• Causas extracardiacas obvias no identificadas mediante examen post mortem, de modo que la probable causa de muerte 
es un evento arrítmico

1,14,15

SMSA y SMSI Tanto la autopsia como los estudios toxicológicos son inconcluyentes, el corazón es estructuralmente normal al examen 
macroscópico e histológico y se excluyen etiologías no cardiacas en adultos (SMSA) y niños (SMSI)

16

Parada cardiaca abortada Parada circulatoria inesperada que se produce en la primera hora tras la aparición de los síntomas agudos y se revierte 
mediante maniobras de reanimación eficaces (como desfibrilación)

—

Fibrilación ventricular idiopática Las investigaciones clínicas son negativas en un paciente que sobrevive a un episodio de fibrilación ventricular 17,18

Prevención primaria de la MSC Terapias para reducir el riesgo de MSC de individuos en riesgo de MSC pero que aún no han sufrido una parada cardiaca 
abortada o arritmias de riesgo vital

—

Prevención secundaria de la MSC Terapias para reducir el riesgo de MSC de pacientes que ya han sufrido una parada cardiaca abortada o arritmias de riesgo 
vital

1

MSC: muerte súbita cardiaca; MSII: muerte súbita inexplicable en la infancia; Ref: referencias; SMSA: síndrome de muerte súbita arrítmica; SMSI: síndrome de muerte súbita 
infantil; SMSInex: síndrome de muerte súbita inexplicable.

Indicaciones de autopsia y autopsia molecular para víctimas de muerte súbita

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda una autopsia para investigar las 
causas de la muerte súbita y determinar si la 
MSC es secundaria a mecanismos arrítmicos o no 
arrítmicos (p. ej., rotura de un aneurisma aórtico)

I C 17

Siempre que se realice una autopsia, se 
recomienda un examen histológico estándar del 
corazón que debería incluir bloques marcados 
de miocardio mapeados de cortes transversales 
representativos de ambos ventrículos

I C 17

Se recomienda el análisis de sangre y otros 
fluidos corporales adecuadamente recogidos para 
toxicología y patología molecular de toda víctima 
de muerte súbita inexplicable

I C 17

Se debería considerar el análisis post mortem 
dirigido de genes potencialmente causantes de 
enfermedad de toda víctima de muerte súbita 
con sospecha de canalopatía o miocardiopatía 
hereditaria específica

IIa C 17,50,51

MSC: muerte súbita cardiaca.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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para su examen. El patólogo debe realizar un examen macroscópico 
estándar del corazón que incluya una sección apical transversal y 
recoger tejidos, sangre y otros fluidos para toxicología y patología mo-
lecular antes de fijar el corazón en formalina. Además, se anima a 
recoger y almacenar muestras biológicas para la extracción de ADN 
con objeto de poder realizar una autopsia «molecular»17. La autopsia 
molecular es un complemento importante de la autopsia estándar, ya 
que permite el diagnóstico post mortem de la presencia de canalopa-
tías que pueden explicar un 15-25% de los casos de síndrome de 
muerte súbita arrítmica17. El valor del diagnóstico post mortem de una 
víctima de MSC reside en la ampliación del cribado genético a los 
miembros de la familia de las víctimas de síndrome de muerte súbita 
arrítmica o síndrome de muerte súbita infantil. Recientes documen-
tos de consenso de expertos para el diagnóstico y el tratamiento de 
arritmias hereditarias indican que habría que considerar el uso de una 
autopsia molecular dirigida/pruebas genéticas post mortem para las 
víctimas de MSC cuando se sospeche de canalopatías. Se apoya esta 
recomendación y se remite a los lectores interesados a los documen-
tos de consenso más recientes sobre este tema14,52.

3.3. Predicción de riesgos de muerte súbita cardiaca

La predicción de la MSC es la piedra filosofal de la arritmología, y 
los intentos de proporcionar indicadores fiables de MSC han impul-
sado una de las áreas más activas de investigación en la arritmología 
durante las últimas décadas53. Actualmente está claro que la propen-
sión a morir repentinamente se origina como una «tormenta per-
fecta»: interacción de un sustrato vulnerable (cambios genéticos o 
adquiridos en las propiedades eléctricas o mecánicas del corazón) con 
múltiples factores transitorios que participan en el desencadena-
miento del suceso mortal. En la sección siguiente se proporciona una 
breve revisión de la escasez de esquemas de estratificación de riesgo 
de MSC para sujetos normales, pacientes con CI y pacientes con cana-
lopatías y miocardiopatías.

3.3.1. Individuos sin enfermedad cardiaca conocida

Aproximadamente un 50% de las paradas cardiacas se producen en 
individuos sin una enfermedad cardiaca conocida, pero la mayoría 
padece CI oculta54. Como consecuencia, el enfoque más eficaz para 
prevenir la MSC en la población general reside en la cuantificación del 
riesgo individual de sufrir CI según gráficos de puntuación de riesgo, 
seguida del control de factores de riesgo tales como el colesterol total 
en suero, la glucosa, la presión sanguínea, el consumo de tabaco y el 
índice de masa corporal55. Aproximadamente un 40% de la reducción 
observada en la MSC es consecuencia directa de una reducción de la 
CI y otras afecciones cardiacas56.

Varios estudios57-61 han aportado evidencia de que hay una predis-
posición genética a morir repentinamente. El grupo de investigación 
liderado por X. Jouven fue uno de los primeros en investigar el valor 
predictivo de la recurrencia familiar de muerte súbita. Los autores 
demostraron, en el estudio de París publicado en 199957, que un ante-
cedente parental de muerte súbita tenía un riesgo relativo (RR) de 
muerte súbita de 1,89, que aumentaba a 9,44 en quienes tenían 
2 antecedentes parentales de muerte súbita (p = 0,01). Al mismo 
tiempo, Friedlander et al58 confirmaron, en un estudio de cohortes 
basado en casuística del estudio de Framingham, un incremento de 
casi el 50% (RR = 1,46; IC95%, 1,23-1,72) en la probabilidad de muerte 
súbita en presencia de antecedente familiar de MSC. En 2006, Dekker 
et al59 mostraron que la muerte súbita familiar se produce significati-
vamente con mayor frecuencia en individuos reanimados de una FV 
primaria que en controles (odds ratio [OR] = 2,72; IC95%, 1,84-4,03). La 
consistencia impactante de estos resultados apunta a que la predispo-
sición a morir repentinamente está escrita en los genes, incluso en 
ausencia de una enfermedad mendeliana, y anima a que las investiga-

ciones moleculares identifiquen marcadores de ADN para predecir la 
MSC en la población general.

Entre los estudios que han buscado polimorfismos de un solo 
nucleótido que predispongan a MSC, son relevantes los resultados de 
2 estudios de asociación de genoma completo (GWAS): el estudio 
AGNES61, que incluyó a pacientes con un primer infarto de miocardio 
y FV y los comparó con una cohorte de pacientes con un primer 
infarto de miocardio sin FV. Solo un polimorfismo de un único nucleó-
tido localizado en el locus 21q21 alcanzó significación de genoma 
completo (OR = 1,78; IC95%, 1,47-2,13; p = 3,36 × 10–10). Este polimor-
fismo de un solo nucleótido común (el 47% de frecuencia del alelo) 
está en una región intergénica y el gen más próximo, CXADR (a ~98 kb 
de distancia), codifica un receptor viral implicado en la miocarditis 
viral. El segundo GWAS62 es un estudio muy extenso que identificó 
una fuerte señal en el locus 2q24.2, que contiene 3 genes con función 
desconocida que se expresan todos ellos en el corazón. Este locus 
aumenta el riesgo de MSC en 1,92 (IC95%, 1,57-2,34). El estudio, sin 
embargo, no reprodujo los resultados del estudio AGNES, lo que 
levantó sospechas de que el tamaño o el diseño de este tuvieran limi-
taciones. Estos datos genéticos aún no se aplican en clínica, pero 
muestran que la genética puede llegar a ser un enfoque prometedor 
para cuantificar el riesgo de MSC en un momento precoz de la vida. La 
disponibilidad de nuevas tecnologías que permitan una genotipifica-
ción más rápida y más barata puede proporcionar pronto datos sobre 
poblaciones muy extensas y suministrar el poder estadístico necesa-
rio para estas investigaciones.

3.3.2. Pacientes con cardiopatía isquémica

Durante más de 2 décadas, los investigadores de todo el mundo 
han concebido una amplia gama de «indicadores» para la MSC en el 
marco de la CI. Se han propuesto varios marcadores no invasivos de 
riesgo de MSC para pacientes con isquemia miocárdica, entre otros, la 
estimulación ventricular programada (EVP), los potenciales tardíos, 
la variabilidad del ritmo cardiaco, la sensibilidad barorrefleja, la dis-
persión del intervalo QT, la microalternancia de la onda T y la turbu-
lencia del ritmo cardiaco. Sin embargo, a pesar de los prometedores 
resultados de los estudios iniciales, ninguno de estos «predictores» ha 
influido en la práctica clínica. Como consecuencia de ello, el único 
indicador que ha mostrado de manera constante asociación con 
mayor riesgo de muerte súbita en el marco del infarto de miocardio y 
la disfunción del ventrículo izquierdo (VI) es la fracción de eyección 
del VI (FEVI)63,64. Esta variable se ha utilizado durante más de una 
década para indicar el uso de desfibrilador automático implantable 
(DAI) para la prevención primaria de la MSC, frecuentemente en com-
binación con la clase funcional de la New York Heart Association 
(NYHA). A pesar de que la FEVI no es un parámetro clínico exacto y 
altamente reproducible, aún se emplea para seleccionar a pacientes 
para implante de DAI en prevención primaria de la MSC.

Entre las variables emergentes que parecen prometedoras para 
predecir la MSC, se encuentran indicadores bioquímicos tales como el 
péptido natriurético tipo B (BNP) y la prohormona N-terminal del 
BNP (NT-proBNP), que han mostrado resultados alentadores en las 
investigaciones preliminares65,66.

3.3.3. Pacientes con enfermedades arritmogénicas hereditarias

La disponibilidad de esquemas de estratificación de riesgo es alta-
mente heterogénea entre las diferentes canalopatías y miocardiopa-
tías: por ejemplo, aunque la duración del intervalo QT corregido (QTc) 
es un indicador fiable de riesgo de eventos cardiacos en el síndrome del 
QT largo (SQTL)67 y la hipertrofia septal predice que se producirá como 
resultado miocardiopatía hipertrófica (MCH)68, en otras enfermedades 
como el síndrome de Brugada o el síndrome del QT corto (SQTC), las 
medidas de estratificación de riesgo no son sólidas, lo que deja dudas 
sobre cómo abordar el uso profiláctico del DAI. Hasta ahora, se puede 
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usar la información genética para guiar la estratificación de riesgos solo 
en unas cuantas enfermedades, tales como el SQTL y la miocardiopatía 
dilatada (MCD) por mutaciones del gen de la lamina A/C69-71.

3.4. Prevención de la muerte súbita cardiaca 
en situaciones especiales

3.4.1. Cribado de la población general respecto al riesgo 
de muerte súbita cardiaca

La vigilancia con respecto a signos electrocardiográficos (ECG) y 
ecocardiográficos de enfermedades arritmogénicas hereditarias 
parece ser una parte importante de la práctica clínica y puede contri-
buir a la identificación precoz de pacientes con riesgo de MSC. Actual-
mente, no está claro si dicho enfoque cuidadoso debería ampliarse al 
cribado masivo de poblaciones con riesgo de muerte súbita. Italia y 
Japón han utilizado sistemas de cribado por ECG, que pueden identi-
ficar a pacientes asintomáticos con enfermedades arritmogénicas 
hereditarias72-74. Aunque hay consenso entre los expertos de Europa y 
Estados Unidos que apoyan el cribado en atletas previo a la participa-
ción (un enfoque respaldado por el Comité Olímpico Internacio-
nal)75-77, un estudio reciente ha mostrado que no hubo cambios en las 
tasas de incidencia de MSC entre los atletas de competición tras la 
utilización de programas de cribado en Israel78.

De modo similar, no hay datos claros que respalden el beneficio de 
los programas de cribado amplio de la población general. Narain et 
al79 hicieron un cribado de 12.000 personas sanas no seleccionadas de 
14-35 años de edad. El cribado se realizó con un coste de 35 libras 
esterlinas por individuo y consistía en un cuestionario de salud, ECG 
de 12 derivaciones y consulta con un cardiólogo. Se sometió a las per-
sonas con anormalidades a un ecocardiograma transtorácico el 
mismo día o se los derivó para una evaluación más amplia. Aunque 
el cribado identificó solo a unos cuantos pacientes con canalopatías o 
miocardiopatías hereditarias (4/12.000), los autores concluyeron que 
el coste que supone identificar a individuos con mayor riesgo de MSC 
de todos modos respaldaba un programa de cribado en masa.

Está claro que la valoración de coste-beneficios del cribado de la 
población por ECG está influida en gran medida por el coste de iden-
tificación de un solo individuo afectado. El sistema nacional de salud 
italiano no ha determinado dicho coste, a pesar de que hay un pro-
grama de cribado universal en vigor durante los últimos 35 años, y 
variará dependiendo de la organización regional de salud. La estima-
ción de costes en Estados Unidos para el cribado de atletas varía entre 
300 millones y 2.000 millones de dólares al año según Kaltman et al80.

En general, no se puede hacer recomendaciones para el cribado de 
poblaciones en este momento, ya que no se han establecido las conse-
cuencias de las estrategias de cribado que detectan un número aún sin 
definir de «falsos positivos» y dejan de lado un porcentaje desconocido 
de casos afectados («falsos negativos»). Esta incapacidad para derivar una 
recomendación de la evidencia obtenida de los programas de cribado 
existentes ilustra la necesidad de trabajar más para recoger datos cuanti-
tativos sobre el perfil de coste-beneficios de la realización de cribado por 
ECG en diferentes poblaciones y en diferentes sistemas y situaciones de 
salud. Por el contrario, considerando el mayor riesgo de arritmias y el 
empeoramiento de enfermedades estructurales o genéticas de indivi-
duos expuestos a ejercicio físico intenso81,82, respaldamos las recomenda-
ciones existentes para el cribado de atletas previo a la participación 
deportiva. En Europa hay consenso en que se debe realizar a esta pobla-
ción una evaluación clínica, una elaboración de la historia personal o 
familiar y un ECG basal de 12 derivaciones (véase la sección 12.7).

3.4.2. Cribado de familiares de víctimas de muerte súbita

Se establece el diagnóstico de un trastorno arritmogénico heredi-
tario en hasta un 50%83 de las familias con una víctima de síndrome de 
muerte súbita arrítmica, especialmente canalopatías (p. ej., SQTL, sín-

drome de Brugada y taquicardia ventricular polimórfica catecolami-
nérgica [TVPC]) y ocasionalmente formas sutiles de miocardiopatía 
(MCH y miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho [MAVD] 
en particular) o hipercolesterolemia familiar. Como consecuencia de 
estos hallazgos, cuando no se dispone de la autopsia de la víctima (es 
decir, síndrome de muerte súbita inexplicable o muerte súbita inex-
plicable en la infancia) o el examen post mortem no consigue detectar 
anormalidades estructurales y los resultados de la toxicología son 
normales (es decir, síndrome de muerte súbita arrítmica o síndrome 
de muerte súbita infantil), se debe informar a los familiares en primer 
grado de la víctima del riesgo potencial de que les ocurran eventos 
similares y deben someterse a evaluación cardiaca. El antecedente 
familiar de síndrome de muerte súbita inexplicable prematuro recu-
rrente o cardiopatía hereditaria representa una «bandera roja» que 
hace que se recomiende firmemente la evaluación familiar.

El cribado familiar de los familiares en primer grado de víctimas de 
muerte súbita es una intervención importante para identificar a indi-
viduos que se encuentran en situación de riesgo, aconsejar sobre el 
tratamiento disponible y prevenir adecuadamente la muerte 
súbita14,84. Actualmente solo se criba a un 40% de los familiares85, en 
parte debido a la falta de una infraestructura de cribado adecuada, 
pero también debido a la ansiedad y la angustia asociadas a la expe-
riencia personal de una arritmia de riesgo vital o el fallecimiento 
reciente de un familiar por una afección cardiaca hereditaria86,87. 
Habría que evaluar las necesidades psicosociales de estos pacientes y 
sus familias y se debería seguir un enfoque multidisciplinario en cen-
tros especializados, como se ha recomendado recientemente14,84,88. Se 
ha demostrado el valor de este enfoque89,90.

Se han propuesto diversos protocolos para el cribado de los fami-
liares de víctimas de muerte súbita14,91. Estos protocolos siguen nor-
malmente un enfoque por etapas, comenzando con investigaciones 
de menor coste y mayor rendimiento y pasando a posteriores exáme-
nes basados tanto en los hallazgos iniciales como en la historia fami-
liar91. Siempre que se sospeche un diagnóstico basado en la presencia 
de anormalidades estructurales o eléctricas, se debe seguir el proce-
dimiento estándar para el diagnóstico de la enfermedad sospechada.

Una elaboración precisa de la historia es la primera etapa para 
alcanzar el diagnóstico post mortem, previamente a la exploración 
activa de los familiares. Cuando la víctima es joven, debe centrarse en 
miocardiopatías y canalopatías. Se recomienda la evaluación de sínto-
mas cardiacos premonitorios (incluidos el síncope y la «epilepsia»), 
junto con una exploración exhaustiva de las circunstancias de la 
muerte y la recogida de investigaciones clínicas cardiacas ante 

mortem. Cuando la víctima es de edad > 40 años, se debe valorar la 
presencia de factores de riesgo de CI (p. ej., si es fumador activo o 
pasivo, dislipoproteinemia, hipertensión o diabetes mellitus). Ade-
más, se debe crear una genealogía completa de 3 generaciones que 
registre todas las muertes súbitas y las cardiopatías14. Se debe realizar 
esfuerzos por recuperar los expedientes médicos antiguos o los exá-
menes post mortem. Se debe dar prioridad para la evaluación a los 
familiares con síntomas que indiquen afección cardiaca, tales como 
síncope, palpitaciones o dolor torácico.

En la tabla 4 se ilustra la evaluación fundamental recomendada de 
un pariente en primer grado de una víctima de muerte súbita. En 
ausencia de un diagnóstico en la familia, se debe hacer un cribado de los 
niños de corta edad al menos con un ECG basal y un ecocardiograma.

Dado que muchas enfermedades arritmogénicas hereditarias se 
caracterizan por penetrancia relacionada con la edad y expresión 
incompleta, se debería hacer un seguimiento de los individuos más 
jóvenes a intervalos regulares. Se puede librar de los cuidados a los 
adultos asintomáticos y totalmente desarrollados, a menos que apa-
rezcan síntomas o se disponga de nueva información de la familia.

Cuando se sospeche una enfermedad arritmogénica hereditaria, las 
muestras de ADN de la víctima son la mejor fuente de información 
cuando se lleva a cabo una autopsia molecular. Si hay un resultado 
positivo, se debe ofrecer a los familiares la oportunidad de someterse a 
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un cribado genético predictivo en forma de cascada. Se debe incluir el 
«derecho a no saber» y la posibilidad de declinar el cribado molecular 
en cualquier comunicación previa a la información con los familiares.

En ausencia de muestras biológicas de la persona fallecida, se 
puede considerar el cribado molecular dirigido de los familiares en 
primer grado cuando haya sospecha de una enfermedad hereditaria 
en los miembros de la familia. Por el contrario, no se debería realizar 
un cribado genético de un gran panel de genes en familiares con sín-
drome de muerte súbita inexplicable o síndrome de muerte súbita 
arrítmica sin pistas clínicas de una enfermedad específica tras la eva-
luación clínica. Esto es especialmente cierto en casos de síndrome de 
muerte súbita infantil, donde la autopsia molecular identifica una 
menor carga de enfermedad de los canales iónicos en comparación 
con síndrome de muerte súbita arrítmica, y la enfermedad genética 
esporádica como causa de muerte súbita puede ser más frecuente.

3.4.3. Cribado de pacientes con arritmias ventriculares 
documentadas o supuestas

3.4.3.1. Historia clínica

Las palpitaciones (o sensación de latidos cardiacos rápidos repen-
tinos), el presíncope y el síncope son los 3 síntomas más importantes 
que requieren la elaboración de una historia clínica concienzuda y 
posiblemente más estudios para descartar una relación con las arrit-
mias ventriculares. Las palpitaciones relacionadas con taquicardia 
ventricular (TV) tienen normalmente un patrón repentino de apari-
ción/desaparición y pueden ir asociadas a presíncope o síncope. Los 
episodios de colapso repentino con pérdida de conciencia sin premo-
nición alguna deben levantar la sospecha de bradiarritmias o arrit-
mias ventriculares. Un síncope que tiene lugar durante un ejercicio 
extenuante, estando sentado o en supinación siempre debe levantar 
la sospecha de una causa cardiaca, mientras que otros eventos situa-
cionales pueden indicar síncope vasovagal o hipotensión postural92. 
También puede haber síntomas relacionados con cardiopatías estruc-
turales subyacentes, tales como malestar torácico, disnea y fatiga, y 
habría que buscarlos. En la evaluación de pacientes con sospecha de 
arritmias ventriculares, se debe incluir indagaciones a fondo acerca 
de un antecedente familiar de MSC y fármacos que incluyan las dosi-
ficaciones utilizadas. Un antecedente familiar de MSC es un potente 
predictor independiente de susceptibilidad a arritmias ventriculares 
y MSC57,58. Aunque el examen físico raramente es revelador, a veces 
puede dar valiosas pistas.

3.4.3.2. Evaluación no invasiva e invasiva

Un ECG estándar de 12 derivaciones en reposo puede revelar sig-
nos de trastornos heredados asociados a arritmias ventriculares y 

Tabla 4
Abordaje diagnóstico para familiares de víctimas de síndrome de muerte súbita inexplicable o síndrome de muerte súbita arrítmica

Abordaje Acción*

Anamnesis y examen físico • Historia clínica personal
• Historia familiar centrada en enfermedades o muertes súbitas cardiacas

ECG • ECG basal de 12 derivaciones con derivaciones estándar y precordiales altas
• ECG ambulatorio de 24 horas
• Prueba de estrés en ejercicio
• ECG de señal promediada
• Prueba de provocación con ajmalina/flecainida (cuando se sospeche síndrome de Brugada)

Imagen cardiaca • Ecocardiografía bidimensional y/o RMC (con o sin contraste)

Estudios genéticos • Estudios moleculares dirigidos y asesoramiento genético si hay sospecha clínica de una enfermedad específica
• Derivación a un centro terciario especializado en la evaluación de la genética de las arritmias

ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca. 
*Las recomendaciones de esta tabla se basan en el consenso de este panel de expertos, no en datos basados en la evidencia.

Evaluación no invasiva de pacientes con arritmias ventriculares sospechadas 
o conocidas

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

ECG de 12 derivaciones en reposo

   Se recomienda ECG de 12 derivaciones en reposo para 
todo paciente evaluado por arritmia ventricular

I A 1

Monitorización por ECG

   Se recomienda ECG ambulatorio para detectar y 
diagnosticar arritmias. Se recomienda ECG de 12 
derivaciones ambulatorio para evaluar cambios en el 
intervalo QT o el ST

I A 93

   Se recomiendan registradores de eventos cardiacos 
cuando los síntomas son esporádicos para establecer si 
los causan arritmias transitorias

I B 94

   Se recomiendan registradores de asa implantables 
cuando síntomas como un síncope sean esporádicos 
y se los sospeche relacionados con arritmias o no se 
pueda establecer correlación síntoma-ritmo mediante 
técnicas diagnósticas convencionales

I B 95

   Se recomienda ECG-SP para mejorar el diagnóstico de 
la MAVD en pacientes con arritmia ventricular o en 
riesgo de sufrir arritmia ventricular de riesgo vital

I B 96,97

Estudios de estrés en ejercicio

   Se recomienda realizar estudios de estrés en ejercicio 
a pacientes adultos con arritmia ventricular y 
probabilidad de tener CI intermedia o superior por la 
edad y los síntomas para provocar cambios isquémicos 
o arritmia ventricular

I B 98

   Se recomienda realizar estudios de estrés en ejercicio 
a pacientes con arritmia ventricular inducida por el 
ejercicio sospechada o conocida, como una TVPC, 
para alcanzar un diagnóstico y definir el pronóstico

I B 99

   Se debe considerar la realización de estudios de estrés 
en ejercicio para evaluar la respuesta a la terapia 
médica o ablativa de pacientes con arritmia ventricular 
inducida por el ejercicio conocida

IIa C 1

Imagen

   Se recomienda ecocardiografía para determinar 
la función del VI y detectar enfermedad cardiaca 
estructural de todo paciente con arritmia ventricular 
sospechada o conocida

I B 100,101

   Se recomienda ecocardiografía para determinar 
la función del VI y el VD y detectar enfermedad 
cardiaca estructural de pacientes con alto riesgo de 
arritmia ventricular grave o MSC, como los que tienen 
miocardiopatías dilatadas, hipertróficas o del VD, 
supervivientes a infarto de miocardio o familiares de 
pacientes con trastornos hereditarios asociados a MSC

I B 100
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MSC, tales como canalopatías (SQTL, SQTC, síndrome de Brugada, 
TVPC) y miocardiopatías (MAVD y MCH). Otros parámetros de ECG 
que permiten sospechar enfermedad estructural subyacente son el 
bloqueo de las ramas del haz de His, el bloqueo auriculoventricular 
(BAV), la hipertrofia ventricular y las ondas Q compatibles con CI o 
miocardiopatía infiltrativa. Las alteraciones electrolíticas y los efectos 

de diversos fármacos pueden dar lugar a anormalidades de la repola-
rización o prolongación del QRS.

El ECG en condiciones de ejercicio se aplica más habitualmente 
para detectar isquemia silente en pacientes adultos con arritmias 
ventriculares. Se informó de TV no sostenida inducida por el ejercicio 
en casi un 4% de los adultos asintomáticos de mediana edad y no se 
asoció con un mayor riesgo de mortalidad total108. Las pruebas de 
ejercicio en alteraciones del ritmo de dependencia adrenérgica, 
incluidas las TV monomórficas y las TV polimórficas, como la TVPC, 
son útiles con fines diagnósticos y para evaluar la respuesta al trata-
miento. Las pruebas de ejercicio para pacientes con arritmias ven-
triculares de riesgo vital pueden asociarse a arritmias que requieren 
cardioversión, fármacos intravenosos (i.v.) o reanimación, pero aún 
pueden estar indicadas, ya que es mejor exponer las arritmias y eva-
luar el riesgo en circunstancias controladas. Se debe realizarlas 
cuando haya disponibilidad inmediata de equipo de reanimación y 
personal entrenado.

Las técnicas de registro ambulatorio continuo o intermitente pue-
den ayudar a relacionar síntomas con la presencia de la arritmia. Tam-
bién se puede detectar episodios de isquemia miocárdica silente. Es 
apropiado un registro de Holter continuo de 24-48 h siempre que se 
sepa o se sospeche que la arritmia se produce al menos una vez al día. 
Para episodios esporádicos, son más útiles los registradores de even-
tos convencionales, ya que pueden registrar durante largos periodos. 
Los dispositivos subcutáneos implantables que monitorizan conti-
nuamente el ritmo cardiaco y registran eventos en un marco temporal 
medido en años pueden registrar al activarlos el paciente o automáti-
camente según criterios preespecificados. Pueden resultar muy útiles 
en el diagnóstico de taquiarritmias y bradiarritmias graves en pacien-
tes con síntomas de riesgo vital tales como el síncope. Los nuevos 
registradores de asa «inyectables» no requieren preparaciones quirúr-
gicas convencionales.

El ECG de señal promediada (ECG-SP) mejora la razón señal/ruido 
de un ECG de superficie, de tal forma que se puede identificar las 
señales de baja amplitud (a escala de microvoltios), referidas como 
«potenciales tardíos», al final del complejo QRS. Los potenciales tar-
díos indican regiones de miocardio anormal con conducción lenta, 
una anormalidad de sustrato que puede permitir taquiarritmias ven-
triculares reentrantes. Se recomienda el ECG-SP para el diagnóstico 
diferencial de cardiopatías estructurales como la MAVD en pacientes 
con arritmias ventriculares.

La ecocardiografía es la técnica de imagen usada más común-
mente, ya que, en comparación con la resonancia magnética car-
diaca (RMC) y la tomografía computarizada (TC) cardiaca, es barata 
y de fácil disponibilidad y proporciona un diagnóstico preciso de 
trastornos cardiacos miocárdicos, valvulares y congénitos asociados 
a arritmias ventriculares y MSC109. Además, se puede hacer una eva-
luación de la función sistólica del VI y del movimiento de la pared 
regional en la mayoría de los pacientes. Por lo tanto, la ecocardiogra-
fía está indicada para pacientes con arritmias ventriculares y sospe-
cha de cardiopatía estructural y para el subgrupo de pacientes en 
alto riesgo de arritmias ventriculares graves o MSC, como los que 
tienen MCH, MCD o miocardiopatía del ventrículo derecho (VD), los 
supervivientes a un infarto de miocardio o los familiares de pacien-
tes con trastornos heredados asociados a MSC. La combinación de la 
ecocardiografía con ejercicio o estrés farmacológico (comúnmente 
conocida como «eco de estrés») es aplicable a un grupo de pacientes 
seleccionados con sospecha de arritmias ventriculares desencade-
nadas por isquemia incapaces de hacer ejercicio o con anormalida-
des en el ECG en reposo que limitan la precisión de este para la 
detección de isquemia.

Los avances en la RMC han hecho posible la evaluación tanto de 
la estructura como de la función del corazón. La excelente resolu-
ción de imagen obtenida con las técnicas actuales permite la cuanti-
ficación precisa de los volúmenes de las cámaras, la masa del VI y 
la función ventricular. Esto tiene particular valor para pacientes con 

Evaluación no invasiva de pacientes con arritmias ventriculares sospechadas 
o conocidas (continuación)

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

   Se recomiendan pruebas de ejercicio más imagen 
(ecocardiografía con estrés en ejercicio o perfusión 
nuclear, SPECT) para detectar isquemia silente en 
pacientes con arritmia ventricular y probabilidad de 
tener CI intermedia por edad o síntomas, en los que 
un ECG es menos fiable (uso de digoxina, hipertrofia 
del VI, depresión del segmento ST > 1 mm en reposo, 
síndrome de WPW o BRIH)

I B 102

   Se recomienda la modalidad de estudios de estrés 
farmacológico más imagen para detectar isquemia 
silente en pacientes con arritmia ventricular y 
probabilidad de tener CI intermedia por edad o 
síntomas que son físicamente incapaces de realizar una 
prueba de ejercicio limitada por los síntomas

I B 103

   Se debe considerar la RMC o la TC para pacientes con 
arritmia ventricular cuando la ecocardiografía no 
proporcione una determinación precisa de la función 
del VI y el VD y/o cambios estructurales

IIa B 1

BRIH: bloqueo de la rama izquierda del haz de His; CI: cardiopatía isquémica; ECG: 
electrocardiograma; ECG-SP: ECG de señal promediada; MAVD: miocardiopatía 
arritmogénica del ventrículo derecho; MSC: muerte súbita cardiaca; RMC: resonancia 
magnética cardiaca; SPECT: tomografía computarizada por emisión monofotónica; 
TC: tomografía computarizada; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica 
catecolaminérgica; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo; WPW: Wolff-
Parkinson-White.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Evaluación invasiva de pacientes con arritmias ventriculares sospechadas 
o conocidas

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Angiografía coronaria

  Se debe considerar la angiografía coronaria para 
establecer o excluir una CI obstructiva significativa 
para pacientes con arritmia ventricular de riesgo 
vital o supervivientes a MSC que tienen probabilidad 
de CI intermedia o superior por edad y síntomas

IIa C 104

Estudio electrofisiológico

  Se recomienda estudio electrofisiológico de 
pacientes con CI, para la evaluación diagnóstica 
de pacientes con infarto de miocardio antiguo y 
síntomas que indican taquiarritmias ventriculares, 
como palpitaciones, presíncope y síncope

I B 105

  Se recomienda estudio electrofisiológico de 
pacientes con síncope cuando se sospechen 
bradiarritmias o taquiarritmias por los síntomas 
(como palpitaciones) o los resultados de una 
valoración no invasiva, especialmente en pacientes 
con enfermedad cardiaca estructural

I C 106

  Se puede considerar el estudio electrofisiológico 
para el diagnóstico diferencial entre MAVD 
y taquicardia benigna del TSVD o sarcoidosis

IIb B 107

CI: cardiopatía isquémica; MAVD: miocardiopatía arritmogénica del ventrículo 
derecho; MSC: muerte súbita cardiaca; TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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sospecha de MAVD, en quienes la RMC proporciona una excelente 
valoración del tamaño, la función y el movimiento de la pared regio-
nal del VD.

La TC permite una cuantificación precisa de los volúmenes, la 
FEVI y la masa del VI, con resultados comparables a los de la RMC, 
pero además proporciona imágenes segmentarias de las arterias 
coronarias a partir de las cuales se puede cuantificar el grado de cal-
cificación. Se puede usar la TC cardiaca para pacientes seleccionados 
en quienes no sea factible evaluar las estructuras cardiacas con eco-
cardiografía y no esté disponible la RMC. Se puede detectar un ori-
gen anómalo de las arterias coronarias por TC u otras técnicas de 
imagen.

La TC por emisión monofotónica (SPECT) con perfusión miocár-
dica en ejercicio o con agentes farmacológicos es aplicable a un 
grupo de pacientes seleccionados con sospecha de arritmias ven-
triculares desencadenadas por isquemia incapaces de realizar ejer-
cicio o con anormalidades en el ECG en reposo que limitan la 
precisión de este para la detección de isquemia. La cuantificación 
precisa de la FEVI es posible con angiografía con radionúclidos sin-
cronizada (escáner de adquisición de sincronización múltiple) y 
puede ser de ayuda en pacientes para quienes no se dispone de esta 
medición con ecocardiografía.

La angiografía coronaria tiene un importante papel diagnóstico 
para determinar o excluir CI obstructiva significativa en pacientes con 
arritmias ventriculares de riesgo vital o supervivientes a MSC.

Se ha utilizado un estudio electrofisiológico (EEF) con EVP para 
documentar la inducibilidad de TV, guiar la ablación, valorar los ries-
gos de TV recurrente o de MSC, evaluar la pérdida de conciencia de 
pacientes seleccionados son sospecha de que las arritmias son una 
causa y valorar las indicaciones de tratamiento con DAI. El rendi-
miento del EEF varía fundamentalmente con el tipo y la gravedad de 
la cardiopatía subyacente, la presencia o ausencia de TV espontánea, 
un tratamiento concomitante con fármacos, el protocolo de estimula-
ción y el sitio de estimulación. Se observan los mayores índices de 
inducción y la mayor reproducibilidad en pacientes después de un 
infarto de miocardio, y en este documento se dan recomendaciones 
para su uso en casos seleccionados.

Para evaluar a pacientes con arritmias ventriculares, la mayoría de 
los centros emplean 8 estímulos ventriculares con duraciones 
de ciclo de conducción de entre 600 y 400 ms en el ápex del VD, a un 
umbral 2 veces el diastólico y una duración de pulso de 0,5-2 ms, 
que suministran de uno a 3 extraestímulos ventriculares basales. Se 
puede repetir esta prueba durante una infusión de isoproterenol110. 
Se aumenta la prematuridad de los extraestímulos hasta que se 
alcanza la refractariedad o la inducción de taquiarritmia ventricular 
sostenida. Dado que es más probable que la estimulación ventricular pre-
matura con un intervalo de acoplamiento muy corto induzca FV en 
oposición a TV monomórfica, puede ser razonable limitar la prematu-
ridad de los extraestímulos a un mínimo de 180 ms cuando se estudie 
a pacientes para quienes solo se consideraría la TV monomórfica sos-
tenida inducible como criterio de valoración positivo. Se puede repe-
tir el EEF en el tracto de salida del VD (TSVD) o en el VI.

Se puede usar el EEF para documentar la causa arrítmica del sín-
cope y se debería utilizar para complementar un chequeo completo 
del síncope. Es muy útil en pacientes con CI y disfunción del VI. Se 
puede usar el EEF para documentar o provocar bradiarritmias o BAV 
cuando otras exploraciones no hayan podido proporcionar informa-
ción concluyente. El rendimiento diagnóstico varía mucho con las 
poblaciones de pacientes seleccionados111 y es bajo en ausencia de 
cardiopatía estructural o cuando el ECG es normal. En pacientes con 
síncope, bloqueo de rama y FEVI reducida (< 45%), se puede inducir 
TV durante el EEF en hasta un 42% de los casos. En pacientes con sín-
cope y bloqueo de rama, es común que el EEF dé un resultado falso 
negativo112. El EEF puede provocar respuestas taquiarrítmicas no 
específicas en pacientes con función del VI conservada que no tienen 
cardiopatía estructural.

En las secciones 7 y 8 se discute la utilidad del EEF para determinar 
el pronóstico y guiar el tratamiento para pacientes con miocardiopa-
tías y síndromes de arritmia primaria heredados. Resumiendo, el EEF 
podría tener un papel para pacientes con MAVD113,114 o MCD115, aunque 
no contribuye a identificar a los pacientes de alto riesgo en la MCH 
(NYHA II)116. Entre las canalopatías, el EEF no está indicado para 
el SQTL117, la TVPC14 y el SQTC118,119, aunque se debate su utilidad en el 
síndrome de Brugada120.

En pacientes con cardiopatía estructural y, en particular, con dis-
función significativa del VI, el síncope es una mala señal. La TV no 
sostenida (TVNS) en la monitorización con Holter, el síncope y la car-
diopatía estructural son muy sensibles para predecir TV inducible. El 
síncope asociado a enfermedad cardiaca y FE reducida tiene gran 
recurrencia y altas tasas de mortalidad121 incluso cuando los resulta-
dos del EEF son negativos. El EEF es útil en pacientes con disfunción 
del VI debida a un infarto de miocardio previo (FEVI < 40%), pero no es 
sensible para pacientes con miocardiopatía no isquémica. La induc-
ción de TV polimórfica o FV, especialmente con técnicas de estimu-
lación agresivas, no es específica. En la CI, el rendimiento diagnóstico 
puede alcanzar el 50%.

La figura 1 ilustra el proceso diagnóstico propuesto para pacientes 
que sobreviven a una parada cardiaca abortada, mientras que el trata-
miento de la parada cardiaca en el marco de condiciones específicas 
se describe en las secciones 5-12. La tabla 3 del anexo web presenta la 
nomenclatura adoptada al hacer referencia a las arritmias ventricu-
lares en todo este documento122. En la tabla 4 del anexo web se deta-
llan los estudios que pueden revelar hallazgos específicos de 
enfermedad. 

4. TERAPIAS PARA ARRITMIAS VENTRICULARES

4.1. Tratamiento de la enfermedad cardiaca subyacente

Un aspecto fundamental del éxito en el tratamiento de las arrit-
mias ventriculares y la prevención de la MSC es el tratamiento efec-
tivo de las enfermedades subyacentes y las comorbilidades. Se debe 
evitar el empeoramiento agudo y el deterioro progresivo de estas 
afecciones. También se debe controlar comorbilidades que puedan 
estimular el inicio o contribuir al desarrollo de un sustrato que sos-
tenga la arritmia ventricular. El tratamiento de la enfermedad car-
diaca ha cambiado considerablemente desde que se llevaron a cabo 
los ensayos iniciales de fármacos antiarrítmicos y el DAI. Como no se 
prevé que esos estudios vayan a repetirse, hay que extrapolar las 
implicaciones terapéuticas de las pruebas originales al contexto 
moderno. No obstante, se debe optimizar el tratamiento actualizado 
de la enfermedad cardiovascular subyacente (las guías de la ESC rele-
vantes se pueden consultar en: http://www.escardio.org/Guidelines-
&-Education/Clinical-Practice-Guidelines/listing).

4.2. Farmacoterapia para la arritmia ventricular 
y la prevención de la muerte súbita cardiaca

4.2.1. Tratamiento general

La selección de una terapia apropiada para el tratamiento de la 
arritmia ventricular y la prevención de la MSC se centra en la arritmia, 
las afecciones médicas asociadas que pueden contribuir a la arritmia 
o exacerbarla, el riesgo impuesto por la arritmia y los aspectos de 
riesgos-beneficios de la terapia potencial. El tratamiento de una arrit-
mia manifiesta puede incluir la interrupción de fármacos proarrítmi-
cos perjudiciales (véase la sección 12.5) y la terapia antiarrítmica 
apropiada con fármacos, dispositivos implantables, ablación o cirugía. 
Para recomendaciones específicas sobre farmacoterapia, véase el 
texto y las tablas de recomendaciones para las diversas indicaciones 
detalladas en secciones posteriores de esta guía.
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4.2.2. Fármacos antiarrítmicos

A excepción de los bloqueadores beta, los fármacos antiarrítmicos 
actualmente disponibles no se han mostrado en ensayos clínicos alea-
torizados efectivos en el tratamiento primario de pacientes con arrit-
mia ventricular de riesgo vital o en la prevención de la MSC. Estudios 
ocasionales con amiodarona han mostrado resultados positivos, pero 
este no es un hallazgo consistente123,124. Como norma general, los 
agentes antiarrítmicos pueden ser efectivos como terapia adjunta en 
el tratamiento de pacientes propensos a arritmias en circunstancias 
específicas. Debido a los potenciales efectos adversos de los fármacos 
antiarrítmicos, hay que usarlos con precaución. Esta sección propor-
ciona una revisión de la farmacoterapia para las arritmias ventricu-
lares para prevenir la TV recurrente (tabla 5).

Cada fármaco tiene un potencial significativo de causar efectos 
adversos, incluida la proarritmia. Muchos fármacos cardiacos y no 
cardiacos comercializados inducen bradicardia sinusal y BAV, algunos 
alteran la conducción del sistema His-Purkinje y producen BAV o blo-
queo de las ramas del haz de His, mientras que otros prolongan la 
repolarización ventricular y el intervalo QT. Por lo tanto, los fármacos 
antiarrítmicos podrían precipitar taquiarritmias ventriculares de 
riesgo vital, de modo similar (pero con mayor prevalencia) a algunos 
fármacos no cardiovasculares, que también pueden prolongar el 
intervalo QT o ralentizar la conducción intraventricular125,126.

Es un hecho relevante para el cardiólogo que los fármacos antia-
rrítmicos de la clase IA (p. ej., quinidina y disopiramida) que bloquean 
la corriente de sodio también bloquean el componente rápido de la 
corriente de potasio rectificadora tardía, por lo que pueden prolongar 

 
Historia clínica

Historia clínica 
a

Figura 1. Proceso diagnóstico para pacientes que se presentan con TV sostenida o FV. CI: cardiopatía isquémica; DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: electrocardiograma; 
EEF: estudio electrofisiológico; ETE: ecocardiografía transesofágica; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; IMCEST: infarto de miocardio 
con elevación del segmento ST; IMSEST: infarto de miocardio sin elevación del segmento ST; IECA: inhibidores de la enzima de conversión de la angiotensina; MCD: miocardiopatía 
dilatada; MSC: muerte súbita cardiaca; RMC: resonancia magnética cardiaca; TC: tomografía computarizada; TV: taquicardia ventricular.

aHistoria clínica de dolor torácico, disnea y síntomas asociados a ciertas afecciones cardiacas y el árbol familiar.
bLa necesidad de más pruebas y evaluaciones estará guiada por la valoración inicial y la sospecha de enfermedades cardiovasculares.
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Tabla 5
Fármacos antiarrítmicos disponibles para el tratamiento de las arritmias ventriculares en la mayoría de los países europeos

Fármacos 
antiarrítmicos (clase 
de Vaughan Williams)

Dosis oral 
(mg/día)a

Efectos adversos comunes 
o importantes

Indicaciones Contraindicaciones cardiacas y advertencias

Amiodarona (III) 200-400 Fibrosis pulmonar, hipotiroidismo 
e hipertiroidismo, neuropatías, 
depósitos corneales, 
fotosensibilidad, decoloración 
cutánea, hepatotoxicidad, 
bradicardia sinusal, prolongación 
del QT y TdP ocasional

TV, FV Afecciones y tratamientos concomitantes asociados a prolongación del 
intervalo QT; SQTL hereditario; bradicardia sinusal (excepto en parada 
cardiaca); enfermedad del nódulo sinusal (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción AV graves (a menos que haya marcapasos); 
IC descompensada o miocardiopatía

Bloqueadores beta (II) Diversas Broncospasmo, hipotensión, 
bradicardia sinusal, BAV, fatiga, 
depresión, disfunciones sexuales

EV, TV, SQTL Bradicardia sinusal y enfermedad del nódulo sinusal graves (a menos que 
haya marcapasos); alteraciones de la conducción AV (a menos que haya 
marcapasos); fase aguda del infarto de miocardio (evitar si hay bradicardia, 
hipotensión o insuficiencia del VI); IC descompensada; angina de Prinzmetal

Disopiramida (IA) 250-750 Inotropo negativo, prolongación 
del QRS, BAV, proarritmia (flutter 
auricular, TV monomórfica, TdP 
ocasional), efectos anticolinérgicos

TV, EV Enfermedad del nódulo sinusal grave (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción AV graves (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción intraventricular graves; infarto de miocardio 
previo; CI; IC; FEVI reducida; hipotensión

Flecainida (IC) 200-400 Inotropo negativo, ensanchamiento 
del QRS, BAV, bradicardia sinusal, 
proarritmia (flutter auricular, TV 
monomórfica, TdP ocasional), 
mayor incidencia de muerte 
tras infarto de miocardio

EV, TV Disfunción del nódulo sinusal (a menos que haya marcapasos); fibrilación/
flutter auricular (sin uso concomitante de agentes que producen BAV); 
alteraciones de la conducción AV graves (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción intraventricular graves; infarto de 
miocardio previo; CI; IC; FEVI reducida; enfermedad cardiaca valvular 
hemodinámicamente significativa; síndrome de Brugada; SQTL hereditario 
(distinto de SQTL3); tratamientos concomitantes asociados a prolongación 
del intervalo QT

Mexiletina (IB) 450-900 Temblor, disartria, mareos, malestar 
gastrointestinal, hipotensión, 
bradicardia sinusal

TV, SQTL3 Disfunción del nódulo sinusal (a menos que haya marcapasos); alteraciones 
de la conducción AV graves (a menos que haya marcapasos); IC grave; FEVI 
reducida; SQTL hereditario (distinto de SQTL3); tratamientos concomitantes 
asociados a prolongación del intervalo QT

Procainamida (IA) 1.000-4.000 Erupción cutánea, mialgia, 
vasculitis, hipotensión, lupus, 
agranulocitosis, bradicardia, 
prolongación del QT, TdP

TV Enfermedad del nódulo sinusal grave (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción AV graves (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción intraventricular graves; infarto de miocardio 
previo; CI; IC; hipotensión; FEVI reducida, síndrome de Brugada

Propafenona (IC) 450-900 Inotropo negativo, malestar 
gastrointestinal, prolongación 
del QRS, BAV, bradicardia sinusal, 
proarritmia (flutter auricular, TV 
monomórfica, TdP ocasional)

EV, TV Bradicardia sinusal y disfunción del nódulo sinusal graves (a menos que haya 
marcapasos); fibrilación/flutter auricular (sin uso concomitante de agentes 
que producen BAV); alteraciones de la conducción AV graves (a menos que 
haya marcapasos); alteraciones de la conducción intraventricular graves; 
infarto de miocardio previo; CI; IC; FEVI reducida; enfermedad cardiaca 
valvular hemodinámicamente significativa; síndrome de Brugada; SQTL 
hereditario (distinto de SQTL3); tratamientos concomitantes asociados 
a prolongación del intervalo QT

Quinidina 600-1.600 Náuseas, diarrea, alteraciones 
auditivas y visuales, confusión, 
hipotensión, trombocitopenia, 
anemia hemolítica, anafilaxia, 
prolongación de QRS y QT, TdP

TV, FV, SQTC, 
síndrome de 
Brugada

Enfermedad del nódulo sinusal grave (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción AV graves (a menos que haya marcapasos); 
alteraciones de la conducción intraventricular graves; infarto de miocardio 
previo; CI; IC; FEVI reducida; hipotensión; síndrome del QT largo hereditario; 
tratamientos concomitantes asociados a prolongación del intervalo QT

Ranolazina (IB) 750-2.000 Mareos, náuseas, estreñimiento, 
hipotensión, malestar 
gastrointestinal, dolor de cabeza, 
erupción cutánea, bradicardia 
sinusal, prolongación del QT

SQTL3b Bradicardia sinusal y enfermedad del nódulo sinusal graves; IC grave; 
síndrome del QT largo hereditario (distinto de SQTL3); tratamientos 
concomitantes asociados a prolongación del intervalo QT

Sotalol (III) 160-320 Igual que otros bloqueadores beta 
y TdP

TV, (MAVD)c Bradicardia sinusal y enfermedad del nódulo sinusal graves (a menos que 
haya marcapasos); alteraciones de la conducción AV (a menos que haya 
marcapasos); IC grave; angina de Prinzmetal; SQTL hereditario; tratamientos 
concomitantes asociados a prolongación del intervalo QT

Verapamilo (IV) 120-480 Inotropo negativo (especialmente 
en pacientes con FEVI reducida), 
erupción cutánea, malestar 
gastrointestinal, hipotensión, 
bradicardia sinusal, BAV, TV

Taquicardia 
fascicular 
del VI

Bradicardia sinusal y enfermedad del nódulo sinusal graves (a menos 
que haya marcapasos); alteraciones de la conducción AV graves 
(a menos que haya marcapasos); fase aguda del infarto de miocardio (evitar 
si hay bradicardia, hipotensión, insuficiencia del ventrículo izquierdo); IC; 
FEVI significativamente reducida; flutter o fibrilación auricular asociados 
a vías accesorias (p. ej., síndrome de WPW)

AV: auriculoventricular; BAV: bloqueo auriculoventricular; CI: cardiopatía isquémica; EV: extrasístole ventricular; FA: fibrilación auricular; FEVI: fracción de eyección del 
ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; IC: insuficiencia cardiaca; MAVD: miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; SQTC: síndrome del QT corto; SQTL: 
síndrome del QT largo; SQTL3: síndrome del QT largo tipo 3; TdP: torsade de pointes; TV: taquicardia ventricular; VI: ventrículo izquierdo; WPW: Wolff-Parkinson-White.

aEn esta tabla se citan las dosis de fármacos para adultos.
bLa ranolazina solo está aprobada para el tratamiento de la angina estable crónica. Obsérvese que se puede usar otras dosis en condiciones especiales.
cEl sotalol se indicó para la MAVD, pero se ha cuestionado su uso.
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el intervalo QT. Por esta razón, se ha advertido sobre el uso de los blo-
queadores de los canales de sodio en pacientes con medicación pro-
longadora de QT o afectados de SQTL transmitido genéticamente. 
Recientemente, sin embargo, se ha demostrado que algunos bloquea-
dores de las corrientes de sodio (predominantemente de la clase IB, 
como la mexiletina, y de la clase IC, como la flecainida) inhiben acti-
vamente tanto el pico de la corriente de sodio como el componente 
tardío de la corriente de sodio. Al hacerlo, estos agentes pueden indu-
cir un acortamiento del intervalo QT en pacientes con SQTL de tipo 3 
(SQTL3), ya que esta forma está causada por mutaciones que 
aumentan la corriente de sodio tardía127. Por esta razón, se puede con-
siderar que estos fármacos acortan el intervalo QT en pacientes con 
SQTL3 (véase la sección 8.1). Aún se desconoce si la prolongación del 
QT inducida por fármacos y otras variantes genéticas del SQTL tam-
bién responden a los bloqueadores de la corriente de sodio tardía con 
acortamiento del intervalo QT.

Recientemente, un estudio alemán que utilizó un enfoque de vigi-
lancia activa describió una incidencia bruta de SQTL inducido por fár-
macos que conducía a torsade de pointes (TdP) de 3,2/millón/año128. 
Una vez se aprecia que una arritmia ventricular puede deberse a tera-
pia con fármacos «antiarrítmicos», se debería interrumpir las posibles 
terapias perjudiciales y llevar a cabo la monitorización por ECG de 
seguimiento apropiada.

A la luz de los resultados del ensayo de supresión de arritmia car-
diaca (CAST)129, que mostraban una tasa de mortalidad o parada 
cardiaca no mortal excesiva (7,7%) entre los pacientes de infarto de 
miocardio tratados con encainida o flecainida, en comparación con 
los pacientes tratados con placebo (3,0%), se ha contraindicado el uso 
de bloqueadores de los canales de sodio de clase IC tras infarto de 
miocardio. Se ha ampliado la contraindicación a otros agentes antia-
rrítmicos de clase I, ya que al usarlos para reducir la carga arrítmica de 
pacientes posinfartados, aunque no aumenten la mortalidad, no con-
siguen reducirla (para referencias y discusión de los resultados, veáse 
la sección 5).

El uso de fármacos para los síndromes de arritmia primaria here-
dada (SQTL, SQTC, síndrome de Brugada) y las miocardiopatías es una 
indicación fuera de lo aprobado.

4.2.2.1. Bloqueadores beta

El mecanismo de eficacia antiarrítmica de los bloqueadores beta 
incluye el bloqueo competitivo de los receptores betaadrenérgicos de 
los mecanismos de desencadenamiento simpático, la ralentización 
del ritmo sinusal y posiblemente la inhibición del exceso de libera-
ción de calcio por el canal de los receptores de rianodina.

Los bloqueadores beta son eficaces para suprimir los latidos ven-
triculares ectópicos y la arritmia, así como para reducir la MSC en un 
espectro de trastornos cardiacos en pacientes con y sin IC. Los blo-
queadores beta son agentes antiarrítmicos eficaces y generalmente 
seguros que se puede considerar pilares de la terapia con fármacos 
antiarrítmicos. Recientemente, sin embargo, un estudio de registro en 
34.661 pacientes con infarto de miocardio con (IMCEST) o sin eleva-
ción del segmento ST (IMSEST) encontró que, en pacientes con 2 o 
más factores de riesgo de shock (p. ej., edad > 70 años, ritmo cardiaco 
> 110 lpm, presión arterial sistólica < 120 mmHg), el riesgo de shock o 
muerte estaba significativamente aumentado en los tratados con blo-
queadores beta (IMSEST, OR = 1,23; IC95%, 1,08-1,40; p = 0,0016; 
IMCEST, OR = 1,30; IC95%, 1,03-1,63; p = 0,025)130.

En general, los bloqueadores beta son la terapia de primera línea 
para el tratamiento de la arritmia ventricular y la prevención de la 
MSC.

4.2.2.2. Amiodarona

La amiodarona tiene un amplio espectro de acción, que incluye el 
bloqueo de las corrientes despolarizantes de sodio y de los canales de 

potasio que conducen corrientes repolarizantes; estas acciones pue-
den inhibir o finalizar las arritmias ventriculares al influir en el auto-
matismo y la reentrada.

El estudio Sudden Cardiac Death in Heart Failure Trial (SCD-HeFT)64 
mostró ausencia de beneficio en supervivencia con el tratamiento con 
amiodarona frente a placebo para pacientes con FEVI ≤ 35%. Sin 
embargo, a diferencia de los bloqueadores de los canales de sodio131, la 
amiodarona se puede usar sin aumentar la mortalidad de los pacien-
tes con IC132.

Un metanálisis que incluyó a 8.522 pacientes posinfartados o con 
IC sistólica aleatorizados a amiodarona o placebo/control mostró que, 
por cada 1.000 pacientes tratados con amiodarona, se evitaban 
5 muertes por cualquier causa, 24 muertes cardiovasculares y 
26 muertes súbitas133. La reducción absoluta del riesgo de muerte por 
cualquier causa del 1,5% no alcanzó la significación estadística.

La administración crónica de amiodarona se asocia con interac-
ciones complejas de fármacos y multitud de efectos colaterales extra-
cardiacos que afectan al tiroides, la piel y ocasionalmente los 
pulmones y el hígado. Es necesaria la monitorización regular de la 
función pulmonar, hepática y tiroidea. Como norma general, a mayor 
duración de la terapia y mayor dosis de amiodarona, mayor probabi-
lidad de que los efectos colaterales adversos requieran la interrupción 
del fármaco. En comparación con placebo, el 10% de los pacientes 
aleatorizados a amiodarona interrumpieron la terapia133.

4.2.2.3. Sotalol/d-sotalol

El sotalol racémico, un rápido inhibidor de la corriente de potasio 
rectificadora retardada con propiedades de bloqueo beta, es eficaz 
para suprimir la arritmia ventricular. El sotalol se puede usar con 
seguridad en pacientes con CI134,135, a menos que tengan IC. Por ejem-
plo, en un estudio de 146 pacientes con arritmias ventriculares soste-
nidas y DAI, el sotalol redujo significativamente la incidencia de 
recidivas de taquiarritmias ventriculares sostenidas en comparación 
con la ausencia de tratamiento con fármacos antiarrítmicos, pero no 
mejoró la supervivencia136.

Además, un estudio de d-sotalol, un rápido inhibidor puro de la 
corriente de potasio rectificadora retardada, en 3.121 pacientes con 
disfunción del VI tras infarto de miocardio se detuvo prematuramente 
debido a la mayor tasa de mortalidad en el grupo tratado con d-sota-
lol (RR = 1,65; IC95%, 1,15-2,36; p = 0,006), probablemente a causa de 
proarritmias ventriculares, aunque se documentaron muy pocos 
casos de TdP137. Por lo tanto, no se debería usar sotalol en esos pacien-
tes a menos que se haya implantado un DAI. El uso de dosis antiarrít-
micas de sotalol requiere una cuidadosa monitorización por ECG, 
especialmente en pacientes con bajo índice de masa corporal o fun-
ción renal alterada.

4.2.2.4. Tratamientos combinados

Escasean los datos que guíen los tratamientos combinados con fár-
macos antiarrítmicos, y dichas combinaciones deberían quedar reser-
vadas para pacientes en quienes se han intentado otros tratamientos 
antiarrítmicos (incluidas monoterapias con diferentes agentes, el tra-
tamiento con amiodarona y la ablación con catéter) sin una supresión 
satisfactoria de los episodios arrítmicos. En pacientes con TV fre-
cuente, se han usado combinaciones de bloqueadores de los canales 
de sodio y bloqueadores de los canales de potasio (p. ej., mexiletina y 
sotalol o amiodarona y flecainida/propafenona), normalmente en 
pacientes con recurrencias de TV frecuentes que tienen un desfibrila-
dor. El tratamiento con bloqueadores beta en combinación con amio-
darona reduce el número de choques del DAI; sin embargo, los efectos 
colaterales pueden dar como resultado la interrupción de los fárma-
cos en un número significativo de pacientes138. Se ha combinado la 
ranolazina con otros agentes antiarrítmicos para suprimir la TV en 
casos por lo demás refractarios a fármacos139. Es necesaria una cuida-
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dosa monitorización del ECG y de la función cardiaca para detectar el 
deterioro de la función del VI o signos de proarritmia en tales pacien-
tes.

4.2.3. Pacientes portadores de desfibrilador automático

Muchos pacientes provistos de un desfibrilador automático toman 
bloqueadores beta para minimizar las terapias tanto apropiadas como 
inapropiadas del DAI. Los pacientes con choques del desfibrilador 
automático recurrentes pueden beneficiarse cambiando a sotalol para 
suprimir las arritmias auriculares y ventriculares140. Sin embargo, se 
debería evitar el sotalol a pacientes con función del VI muy reducida. 
Dado que muchos de tales pacientes también tienen mala función 
renal, la combinación más efectiva de amiodarona y bloqueadores 
beta puede preferirse frente al sotalol138.

El tratamiento con fármacos antiarrítmicos nunca ha mostrado 
claramente que reduzca la muerte súbita arrítmica de los pacientes 
que ya han sufrido una arritmia ventricular potencialmente mortal. 
Sin embargo, tanto en pacientes posinfartados como en pacientes con 
IC, la amiodarona reduce la aparición de esas arritmias123,124,133 y se da 
por hecho que el fármaco sí ofrece alguna protección contra arritmias 
ventriculares graves a quienes ya han sufrido tales eventos. Sin 
embargo, la reducción de la muerte arrítmica no parece conllevar una 
reducción en la mortalidad total y los eventos adversos asociados a la 
amiodarona reducen aún más el beneficio del tratamiento. No obs-
tante, la amiodarona, especialmente junto con bloqueadores beta, 
reduce significativamente las intervenciones del DAI a los pacientes 
portadores138.

Para los pacientes con DAI y fibrilación auricular (FA) paroxística o 
crónica con ritmos rápidos y choques inapropiados, es esencial el 
control de la rápida respuesta ventricular a la taquiarritmia auricular, 
y se puede usar con cuidado un tratamiento combinado con un blo-
queador beta o un bloqueador de los canales de calcio no dihidropiri-
dínicos. Si resulta ineficaz, la amiodarona puede ser de ayuda. Puede 
ser necesaria la ablación del nódulo auriculoventricular (NAV) si el 
tratamiento farmacológico o la ablación de la FA en casos selecciona-
dos no son eficaces.

4.2.4. Electrolitos

La administración de potasio para restaurar la concentración nor-
mal en sangre puede influir favorablemente en el sustrato implicado 
en la arritmia ventricular. La administración de magnesio puede ayu-
dar específicamente a suprimir las arritmias por TdP.

Las alteraciones electrolíticas son comunes en pacientes con IC, en 
particular los que usan dosis altas de diuréticos ahorradores de 
potasio. Recientemente, un estudio de base de datos que incluyó a 
38.689 pacientes con infarto de miocardio mostró el más bajo riesgo 
de FV, parada cardiaca o muerte con concentraciones de potasio de 
3,5-4,5 mmol/l141.

4.2.5. Terapia con otros fármacos

En el ventrículo se produce un remodelado adverso tras un infarto 
de miocardio o en relación con una miocardiopatía no isquémica. 
Estos cambios estructurales, así como las alteraciones asociadas de 
los canales iónicos, pueden exacerbar el potencial de arritmia ven-
tricular. Varios fármacos, como los inhibidores de la enzima de con-
versión de la angiotensina (IECA), los antagonistas del receptor de la 
angiotensina II (ARA-II) y los antagonistas de los receptores de mine-
ralocorticoides (MRA), mejoran el remodelado inverso y reducen las 
tasas de MSC142,143. Además, los anticoagulantes y los antiplaquetarios 
pueden ser de ayuda para reducir la frecuencia de oclusiones trombó-
ticas coronarias en pacientes de alto riesgo144. Además, los hallazgos 
indican que las estatinas pueden reducir la aparición de arritmia ven-
tricular con riesgo vital en pacientes de alto riesgo145.

4.3. Terapia con dispositivos

4.3.1. Desfibrilador automático implantable

Los desfibriladores implantables se utilizan en pacientes desde 
hace más de 30 años. El DAI original se implantaba quirúrgicamente 
y se conectaba a cables o electrodos fijados en los ventrículos 
mediante una toracotomía. Esto aún es necesario ocasionalmente, 
pero la mayoría de los dispositivos emplean electrodos transvenosos 
predominantemente insertados en el corazón derecho tanto para 
estimulación cardiaca (cámara única o doble y univentricular o 
biventricular) como para desfibrilación mediante bobinas intracavi-
tarias en el corazón derecho o la carcasa del desfibrilador implan-
tado. La mayoría de las pruebas clínicas que respaldan el uso del DAI 
se han realizado mediante DAI transvenosos. Los primeros pacientes 
en recibir desfibriladores eran supervivientes a una FV o parada car-
diaca abortada. Estudios posteriores demostraron beneficio de la 
terapia mediante desfibrilador para los pacientes con riesgo de 
muerte súbita. La terapia con DAI previene la muerte súbita y pro-
longa la vida de los pacientes con alto riesgo de muerte súbita arrít-
mica siempre que el paciente no sufra otras afecciones que limiten 
la esperanza de vida a < 1-2 años146. Los estudios a largo plazo han 
demostrado la eficacia de los DAI147 y los desfibriladores con terapia 
de resincronización cardiaca (TRC-D)148 en seguimientos medios de 
8 y 7 años respectivamente.

Por otra parte, los desfibriladores pueden dar complicaciones, 
como choques inapropiados, que son especialmente frecuentes en 
niños149. Un reciente estudio de más de 3.000 pacientes con DAI o 
TRC-D encontró una incidencia acumulada de eventos adversos en 
12 años del 20% (IC95%, 18-22) por choques inapropiados, del 6% 
(IC95%, 5-8) por infección relacionada con el dispositivo y del 
17% (IC95%, 14-21) por fallo de los electrodos150.

A pesar de las indicaciones de terapia con DAI para pacientes posin-
fartados con FE reducida, firmemente respaldadas por datos basados 
en la evidencia, en varios países las guías distan claramente de la prác-
tica clínica. Un factor que limita el uso de DAI es su alto coste inicial.

4.3.1.1. Prevención secundaria de la muerte súbita cardiaca 

y la taquicardia ventricular

DAI para la prevención secundaria de la muerte súbita cardiaca y la taquicardia 
ventricular

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda implantar DAI a pacientes con 
FV documentada o TV hemodinámicamente no 
tolerada en ausencia de causas reversibles o en las 
48 h siguientes a un infarto de miocardio que están 
recibiendo terapia médica óptima crónica y tienen 
una esperanza razonable de supervivencia con buen 
estado funcional > 1 año

I A 151-154

Se debe considerar la implantación de DAI a 
pacientes con TV sostenida recurrente (no en las 
48 h siguientes a un infarto de miocardio) que 
están recibiendo terapia médica óptima crónica y 
tienen FEVI normal y una esperanza razonable de 
supervivencia con buen estado funcional > 1 año

IIa C Este 
panel de 
expertos

Para pacientes con FV/TV e indicación de DAI, se 
puede considerar la amiodarona cuando no se 
disponga de DAI, este esté contraindicado por 
razones médicas concurrentes o el paciente lo 
rechace

IIb C 155,156

DAI: desfibrilador automático implantable; FEVI: fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo; FV: fibrilación ventricular; MSC: muerte súbita cardiaca; TV: taquicardia 
ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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Se han llevado a cabo 3 ensayos clínicos en pacientes que habían 
sufrido una parada cardiaca o una arritmia ventricular con riesgo vital 
(arritmia ventricular hemodinámicamente inestable o TV sincopal), 
el AVID153, el CIDS151 y el CASH152, que compararon el tratamiento con 
DAI frente a terapia con fármacos antiarrítmicos, predominantemente 
amiodarona. Los resultados de los 3 ensayos coinciden, aunque solo 
uno mostró una reducción estadísticamente significativa de la tasa de 
mortalidad total; el DAI redujo las tasas de mortalidad arrítmica tanto 
en el ensayo AVID como en el CASH. Un metanálisis de los 3 ensayos 
demostró que la terapia con DAI se asociaba a una reducción del 50% 
(IC95%, 0,37-0,67; p = 0,0001) en la mortalidad arrítmica y del 
28% (IC95%, 0,60-0,87; p = 0,006) en la mortalidad total (tabla 5 
del anexo web)154. Un análisis de los resultados del ensayo AVID 
demostró claramente que el beneficio quedaba confinado primaria-
mente a pacientes con FEVI del 20-34%153. La terapia es moderada-
mente coste-efectiva y las guías para el uso de DAI en prevención 
secundaria tienen aceptación general desde hace años. No hay evi-
dencia de ensayos recientes que indique que haya que cambiar sus-
tancialmente las recomendaciones previas.

4.3.2. Desfibrilador automático implantable subcutáneo

Los problemas con el acceso al corazón a través del sistema vascular 
y los problemas recurrentes con los electrodos transvenosos motivaron 
el desarrollo de un desfibrilador subcutáneo con un sistema de electro-
dos que se coloca por completo subcutáneamente, fuera de la cavidad 
torácica. El sistema consiste en 3 electrodos: la carcasa del DAI, un elec-
trodo distal sobre el electrodo o cable de desfibrilación y un electrodo 
proximal localizado a aproximadamente 8 cm de la punta del 
electrodo de desfibrilación. Entre la punta y el electrodo proximal, hay 
una bobina para desfibrilación contra la carcasa del desfibrilador. El 
electrodo se posiciona de modo tal que la parte distal del mismo se 
sitúa en el borde paraesternal izquierdo y el generador sobre el quinto 
espacio intercostal entre las líneas anterior izquierda y axilar media. La 
configuración precisa usada por el dispositivo para la detección de la 
señal cardiaca, puede ser determinada mediante programación. El dis-
positivo es capaz de desfibrilar a la mayoría de los pacientes con una 
energía de 80 J159.

Los datos disponibles apuntan a que los desfibriladores subcutá-
neos son eficaces en la prevención de la muerte súbita. Actualmente 
se carece de datos sobre la tolerabilidad y la seguridad a largo plazo 
del tratamiento, pero se están recogiendo. En uno de los estudios más 
amplios, se sometió a 330 pacientes —304 de los cuales fueron 
implantados con éxito— a pruebas de desfibrilación con éxito, con un 
seguimiento de una media de 11 meses157. No hubo fallos de las deri-
vaciones o complicaciones asociadas a la colocación de los electrodos. 
Todos los eventos inducidos finalizaron con éxito y 118 de las 

119 taquiarritmias ventriculares espontáneas que se produjeron en 21 
pacientes finalizaron gracias al dispositivo y uno remitió espontánea-
mente durante la carga del dispositivo. Un 13% de los pacientes reci-
bieron un choque inapropiado debido en gran parte a taquicardia 
supraventricular o sobredetección de ondas T, lo que también se ha 
descrito en los grupos de pacientes más jóvenes160. Un reciente regis-
tro del mundo real de 472 pacientes registró 317 episodios espontá-
neos en 85 pacientes durante un seguimiento medio de 18 meses. De 
estos, 169 (53%) recibieron terapia para TV o FV y solo 1 paciente 
murió por FV recurrente y bradicardia grave161. Los estudios sobre DAI 
subcutáneo se resumen en la tabla 6 del anexo web157-165.

El dispositivo subcutáneo no es adecuado para pacientes que 
requieren estimulación antibradicardia, a menos que esta necesidad 
se restrinja al periodo inmediatamente posterior a la aplicación de un 
choque (el dispositivo puede aplicar estimulación transcutánea 
durante 30 s tras el choque). Los pacientes que necesitan TRC tam-
poco son adecuados para tratamiento con DAI subcutáneo. De modo 
similar, el DAI subcutáneo no es apropiado para pacientes que sufren 
taquiarritmia que pueda finalizarse fácilmente mediante estimula-
ción antitaquicardia. El dispositivo puede ser útil cuando es difícil el 
acceso venoso, en pacientes jóvenes que se enfrentan a toda una vida 
de terapia con el dispositivo y pacientes con riesgo particular de bac-
teriemia (p. ej., con un sistema de DAI transvenoso actual o reciente). 
Aunque la categoría general de prevención primaria de la MSC debe-
ría ser adecuada para terapia con DAI subcutáneo, no se han realizado 
en esta población estudios a gran escala y a largo plazo, y el rendi-
miento del dispositivo a largo plazo aún no está totalmente claro. 
Por ejemplo, estudios individuales han presentado una tasa 
de choques inapropiados y complicaciones que requieren reinterven-
ción160 superior a la media: aún queda por determinar si estos resulta-
dos pertenecen a una curva de aprendizaje o al mayor riesgo de 
choques inapropiados de las poblaciones seleccionadas. Un reciente 
metanálisis de 852 pacientes demostró que no hubo fallos de electro-
dos, que se remplazaron los dispositivos por necesidad de estimula-
ción del VD a solo 3 pacientes y que la tasa de choques inapropiados 
fue < 5% en el último cuartil de inclusión166. Actualmente están en 
marcha ensayos prospectivos aleatorizados para comparar la eficacia 
y las complicaciones del DAI subcutáneo frente al DAI convencional158.

4.3.3. Chaleco desfibrilador

Se ha visto que un desfibrilador externo (más electrodos y placas 
de electrodos) unido a un chaleco portátil identifica e interrumpe efi-
cazmente la TV y la FV168. No hay ningún ensayo clínico prospectivo 
aleatorizado que haya evaluado este dispositivo, pero existen muchos 
informes de casos, series de casos y registros (mantenidos por el 
fabricante o independientemente) que han descrito el uso eficaz del 
chaleco desfibrilador en una proporción relativamente pequeña de 
pacientes con riesgo de arritmias ventriculares potencialmente fata-
les. Por ejemplo, Chung et al169 vieron que se producían 80 episodios 

Desfibrilador automático implantable subcutáneo

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe considerar los desfibriladores subcutáneos 
como alternativa a los transvenosos para pacientes 
con indicación de DAI cuando no se necesite terapia 
de estimulación antibradicardia, resincronización 
cardiaca o estimulación antitaquicardia

IIa C 157,158

Se puede considerar el DAI subcutáneo como una 
alternativa útil al sistema de DAI transvenoso 
cuando el acceso venoso sea difícil, tras la retirada 
de un DAI transvenoso por infecciones o para 
pacientes jóvenes con necesidad de terapia con DAI 
a largo plazo

IIb C Este 
panel de 
expertos

DAI: desfibrilador automático implantable.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Chaleco desfibrilador

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se puede considerar el ChD para pacientes adultos 
con mala función sistólica del VI que tienen riesgo 
de muerte súbita arrítmica durante un periodo 
limitado pero no son candidatos a desfibrilador 
implantable (p. ej., transición a trasplante, transición 
a implante transvenoso, miocardiopatía periparto, 
miocarditis activa y arritmias en la fase precoz tras 
un infarto de miocardio)

IIb C 167,168

ChD: chaleco desfibrilador; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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de TV o FV sostenida en 59 de 3.569 (1,7%) pacientes portadores de 
chaleco desfibrilador. El primer choque fue eficaz en 76 de 76 (100%) 
pacientes con TV o FV con pérdida de conciencia y 79 de 80 (99%) con 
cualquier TV o FV. Más recientemente, Epstein et al170 comunicaron 
que 133 de 8.453 (1,6%) pacientes recibieron  choques apropiados y se 
reanimó de una arritmia ventricular al 91%. Por lo tanto, este disposi-
tivo puede salvar la vida de pacientes vulnerables, pero su eficacia no 
se ha validado. En pacientes con FEVI alterada transitoriamente, se 
puede usar el chaleco desfibrilador hasta haber recuperado suficien-
temente la función del VI, tras entidades tales como infarto de mio-
cardio, miocardiopatía posparto y miocarditis o intervenciones como 
revascularización asociada a disfunción transitoria del VI171. De modo 
similar, los pacientes con antecedente de arritmia ventricular con 
riesgo vital, en riesgo de padecerla o programados para trasplante de 
corazón pueden estar protegidos temporalmente con el chaleco desfi-
brilador172.

4.3.4. Acceso público a la desfibrilación

La mayoría de las paradas cardiacas se producen fuera del hospi-
tal175. Es mucho más probable que una desfibrilación inmediata, en 
comparación con una desfibrilación diferida, restaure un ritmo orga-
nizado y un gasto cardiaco estable. El acceso público a la desfibrila-
ción, junto con la reanimación cardiopulmonar, se ha demostrado 
más eficaz que la reanimación cardiopulmonar por sí sola173, y el 
acceso público a la desfibrilación está ahora bien establecido, espe-
cialmente en lugares donde son comunes las aglomeraciones y el 
estrés y en particular donde puede haber una pronta disponibilidad 
de voluntarios entrenados (p. ej., casinos, aeropuertos, estadios 
deportivos), incluso cuando el entrenamiento no se extiende a la rea-
nimación cardiopulmonar174. Las paradas cardiacas extrahospitalarias 
se producen más habitualmente (~70%) en el hogar, incluso en pacien-
tes más jóvenes176, pero se presencian con menos frecuencia, por lo 
que no se puede prevenirlas mediante desfibriladores domésticos177.

La implementación de programas de desfibrilador automático 
externo reduce la mortalidad en lugares públicos donde habitual-
mente se presencian paradas cardiacas178. Las actividades básicas y 
avanzadas de soporte vital han conducido a crear protocolos para 
guiar a los respondedores. Estos documentos, publicados por el Euro-

pean Resuscitation Council y el International Consensus on Cardiopul-

monary Resuscitation and Emergency Cardiovascular Care179, cubren las 
amplias circunstancias clínicas y consideraciones sobre los mecanis-
mos. Proporcionan una información clara de manejo y se remite al 
lector a los documentos fuente para obtener detalles. Como guías de 
manejo, estos documentos se clasifican con nivel de evidencia C, pero 
derivan de una combinación de estudios y opiniones variadas que van 
del nivel de evidencia A al B o C.

4.4. Tratamiento agudo de las arritmias ventriculares 
sostenidas

Los mecanismos eléctricos más comunes de la parada cardiaca son 
FV o TV, bradiarritmias, asistolias y disociación electromecánica (acti-
vidad eléctrica sin pulso). En general, la supervivencia es mejor para 
pacientes que se presentan con taquiarritmias ventriculares en com-
paración con asistolias. En 2010, los miembros del International Liaison 

Committee on Resuscitation (ILCOR) actualizaron las conclusiones y 
recomendaciones derivadas de una conferencia de consenso interna-
cional celebrada en Dallas, Texas, en 2010. En el caso de la parada car-
diaca, se debería aplicar el algoritmo universal (figura 2).

Aún es debatible si se debe realizar reanimación cardiopulmonar 
antes de la desfibrilación. En casos de parada cardiaca extrahospitalaria, 
se debe realizar inmediatamente una reanimación cardiopulmonar con 
compresión torácica hasta que sea posible la desfibrilación. En casos de 
parada cardiaca hospitalaria, se debe intentar la desfibrilación inme-
diata, ya que en ese caso la probabilidad de que la parada cardiaca se 
deba a taquiarritmia ventricular sostenida es mayor. Se aconseja iniciar 
la desfibrilación a máxima energía. Los desfibriladores semiautomáticos 
proporcionan una excelente tecnología para expandir la capacidad de 
desfibrilación en los hospitales. En pacientes con un DAI, idealmente se 
debe colocar los parches del desfibrilador en la pared torácica a al 
menos 8 cm de la posición del generador. La amiodarona intravenosa 
puede facilitar la desfibrilación o prevenir las recurrencias agudas de TV 
o FV. En el documento ILCOR de 2010 se resumen maniobras avanzadas 
de soporte vital distintas de las relacionadas con medidas eléctricas para 
la finalización de taquiarritmias ventriculares181.

Se debe tratar a los pacientes que se presentan con TV sostenida 
según los síntomas y la tolerabilidad de la arritmia. Los pacientes que 
se presentan con TV monomórfica e inestabilidad hemodinámica (TV 
sincopal) deben someterse a cardioversión directa. A los pacientes 
hipotensos y a pesar de ello conscientes, se les debe dar una sedación 
inmediatamente antes de someterlos a cardioversión. Para los pacien-
tes con taquicardia de QRS ancho hemodinámicamente estables, la 
cardioversión eléctrica debería ser el abordaje de primera línea. Se 
puede considerar la procainamida o la flecainida intravenosa para 
quienes no se presentan con IC grave o infarto de miocardio. Se puede 
considerar la amiodarona intravenosa para pacientes con IC o sospe-
cha de isquemia. La lidocaína intravenosa es solo moderadamente 
efectiva en pacientes que se presentan con TV monomórfica. Como 
norma general, se debe registrar un ECG de 12 derivaciones de todos 
los pacientes con TV sostenida que se presenten en condición hemo-
dinámicamente estable.

Se debe administrar verapamilo o bloqueadores beta por vía intra-
venosa a los pacientes que se presentan con TV fascicular del VI (mor-
fología de bloqueo de rama derecha del haz de His [BRDH] y 
desviación del eje a la izquierda)182.

Acceso público a la desfibrilación

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda establecer el acceso público a la 
desfibrilación en lugares donde la parada cardiaca 
sea relativamente común y se disponga de un 
almacenamiento adecuado (como escuelas, 
estadios, grandes estaciones, casinos, etc.) o en 
lugares donde no se disponga de ningún otro 
acceso a la desfibrilación (como trenes, cruceros, 
aviones, etc.)

I B 173,174

Se puede considerar la formación en asistencia 
circulatoria básica para las familias de pacientes 
con alto riesgo de MSC

IIb C Este 
panel de 
expertos

MSC: muerte súbita cardiaca.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Cardioversión o desfibrilación y tratamiento agudo de las arritmias ventriculares 
sostenidas

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la cardioversión eléctrica para 
pacientes que se presentan con TV sostenida e 
inestabilidad hemodinámica

I C 180

Para pacientes que se presentan con TV sostenida 
hemodinámicamente tolerada en ausencia de 
enfermedad cardiaca estructural (p. ej., TSVD 
idiopático), se puede considerar la flecainida i.v. 
o un bloqueador beta convencional, verapamilo o 
amiodarona

IIb C

i.v.: intravenoso; TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia 
ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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4.5. Terapia intervencionista

4.5.1. Ablación con catéter

4.5.1.1. Pacientes con enfermedad cardiaca relacionada con cicatrices

La ablación con catéter ha evolucionado hasta convertirse en una 
importante opción de tratamiento para pacientes con enfermedad 
cardiaca relacionada con cicatrices que se presentan con TV o FV. Los 
datos de 2 estudios multicéntricos prospectivos y aleatorizados sobre 
el resultado en pacientes con CI demostraron que la ablación de la TV 
con catéter reduce la probabilidad de posteriores choques del DAI y 
previene eventos de TV recurrentes187,188. Más aún, con frecuencia se 
emplea la ablación con catéter para controlar la TV incesante o las 
tormentas eléctricas (es decir, TV/FV recurrentes con frecuentes des-
cargas del DAI apropiadas) y para reducir o prevenir recurrencia de 
eventos de TV sostenida183,184,187,188.

No responde

No respira o solo hay jadeos ocasionales

Iniciar RCP

Minimizar las interrupciones en las compresiones torácicas

Centrarse en una RCP de buena calidad

Pedir auxilio:

Activar los SMU/equipos de reanimación

Susceptible 

de descarga 

(FV/TV sin pulso)

No susceptible 

de descarga 

(AESP/asistolia)

Aplicar una descarga

Reanudar 

inmediatamente 

la RCP

Reanudar 

inmediatamente 

la RCP

      Asistencia circulatoria avanzada

Mientras se minimizan las interrupciones 

en las compresiones:

Incluyendo la consideración de:

Determinar el ritmo

Monitorización y asistencia inmediatas 

tras la parada cardiaca

Figura 2. Algoritmo universal de parada cardiaca. AESP: actividad eléctrica sin pulso; ECG: electrocardiograma; SMU: servicios médicos de urgencia; FV: fibrilación ventricular; 
i.o.: intraóseo; i.v.: intravenoso; RCP: reanimación cardiopulmonar; TV: taquicardia ventricular. Reproducido con permiso de las recomendaciones del ILCOR181.

Ablación con catéter para el tratamiento de la taquicardia ventricular 
monomórfica sostenida

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la ablación con catéter urgente para 
pacientes con cardiopatía relacionada con cicatrices 
que se presentan con TV incesante o tormenta 
eléctrica

I B 183

Se recomienda la ablación con catéter para 
pacientes con cardiopatía isquémica y descargas 
de DAI recurrentes debido a TV sostenida

I B 184-186

Se debe considerar la ablación con catéter tras un 
primer episodio de TV sostenida para pacientes 
con cardiopatía isquémica y DAI

IIa B 184-186

DAI: desfibrilador automático implantable; TV: taquicardia ventricular.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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Aunque los DAI pueden finalizar eficazmente la TV en pacientes 
con miocardiopatía isquémica o no isquémica, no pueden prevenir la 
recurrencia de la arritmia. Varios estudios han mostrado que los cho-
ques del DAI se asocian a mayor mortalidad y alteración de la calidad 
de vida189,190. La terapia con bloqueadores beta en combinación con 
amiodarona reduce el número de choques del DAI; sin embargo, los 
efectos colaterales pueden dar lugar a interrupción de los fármacos156. 
En general, el tejido cicatricial es el sustrato en los pacientes que se 
presentan con TV191. La ablación con catéter se dirige al istmo de con-
ducción lenta (istmo crítico) en el circuito de reentrada de la TV. El 
circuito de reentrada puede abarcar varios centímetros y afectar al 
endocardio, el mesocardio o el epicardio en una estructura tridimen-
sional compleja192,193. La TV relacionada con cicatrices es típicamente 
monomórfica y se puede inducir múltiples morfologías de TV en el 
mismo paciente. Se determina la morfología del QRS por el sitio de 
salida por donde se propagan los frentes de onda de reentrada desde 
la cicatriz para despolarizar el miocardio ventricular. Por ello, un 
registro mediante ECG de superficie de 12 derivaciones de la TV clí-
nica puede ayudar en el procedimiento de mapeo y ablación. Para los 
pacientes con miocardiopatía no isquémica, la morfología del QRS 
puede identificar a aquellos que probablemente requieran ablación 
epicárdica194-197. Además, la RMC previa al procedimiento puede facili-
tar la identificación no invasiva del sustrato arrítmico de los pacientes 
con antecedente de infarto de miocardio198 o que se presentan con TV 
epicárdica199.

La TV polimórfica se define como una morfología del QRS en cam-
bio continuo, que frecuentemente se asocia con isquemia miocárdica 
aguda, canalopatías adquiridas o hereditarias o hipertrofia ven-
tricular. Para algunos de estos pacientes que son refractarios al trata-
miento con fármacos, se puede aplicar la ablación con catéter a la TV 
polimórfica relacionada con las fibras de Purkinje200,201.

Se puede usar la imagen no invasiva de la estructura cardiaca, lo 
cual se realiza mejor por RMC, para planear y guiar los procedimien-
tos de ablación de la TV198. Se puede realizar mapeo y ablación 
durante una TV en curso (mapeo de activación). Un sistema de 
mapeo electroanatómico tridimensional puede ayudar a localizar 
tejido ventricular anormal y permite la ablación con catéter en 
ritmo sinusal (ablación de sustrato) sin inducción de TV, que se 
podría mostrar hemodinámicamente inestable. Se puede utilizar un 
sistema de mapeo sin contacto para pacientes con TV hemodinámi-
camente inestable. Se puede usar varias técnicas, como la ablación 
punto por punto en el sitio de salida del circuito de reentrada (des-
canalización de la cicatriz), la ablación lineal o la ablación de la acti-
vidad ventricular anormal local para la homogenización de la 
cicatriz202-205. El mapeo epicárdico y la ablación son necesarios con 
más frecuencia en pacientes con MCD206 o MAVD207 sometidos a 
ablación de TV. Son complicaciones potenciales de la punción epi-
cárdica y de la ablación epicárdica, el daño en las arterias coronarias 
o la punción inadvertida de los órganos circundantes, la parálisis del 
nervio frénico izquierdo o sangrado significativo que dé lugar a 
taponamiento pericárdico.

Los pacientes con TV relacionada con una cicatriz posmiocárdica 
tienden a mejor resultado tras la ablación con catéter que los pacien-
tes con TV debida a miocardiopatía no isquémica208. Cinco estudios 
multicéntricos prospectivos han evaluado el papel de la ablación con 
catéter en el tratamiento de la TV sostenida184-188. Aproximadamente 
un 50% de los pacientes incluidos en estos estudios tuvieron resulta-
dos favorables (es decir, no hubo más recurrencias de TV clínica 
durante el periodo de seguimiento del estudio), y la ablación con 
catéter es más efectiva que la terapia con fármacos antiarrítmicos.

En un individuo, se determina la tasa de eficacia de la ablación con 
catéter para la TV por la extensión de las cicatrices relacionadas 
con el infarto, representadas como áreas de bajo voltaje en los siste-
mas de mapeo electroanatómicos209, aunque las unidades dedicadas 
al tratamiento de pacientes mediante ablación con catéter de la TV 
pueden afectar de manera positiva al resultado210. Además, la expe-

riencia del equipo y del centro influirá en los resultados, y todos los 
datos publicados surgen de centros experimentados.

Entre las posibles complicaciones relacionadas con la ablación de 
la TV con catéter en pacientes con cardiopatía estructural, están el 
accidente cerebrovascular, los daños valvulares, el taponamiento car-
diaco y el BAV. La mortalidad relacionada con el procedimiento varía 
del 0 al 3%, y más comúnmente se debe a TV incontrolable cuando 
falla el procedimiento183-185,187,211. Aunque la ablación con catéter es una 
opción de tratamiento aceptada para una amplia variedad de sustra-
tos de TV, falta evidencia derivada de estudios aleatorizados prospec-
tivos de que la ablación con catéter reduce la mortalidad.

4.5.1.2. Pacientes sin enfermedad cardiaca estructural manifiesta

La TV en pacientes sin enfermedad cardiaca estructural manifiesta 
emana más habitualmente de los tractos de salida del VD (TSVD) o del 
VI (TSVI). El ECG de superficie de 12 derivaciones demuestra una mor-
fología de BRIH y eje inferior si la TV surge del TSVD o una morfología 
de BRIH o BRDH y eje inferior si surge del TSVI. Una actividad desen-
cadenada es el mecanismo fisiopatológico subyacente más común y 
el abordaje del sitio de activación más precoz durante la ablación con 
catéter da lugar a una alta tasa de éxito del procedimiento, aunque la 
tasa de MSC en esta población de pacientes es generalmente baja. 
Aunque infrecuente, los pacientes pueden presentarse con TV 
izquierda idiopática que involucra a la red distal de Purkinje. La abla-
ción con catéter es curativa para la mayoría de los pacientes afectados 
y las complicaciones del procedimiento son raras.

4.5.2. Cirugía antiarrítmica

En la era de la ablación con catéter percutánea para el tratamiento 
de las arritmias ventriculares, el requerimiento de ablación quirúrgica 
es una rareza. La aneurismectomía del VI anatómicamente guiada se 
describió por primera vez hace más de 50 años. Los aneurismas de 
gran tamaño pueden ir acompañados de arritmia ventricular, y la 
resección guiada por mapa del aneurisma no solo mejora la función 
del VI, sino que también elimina las arritmias ventriculares. Josephson 
et al218 decribieron por primera vez la resección subendocárdica para 
el tratamiento de las arritmias ventriculares. Esta técnica se asociaba 
a morbilidad y mortalidad periprocedimentales significativas (10%) y, 
por lo tanto, solo se realizaba en centros quirúrgicos muy especializa-
dos212-214,216-219. Si los pacientes sobrevivían a la fase posoperatoria ini-
cial, su resultado a largo plazo era excelente. Estudios más recientes 
han demostrado que el EEF periquirúrgico tras endocardiectomía 
subtotal y crioablación tiene una tasa de recurrencias de la TV de 

Ablación quirúrgica de la taquicardia ventricular

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para pacientes con TV refractaria a la terapia con 
fármacos antiarrítmicos tras fallo de la ablación 
con catéter por electrofisiólogos experimentados, 
se recomienda la ablación quirúrgica guiada 
mediante mapeo electrofisiológico preoperatorio 
e intraoperatorio realizada en un centro 
experimentado

I B 212-215

Para pacientes con TV o FV clínicamente 
documentada tras fallo de la ablación con catéter, 
se puede considerar la ablación quirúrgica en el 
momento de la cirugía cardiaca (bypass o cirugía 
valvular)

IIb C 216,217

FV: fibrilación ventricular; TV: taquicardia ventricular.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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aproximadamente un 10-20%, predominantemente en los primeros 
90 días213. Por lo tanto, se recomienda el implante precoz de un DAI 
para los pacientes con TV inducible tras la cirugía213,215,220,221. La mayo-
ría de las técnicas quirúrgicas se han convertido en la base para las 
técnicas de ablación con catéter, incluida una técnica reciente de 
aislamiento del sustrato222.

Resumiendo, la ablación quirúrgica debería realizarse en centros 
experimentados con mapeo electrofisiológico preoperatorio e intra-
operatorio. Se puede considerar para cirugía de la arritmia a los 
pacientes con TV refractaria a la terapia con fármacos antiarrítmicos o 
tras una ablación con catéter fallida en un centro de ablación alta-
mente experimentado, en particular si hay aneurisma del VI secunda-
rio a infarto de miocardio y se requiere revascularización216-219.

4.6. Impacto psicosocial del tratamiento con desfibrilador 
automático implantable

Los estudios controlados sobre desfibrilador demostraron una 
calidad de vida de los receptores de un desfibrilador conservada o 
mejorada en comparación con la de los controles223,224. No obstante, la 
ansiedad (8-63%) y la depresión (5-41%) son comunes en los pacientes 
con desfibrilador228 y son más pronunciadas en pacientes que sufren 
choques inapropiados o frecuentes (es decir, más de 5 cho-
ques)223-225,229. A menudo no se reconocen estos problemas y no se tra-
tan en la práctica clínica230,231. Aunque el tratamiento inmediato 
debería eliminar la causa de la activación del dispositivo, el trata-
miento del malestar psicológico es una ayuda importante229. Los nive-
les de malestar varían, pero los pacientes pueden presentarse con 
formas más graves, como trastorno de estrés postraumático232,233, que 
se asocia a choques previos y malestar previo al implante234. Los 
pacientes con DAI y taquiarritmia reciente también pueden mostrar 
ansiedad por anticiparse al choque235. Los pacientes con grandes preo-
cupaciones relacionadas con el DAI antes del implante son más pro-
pensos a sufrir problemas tras este, y la depresión puede ser 
particularmente maligna en esta población236,237. Por lo tanto, la valo-
ración y el tratamiento adecuados del malestar psicológico deberían 
formar parte integral del tratamiento clínico. Todos los pacientes con 
DAI, en particular los que muestran malestar, requieren ayuda sobre 
cómo vivir con su dispositivo con objeto de mejorar los resultados238.

El implante de un DAI puede afectar a muchas áreas de la vida, 
como la capacidad para conducir239,240, las relaciones íntimas241,242, la 
calidad del sueño226, preocupaciones por la imagen corporal (particu-
larmente de las mujeres más jóvenes)227 y la participación en depor-
tes reglados (en especial niños y adolescentes)243. El apoyo de los 
profesionales de la salud mitiga estas preocupaciones, pero se 
requiere más estudios para optimizar el progreso del cuidado y desa-
rrollar intervenciones basadas en la evidencia233.

5. TRATAMIENTO DE LAS ARRITMIAS VENTRICULARES 
Y PREVENCIÓN DE LA MUERTE SÚBITA CARDIACA 
EN LA CARDIOPATÍA ISQUÉMICA

5.1. Síndromes coronarios agudos

5.1.1. Arritmias ventriculares asociadas a síndromes coronarios 
agudos

Pese a la clara reducción de las tasas de MSC gracias a la mejor 
revascularización y la prevención de la CI por el cese del consumo de 
tabaco y el tratamiento con estatinas, el síndrome coronario agudo 
(SCA) y las arritmias tardías tras un infarto de miocardio siguen 
siendo una causa común de MSC (véase la sección 3.1). Un número 
significativo de eventos de MSC se producen en la fase prehospitalaria 
del SCA, lo que subraya el papel crítico de los programas de cribado 
para identificar a pacientes de riesgo. La incidencia de arritmias ven-
triculares en la fase hospitalaria del SCA ha declinado en las últimas 
décadas, principalmente por las estrategias de revascularización pre-
coces e intensas y la introducción precoz de un tratamiento farmaco-
lógico adecuado. Sin embargo, hasta un 6% de los pacientes con SCA 
sufren TV o FV en las primeras 48 h tras la aparición de los síntomas, 
más frecuentemente durante la reperfusión o antes. Además de una 
revascularización coronaria rápida y completa, pueden ser necesarias 
intervenciones no farmacológicas (cardioversión, desfibrilación, esti-
mulación cardiaca y ablación con catéter) y tratamiento farmacoló-
gico (fármacos no antiarrítmicos y antiarrítmicos) para controlar las 
arritmias ventriculares en esta situación.

En la figura 3 se representan las pruebas diagnósticas para pacien-
tes con arritmias ventriculares sostenidas en el contexto de un SCA.

5.1.2. Prevención y tratamiento de la muerte súbita cardiaca 
asociada a síndromes coronarios agudos: fase prehospitalaria

Tratamiento psicosocial tras implante de desfibrilador cardioversor

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda valorar el estado psicológico y el 
tratamiento del malestar de los pacientes 
con descargas inapropiadas recurrentes

I C 223-225

Se recomienda discutir con todos los pacientes 
los inconvenientes para la calidad de vida antes 
de implantar un DAI y durante el avance de la 
enfermedad

I C 226,227

DAI: desfibrilador automático implantable.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Prevención de la muerte súbita cardiaca asociada a síndrome coronario agudo: 
fase prehospitalaria

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para pacientes con dolor torácico, se recomienda 
reducir los tiempos entre la aparición de los 
síntomas y el primer contacto médico y entre el 
primer contacto médico y la reperfusión

I A 244

Se recomienda que los equipos de ambulancias 
estén entrenados y equipados para identificar 
el SCA (mediante equipos de registro de ECG y 
telemetría según sea necesario) y tratar la parada 
cardiaca realizando una asistencia circulatoria 
básica y desfibrilación

I B 178

Se recomienda que el soporte vital básico y 
avanzado se preste siguiendo protocolos de los 
algoritmos definidos por el European Resuscitation 

Council o los grupos de expertos en reanimación 
nacionales o internacionales

I C 179

Se recomienda que la atención tras la reanimación 
se preste en centros expertos de gran volumen 
capaces de ofrecer un tratamiento de cuidados 
intensivos multidisciplinario que incluya 
intervención coronaria primaria, electrofisiología, 
dispositivos de asistencia cardiaca, cirugía cardiaca 
y vascular e hipotermia terapéutica

I B 245,246

Se debe considerar la creación de redes regionales 
para el tratamiento de la parada cardiaca con el fin 
de mejorar los resultados

IIa B 245

ECG: electrocardiograma; SCA: síndrome coronario agudo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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Aunque la mortalidad hospitalaria por IMCEST se ha reducido sus-
tancialmente gracias al uso de la moderna terapia de reperfusión, aún 
preocupa la mortalidad total a corto plazo. El infarto que se presenta 
como muerte súbita en las primeras horas tras la aparición de los sín-
tomas actualmente es una de las principales causas de muerte por 
infarto de miocardio.

5.1.3. Prevención de la muerte súbita cardiaca asociada 
a síndromes coronarios agudos: fase hospitalaria

Se han publicado guías de la ESC para el tratamiento del SCA con o 
sin elevación del segmento ST y revascularización coronaria que faci-
litan detalladamente toda la información relevante para el diagnós-
tico del SCA, IMSEST e IMCEST y las recomendaciones para el 
tratamiento13,250,271. Esta sección se centra en el papel específico de la 
reperfusión y la revascularización para la prevención y el tratamiento 
de la TV y la FV en pacientes con SCA.

Debido a la implementación de programas de concienciación 
pública sobre la MSC, se produce ingreso hospitalario de un número 
cada vez mayor de supervivientes a una parada cardiaca extrahospita-
laria. Si hay elevación del segmento ST en el ECG previo a la reanima-
ción o tras la reanimación inicial, se recomienda angiografía y 
revascularización urgentes, como para todos los pacientes con 
IMCEST251. Sin embargo, la ausencia de elevación del segmento ST no 
excluye el origen en lesiones coronarias obstructivas o incluso trom-
bóticas, que pueden estar presentes en un 25-58% de los casos251,252. 
Dada la gran prevalencia de oclusiones coronarias y las dificultades 
potenciales en la interpretación del ECG de un pacientes que ha 
sufrido una parada cardiaca, habría que considerar un angiograma 

Prevención y tratamiento de la muerte súbita cardiaca asociada a síndrome 
coronario agudo: fase hospitalaria. Indicaciones para la revascularización

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda reperfusión urgente de los 
pacientes con IMCEST

I A 247-249

Se recomienda la revascularización coronaria 
para pacientes con IMSEST o angina inestable 
según la guía de la ESC sobre IMSEST

I C 13,250

Se recomienda un angiograma coronario, si es 
necesario seguido de angioplastia coronaria en 
las 2 h siguientes al ingreso hospitalario para 
pacientes con IMSEST de alto riesgo que incluye 
las arritmias ventriculares malignas

I C 13,250

Se recomienda revascularización coronaria 
rápida y completa para tratar la isquemia 
miocárdica que podrían tener los pacientes 
con TV o FV recurrente

I C 251,252

Se recomienda una rápida apertura de los 
vasos responsables del infarto para revertir las 
alteraciones isquémicas de la conducción AV de 
nueva aparición. Esto es particularmente cierto 
para el BAV debido a infarto inferior, incluso en 
caso de presentación tardía (> 12 h)

I C 253

Se recomienda el ingreso directo en 
el laboratorio de hemodinámica de 
los supervivientes a parada cardiaca 
extrahospitalaria comatosos con criterios 
electrocardiográficos de IMCEST 
en el ECG posterior a la reanimación

I B 251,252

Se debe considerar pasar por una unidad de 
cuidados intensivos a los supervivientes a 
parada cardiaca extrahospitalaria comatosos 
sin criterios electrocardiográficos de elevación 
del segmento ST en el ECG posterior a la 
reanimación, para excluir causas no coronarias; 
en ausencia de una causa no coronaria 
obvia, se debe considerar la realización de 
un angiograma coronario lo antes posible 
(< 2 h), particularmente a los pacientes 
hemodinámicamente inestables

IIa (para 
ambas 

recomen-
daciones)

B 251,252

Se debe considerar implantar un dispositivo de 
asistencia ventricular izquierda a los pacientes 
hemodinámicamente inestables con TV o FV 
recurrente pese a recibir una terapia óptima

IIa B 254

Se puede considerar los dispositivos de 
asistencia circulatoria y la revascularización 
en centros especializados para pacientes con 
parada cardiaca refractaria

IIb C 255,256

AV: auriculoventricular; BAV: bloqueo auriculoventricular; ECG: electrocardiograma; 
ESC: Sociedad Europea de Cardiología; FV: fibrilación ventricular; IMCEST: infarto de 
miocardio con elevación del segmento ST; IMSEST: infarto de miocardio sin elevación 
del segmento ST; MSC: muerte súbita cardiaca; SCA: síndrome coronario agudo; TV: 
taquicardia ventricular; VI: ventrículo izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Prevención y tratamiento de la muerte súbita cardiaca asociada a síndrome 
coronario agudo: fase hospitalaria. Desfibrilación/cardioversión/fármacos/
ablación con catéter

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda el tratamiento con bloqueadores 
beta para la TV polimórfica recurrente.

I B 257

Se recomienda amiodarona intravenosa para el 
tratamiento de la TV polimórfica

I C 258

Se recomienda cardioversión eléctrica o 
desfibrilación inmediata para pacientes con TV 
sostenida o FV

I C 180

Se recomienda angiografía coronaria urgente, 
seguida de revascularización cuando esté 
indicado, para pacientes con TV o FV recurrente 
si no se puede excluir isquemia miocárdica

I C 251,252

Se recomienda corregir los desequilibrios 
electrolíticos de los pacientes con TV o FV 
recurrente

I C 179

Para todo paciente con SCA sin 
contraindicaciones, se debe considerar el 
tratamiento oral con bloqueadores beta durante 
la estancia hospitalaria y continuar con él 
después

IIa B 130,257, 
259,260

Para pacientes con TV, FV o tormentas eléctricas 
recurrentes a pesar de una revascularización 
completa y tratamiento médico óptimo, se 
debe considerar la ablación con catéter de 
radiofrecuencia en un centro de ablación 
especializado, seguida de implante de DAI

IIa C 261-267

Se debe considerar la estimulación rápida 
con catéter transvenoso si la TV a menudo 
es recurrente pese al uso de fármacos 
antiarrítmicos y no es posible la ablación con 
catéter

IIa C

Se puede considerar la lidocaína intravenosa 
para el tratamiento de la TV sostenida o la FV 
recurrente que no responden a bloqueadores 
beta o amiodarona o en presencia de 
contraindicaciones para la amiodarona

IIb C 268

No se recomienda el tratamiento profiláctico 
con fármacos antiarrítmicos (aparte de los 
bloqueadores beta)

III B 269,270

DAI: desfibrilador automático implantable; FV: fibrilación ventricular; MSC: muerte 
súbita cardiaca; SCA: síndrome coronario agudo; TV: taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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coronario para los supervivientes a una parada cardiaca extrahospita-
laria después de pasar por un servicio de urgencias o una unidad de 
cuidados intensivos para excluir causas no cardiacas de la parada276.

En el marco del SCA y recurrencia de TV o FV sostenida y hemodi-
námicamente relevante, la revascularización rápida y eficaz es clave 
para una mayor prevención de la arritmia y se debería intentar inme-
diatamente13,250,271.

5.1.3.1. Arritmias ventriculares en síndromes coronarios agudos

La isquemia aguda causa inestabilidad eléctrica y arritmias ven-
triculares en pacientes con SCA266. El uso precoz de bloqueadores beta 
en el marco del SCA reduce la TV/FV y, por lo tanto, está recomen-
dado257,269. La corrección de la hipomagnesemia y la hipopotasemia 
puede ayudar a pacientes seleccionados. La terapia con estatina 
reduce la mortalidad de los pacientes con CI, mayormente por pre-
vención de eventos coronarios recurrentes, de modo que es parte de 
la medicación recomendada habitualmente250,271.

5.1.3.2. Uso de fármacos antiarrítmicos en síndromes coronarios 

agudos: consideraciones generales

La cardioversión o desfibrilación eléctrica es la intervención de 
elección para finalizar de manera aguda las arritmias ventriculares 
de pacientes con SCA1,271. La administración precoz (posiblemente i.v.) de 
bloqueadores beta puede ayudar a prevenir arritmias recurren-
tes257,269,271. Se debe considerar el tratamiento antiarrítmico con amio-
darona solo si los episodios de TV o FV son frecuentes y ya no se 

pueden controlar mediante cardioversión o desfibrilación eléc-
trica1,271. Se puede considerar la lidocaína i.v. para la TV o la FV soste-
nida recurrente que no responde a los bloqueadores beta o la 
amiodarona o en caso de contraindicaciones para la amiodarona. Para 
pacientes con TV o FV recurrente desencadenada por una extrasístole 
ventricular (EV) que surge de fibras de Purkinje parcialmente lesiona-
das, la ablación con catéter es muy efectiva y se debería conside-
rar261-265 (véase la sección 6.3.2).

5.1.3.3. Pacientes con síndromes coronarios agudos y sin arritmias 

ventriculares

Se recomienda el tratamiento con bloqueadores beta para prevenir 
arritmias ventriculares257,271. El tratamiento profiláctico con fármacos 
antiarrítmicos no se ha demostrado beneficioso e incluso puede ser 
perjudicial, por lo que no está indicado257,269.

5.1.3.4. Extrasístoles ventriculares

Con frecuencia se producen EV y TVNS en pacientes con SCA, 
especialmente durante la angioplastia primaria para el IMCEST (se 
las conoce como arritmias de reperfusión). Muy raramente tienen 
relevancia hemodinámica y no requieren tratamiento específico. 
Una ectopia ventricular prolongada y frecuente puede ser signo de 
que se necesita nueva revascularización (p. ej., repetición de angio-
grama/intervención coronaria percutánea)250,271. En la TVNS hemodi-
námicamente relevante, habría que considerar la amiodarona (bolo 
de 300 mg i.v.)1,271.

5.1.3.5. Taquicardia ventricular y fibrilación ventricular sostenidas

La TV sostenida recurrente, sobre todo cuando es polimórfica, y la 
FV recurrente pueden indicar reperfusión incompleta o recurrencia 
de isquemia aguda. Habría que considerar, por lo tanto, una angiogra-
fía coronaria inmediata250,271. Una TV polimórfica recurrente que dege-
nera en FV puede responder a los bloqueadores beta. Además, una 
sedación profunda puede ser de ayuda para reducir los episodios de 
TV o FV. Habría que considerar la amiodarona (bolo de 150-300 mg 
i.v.) para suprimir de manera aguda las arritmias ventriculares hemo-
dinámicamente relevantes y recurrentes. No se recomienda el uso de 
otros fármacos antiarrítmicos en el SCA (como procainamida, propa-
fenona, ajmalina y flecainida)1,269,271.

5.1.3.6. Ablación con catéter de taquicardia ventricular sostenida 

recurrente, fibrilación ventricular recurrente y tormentas eléctricas

Para pacientes con TV o FV recurrente a pesar de revascularización 
completa y tratamiento médico óptimo, habría que considerar la 
ablación con catéter. Los episodios de FV recurrentes pueden ser de-
sencadenados por EV que surgen de fibras de Purkinje parcialmente 
lesionadas o de miocardio ventricular lesionado por isquemia o 
reperfusión. En casi todos los casos, se puede acceder al sustrato 
desde el endocardio. El mapeo preciso con catéter y la ablación eficaz 
de los extrasístoles que originan la TV o la FV o del sustrato miocár-
dico que sostiene la TV o la FV es un procedimiento complejo y exi-
gente. Por lo tanto, habría que considerar la derivación precoz de los 
pacientes que se presentan con tormentas de TV o FV a centros 
de ablación especializados261-265.

5.1.3.7. Dispositivos de asistencia circulatoria

Para casos seleccionados con TV o FV recurrente no abordable 
según las recomendaciones de tratamiento mencionadas, habría que 
considerar el implante de dispositivos de asistencia del VI para la 
estabilización hemodinámica. Dichas intervenciones también pueden 
generar ventanas temporales que permitan intervenciones coronarias 

Prevención y tratamiento de la muerte súbita cardiaca asociada a síndrome 
coronario agudo: fase hospitalaria. Control del ritmo/desfibrilador automático 
implantable

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la estimulación temporal 
transvenosa temporal para pacientes con síntomas 
de bradicardia sinusal pese a recibir tratamiento 
con medicación cronotrópica positiva

I C 271

Se recomienda la estimulación temporal 
transvenosa temporal para pacientes con BAV de 
alto grado sintomático sin ritmo de escape estable

I C 271

Se recomienda angiografía urgente para pacientes 
con síntomas de BAV de alto grado que no han 
recibido reperfusión

I C 271

Se recomienda reprogramar el DAI previamente 
implantado para pacientes con terapias con DAI 
inapropiadas recurrentes

I C 272

Se debe considerar la reprogramación del DAI 
previamente implantado para evitar descargas 
del DAI innecesarias

IIa C 272

Para pacientes seleccionados (revascularización 
incompletad, disfunción de la FEVI preexistente, 
aparición de arritmias más de 48 h después de la 
aparición de SCA, TV polimórfica o FV), se puede 
considerar el implante de DAI o el uso temporal 
de ChD los primeros 40 días tras un infarto de 
miocardio

IIb C 170,273

En general, no está indicado el implante de DAI 
en prevención primaria de la MSC antes de 40 días 
tras un infarto de miocardio

III A 274,275

BAV: bloqueo auriculoventricular; ChD: chaleco desfibrilador; DAI: desfibrilador 
automático implantable; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; FV: 
fibrilación ventricular; MSC: muerte súbita cardiaca; SCA: síndrome coronario agudo; 
TV: taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
dRevascularización incompleta se refiere a incapacidad para tratar la lesión culpable 

o presencia de lesiones no causales que no se puede tratar.
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en el shock cardiogénico debido a TV o FV recurrente. Aunque se 
puede conseguir la estabilización hemodinámica con dispositivos de 
asistencia ventricular, la probabilidad de recurrencia de la TV o la FV 
es alta y el tratamiento intervencionista resulta difícil254.

5.1.3.8. Bradicardia y bloqueo del corazón

Puede producirse bradicardia y bloqueo del corazón, que se asocia 
con mayor mortalidad hospitalaria. El BAV se debe más frecuente-
mente a oclusión proximal de la arteria coronaria derecha o una arte-
ria circunfleja dominante. La pronta revascularización coronaria 
resuelve muy frecuentemente la conducción253. Cuando la bradicardia 
da lugar a un deterioro hemodinámico grave (normalmente con blo-
queo avanzado o completo del corazón en ausencia de ritmo de 
escape de la unión estable) o cuando persiste a pesar de revasculari-
zación coronaria, puede ser necesario el control transitorio del ritmo 
ventricular con un cable de marcapasos colocado percutáneamente 
en el ventrículo derecho271. Para la bradicardia o el bloqueo cardiaco 
persistente, puede ser necesaria la estimulación cardiaca perma-
nente, que se debe realizar según las guías actuales sobre estimula-
ción cardiaca10.

5.1.4. Valor pronóstico de la fibrilación ventricular precoz

La FV precoz (es decir, que se produce en las primeras 48 h) 
durante el SCA se asocia con un aumento de la mortalidad hospitala-
ria de hasta 5 veces277 y probablemente identifica un riesgo de morta-
lidad a más largo plazo. No todas las muertes que se producen 
posteriormente son súbitas, y la decisión de implantar un DAI debe 
basarse en la presencia de otros factores de riesgo además de FV o TV 
en el marco del SCA278,279.

5.2. Periodo precoz tras un infarto de miocardio

5.2.1. Estratificación de riesgos de muerte súbita cardiaca

La MSC es una importante causa de muerte tras un infarto de mio-
cardio y con frecuencia se debe a infarto recurrente. No obstante, el 
implante precoz de un desfibrilador tras un infarto no mejora el pro-
nóstico, probablemente debido a causas de muerte competitivas274,275. 
Se recomienda revascularización y tratamiento médico óptimo 
(incluidos bloqueadores beta, terapia doble antiplaquetaria y estati-
nas) y prevención y tratamiento de la IC, que son los pilares de la pre-
vención de la muerte súbita en este grupo de pacientes. Aunque se 
han estudiado y abandonado varios marcadores no invasivos de 
riesgo de muerte súbita en esta cohorte, algunos datos respaldan el 
uso de la estimulación ventricular programada precoz en supervi-

vientes a infarto de miocardio con FEVI reducida, ya que los que no 
sufren TV monomórfica inducible tienen bajo riesgo de posterior 
muerte súbita285. Son necesarios estudios aleatorizados para definir 
de manera concluyente el papel de la estimulación ventricular pro-
gramada para la estratificación de riesgos en el periodo precoz tras un 
infarto de miocardio.

5.2.2. Momento para colocar el desfibrilador automático 
implantable después de un infarto de miocardio: valoración de 
la disfunción del ventrículo izquierdo antes y después del alta

Se puede considerar el implante precoz (antes de 40 días) de un 
DAI o el uso temporal (< 40 días) de un chaleco desfibrilador en pre-
sencia de condiciones específicas como alteración preexistente de la 
FEVI, revascularización incompleta y aparición de arritmia más de 
48 h después de establecerse un SCA. Se debe valorar el tipo de arrit-
mia ventricular (TV o FV monomórfica, polimórfica, pleomórfica), así 
como la longitud de ciclo de la TV (rachas cortas no sostenidas o 
rachas largas no sostenidas). Si se llevó a cabo una estimulación pro-
gramada, se debería valorar la inducibilidad y el tipo de arritmia 
inducida (TV monomórfica, TV polimórfica, FV)274,275.

Se debería valorar la FEVI 6-12 semanas después del infarto de 
miocardio en pacientes estables y en los que están con medicación 
optimizada para la IC con objeto de determinar una indicación poten-
cial para implante de desfibrilador en prevención primaria. Esta 
evaluación debería estar estructurada y ofrecerse a todos los 
pacientes271,286-288.

5.3. Cardiopatía isquémica estable después de un infarto 
de miocardio con fracción de eyección conservada

La terapia moderna de revascularización y prevención secundaria 
facilita la conservación de la FEVI en la mayoría de los pacientes que 
se presentan precozmente con un infarto de miocardio. Aunque el 
riesgo de MSC de estos pacientes es sustancialmente inferior que el 
de los pacientes con FEVI muy reducida, el número absoluto de víc-
timas de MSC con FEVI conservada es alto. Se necesitan estrategias 
mejoradas de detección del riesgo de MSC en la población de riesgo 
intermedio.

5.3.1. Estratificación de riesgo

La mayoría de los estudios que han evaluado la utilidad de la estra-
tificación de riesgo no invasiva se han realizado en pacientes con FEVI 
muy alterada (< 40%) o poblaciones mixtas. En estos estudios no se ha 
descrito el resultado del subgrupo de pacientes con FEVI > 40% o los 
subgrupos eran demasiado pequeños para hacer posible el análisis y 

Estratificación de riesgos de muerte súbita cardiaca precoz (primeros 10 días) 
tras un infarto de miocardio

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se puede considerar la EVP precoz tras un infarto 
de miocardio para pacientes con FEVI reducida 
(≤ 40%) para determinar el riesgo de muerte súbita

IIb B 280-282

No se recomiendan pruebas no invasivas 
(p. ej., microalternancia de la onda T, pruebas 
para disfunción autonómica o ECG-SP) para la 
estratificación de riesgo en la fase precoz tras un 
infarto de miocardio

III B 283,284

ECG-SP: electrocardiograma de señal promediada; EVP: estimulación ventricular 
programada; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Momento de colocación del desfibrilador automático implantable después de 
un infarto de miocardio. Determinación de la fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la determinación precoz (antes del 
alta) de la FEVI de todo paciente con infarto 
de miocardio

I C 286-288

Se recomienda volver a determinar la FEVI 
6-12 semanas después del infarto de miocardio 
para valorar la posible necesidad de implantar 
un DAI para prevención primaria

I C 286-288

DAI: desfibrilador automático implantable; FEVI: fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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la interpretación de los datos. Hasta la fecha, en pacientes con infarto 
de miocardio antiguo y FEVI conservada, no se ha demostrado sufi-
ciente especificidad y sensibilidad de ninguna técnica de estratifica-
ción de riesgo no invasiva.

Hay alguna evidencia, a partir de subgrupos de estudios a gran 
escala, de que la estimulación ventricular programada (EVP) es útil 
para la estratificación de riesgo en pacientes posinfartados con valo-
res de FEVI intermedios o > 40%280-282. El ensayo PRESERVE-EF 
(NCT02124018), en curso, aborda precisamente esta cuestión.

5.3.2. Recomendaciones para una estrategia óptima

Recientemente se ha publicado una guía para la revascularización 
coronaria13. Proporciona clara información de manejo y se remite al 
lector a los documentos fuente para la obtención de detalles.

En pacientes con CI y arritmias ventriculares, es esencial la valora-
ción de la enfermedad coronaria obstructiva y la isquemia. La revas-
cularización quirúrgica puede aumentar la supervivencia y prevenir 
la MSC. El implante de un electrodo epicárdico de DAI en el momento 
de la revascularización aortocoronaria no se asocia a beneficio en 
mortalidad general. La intervención coronaria percutánea también se 
asocia a una marcada disminución en la mortalidad cardiaca por pro-
ducirse menos muertes por infarto de miocardio o muerte súbita.

La revascularización puede ir asociada a un aumento de la FEVI 
≥ 5-6% en un 15-65% de los pacientes estables. Esto es particularmente 
cierto para aquellos con evidencia de miocardio isquémico o hiber-
nante en estudios de imagen preoperatorios291,292. La mayoría de los 
pacientes con FEVI muy deprimida inmediatamente después de un 
IMCEST muestran una función sistólica significativamente mejorada 
después de 3 meses286. Se debería revaluar la FEVI 6-12 semanas des-
pués de la revascularización coronaria para determinar las indicacio-
nes potenciales de implante de DAI para prevención primaria.

En pacientes que sobreviven a MSC, la revascularización puede redu-
cir la recurrencia de arritmias potencialmente mortales y MSC y tam-
bién mejorar los resultados de los pacientes, en particular si hay 
evidencia de isquemia que precede a la MSC. Es menos probable que la 
TV monomórfica sostenida en pacientes con infarto de miocardio previo 
resulte afectada por la revascularización. No es probable que la revascu-
larización miocárdica prevenga la MSC recurrente en pacientes con 
cicatrización miocárdica extensa y FEVI marcadamente reducida.

5.3.3. Uso de fármacos antiarrítmicos

El papel de los fármacos antiarrítmicos en la prevención de la MSC 
para pacientes posinfartados con FEVI conservada es pequeño. La 
mayoría de los datos proceden del estudio CAST129, que mostró que los 
bloqueadores de los canales de sodio (agentes de clase IA e IC) 
aumentan la mortalidad tras un infarto de miocardio. Los fármacos de 
clase II (bloqueadores beta) tienen un papel establecido en la reduc-
ción de la mortalidad de los pacientes posinfartados con FEVI redu-
cida, y este papel protector puede persistir también en pacientes con 
FEVI conservada, pero no se ha probado su efecto en la MSC. Final-
mente, el agente de clase III amiodarona no parece que reduzca la 
MSC en pacientes posinfartados con FEVI conservada. Sin embargo, 

Estratificación de riesgo de pacientes con cardiopatía isquémica estable después 
de un infarto de miocardio con fracción de eyección conservada

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe considerar la EVP para supervivientes a un 
infarto de miocardio con función del VI conservada 
y síncope por lo demás inexplicable

IIa C 280-282

EVP: estimulación ventricular programada; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Revascularización de pacientes con cardiopatía isquémica estable después de un 
infarto de miocardio con fracción de eyección conservada

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda revascularización coronaria para 
reducir el riesgo de MSC de los pacientes con FV 
cuando la aparición de esa se precede de isquemia 
miocárdica aguda

I B 289,290

FV: fibrilación ventricular; MSC: muerte súbita cardiaca.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Uso de fármacos antiarrítmicos

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se puede considerar la amiodarona para el alivio 
de los síntomas de arritmias ventriculares de 
supervivientes a un infarto de miocardio, pero no 
tiene efecto en la mortalidad

IIb B 293,294

No se recomienda la terapia con bloqueadores 
de los canales de sodio (clase IC) para prevenir la 
muerte súbita de pacientes con CI o supervivientes 
a un infarto de miocardio

III B 131

CI: cardiopatía isquémica.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Angiograma urgente 

y revascularización completa 

según sea apropiado

Tratamiento bloqueador beta 

(es decir, metoprolol 5 mg i.v.)

TV/FV recurrente o TV 

no sostenida frecuente

Paciente 

estable

Cardioversión/des�brilación

Sobreestimulación

Amiodarona 300 mg i.v.

Lidocaína

Considerar la necesidad 

de nueva revascularización 

(comprobar la función 

del VI, repetir angiograma)

Considerar la reposición 

de K+ y Mg2+

Considerar la ablación 

con catéter o la sedación 

y derivación a un centro 

especializado

Figura 3. Proceso diagnóstico para pacientes con arritmias ventriculares sostenidas y 
SCA. FV: fibrilación ventricular; i.v.: intravenoso; SCA: síndrome coronario agudo; TV: 
taquicardia ventricular; VI: ventrículo izquierdo.
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puede tener un papel en el alivio de los síntomas y la reducción de los 
episodios arrítmicos en este grupo de pacientes.

Para arritmias sintomáticas pero no potencialmente mortales (EV 
o TVNS corta y lenta), la amiodarona es el fármaco de elección, ya que 
suprime las arritmias sin empeorar el pronóstico293,294.

5.3.4. Ablación con catéter

En un 1-2% de los pacientes se produce TV tardíamente después de 
un infarto de miocardio, a menudo tras un intervalo de años. La TV 
recurrente se puede tratar eficazmente mediante ablación con caté-
ter, que redujo drásticamente la recurrencia de TV en pequeñas series 
de pacientes tratados en centros especializados. Merece más estudio 
saber si es beneficiosa la ablación primaria de la TV monomórfica sos-
tenida bien tolerada para los pacientes con FEVI > 40% sin DAI. Hasta 
entonces, habría que considerar el implante de DAI para los supervi-
vientes a un infarto de miocardio que padecen TV sostenida o FV en 
ausencia de isquemia aguda, incluso tras una ablación eficaz con 
catéter261-265.

6. TERAPIAS PARA PACIENTES CON DISFUNCIÓN 
DEL VENTRÍCULO IZQUIERDO CON O SIN INSUFICIENCIA 
CARDIACA

Se producen arritmias ventriculares en la mayoría de los pacientes 
con IC, y la muerte súbita es común en esta población1,8,295,296. La pre-
sencia y la gravedad de las arritmias ventriculares aumentan junto 
con la gravedad de la IC, pero su valor para predecir la muerte súbita 
no está claro297-300. Ciertamente, la identificación de un mayor riesgo 
de muerte súbita en pacientes con IC ha resultado notablemente difí-
cil, y la única asociación constante (e independiente) que se ha comu-
nicado es con el grado de disfunción del VI o la FEVI.

6.1. Prevención primaria de la muerte súbita cardiaca

6.1.1. Fármacos

Los IECA, los bloqueadores beta y los ARM están recomendados 
para pacientes con IC y disfunción sistólica (FEVI ≤ 35-40%), ya que 
reducen la mortalidad por cualquier causa y la muerte súbita8 (véase 
la sección 5).

Los IECA reducen la mortalidad por cualquier causa en un 15-25% 
y están recomendados para todos los pacientes con FEVI reducida8,305. 
Los bloqueadores beta reducen la mortalidad un 35% y tienen propie-
dades antiisquémicas que dan lugar a efectos antiarrítmicos específi-
cos, y estos agentes reducen específicamente la incidencia de muerte 
súbita8. Datos recientes del Beta-Blockers in Heart Failure Collaborative 

Group han cuestionado la presunción clínica de que los bloqueadores 
beta mejoran el pronóstico de los pacientes con IC y FA y defienden 
que los clínicos elijan una terapia acorde para este subgrupo de 

pacientes con IC306. Para explorar aún más esta observación provoca-
dora, los autores afirman que «se necesitan urgentemente y se espe-
ran con interés datos de estudios específicamente de pacientes con IC 
y FA»307.

Los ARM reducen la mortalidad y las tasas de muerte súbita de 
pacientes con IC que ya reciben IECA y bloqueadores beta143,308,309. En 
el ensayo más reciente, que incluyó eplerenona, un 20% de los pacien-
tes también tenían un dispositivo implantado (DAI o TRC), pero el fár-
maco fue igualmente efectivo en pacientes con y sin terapias del 
dispositivo309. Este efecto beneficioso de los ARM en la incidencia de 
MSC en pacientes con disfunción sistólica del VI quedó confirmado 
por un metanálisis de 6 estudios que mostraban que los pacientes tra-
tados con ARM tenían un 23% menos de probabilidades de sufrir MSC 
que los controles (OR = 0,77; IC95%, 0,66-0,89; p = 0,001)310. Muchos 
pacientes con IC aún utilizan diuréticos y digoxina, pero estos no 
reducen las tasas de mortalidad por cualquier causa o de muerte 
súbita. Los ARA-II y la ivabradina solo están recomendados para 
subgrupos de pacientes con IC8. La amiodarona no afecta al resultado 
en pacientes con IC132 y, dada su elevada incidencia de toxicidad 
farmacológica8, no se recomienda el uso generalizado para estos 
pacientes. Sin embargo, en casos de (taqui)arritmias ventriculares 
sintomáticas en pacientes con IC (como los que sufren choques del 
desfibrilador o arritmias ventriculares no sostenidas sintomáticas), la 
amiodarona es el agente antiarrítmico de elección, ya que no empeora 
los resultados132. Otros fármacos antiarrítmicos no están recomenda-
dos para pacientes con IC por cuestiones de seguridad8.

En los últimos 10 años, ha habido más conciencia de que muchos 
pacientes con signos y síntomas de IC tienen una FE normal o conser-
vada (ICFEc)8,311. Muchas de las terapias que mejoran la supervivencia 
en la IC con FE reducida (ICFEr) son menos eficaces en la ICFEc. Una 
proporción relativamente grande de estos pacientes tienen comorbi-
lidades no cardiovasculares y, aunque es común la muerte súbita312, 
no ha habido estudios sobre DAI o TRC con potencia suficiente. La 
mayoría de los ensayos con fármacos a gran escala en la IC se realiza-
ron antes de disponer de los resultados positivos de ensayos de refe-
rencia con DAI63,64 y TRC313,314 (en 2005); la evidencia obtenida de estos 
ensayos condujo a una firme recomendación en las guías sobre IC y un 
enorme aumento en su uso7,315.

6.1.2. Desfibriladores automáticos implantables

Se han realizado estudios en pacientes con una parada cardiaca 
previa (es decir, en prevención secundaria) o que requerían criterios 
electrofisiológicos adicionales, sobre el valor del DAI en pacientes con 
disfunción del VI. Dos grandes ensayos han aportado datos sobre la 
prevención primaria de la MSC mediante DAI en pacientes con ICFEr: 

Uso de fármacos para pacientes con disfunción del ventrículo izquierdo

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda una terapia farmacológica óptima 
con IECA (o ARA-II cuando el paciente no los tolere), 
bloqueadores beta y ARM para pacientes con IC y 
disfunción sistólica (FEVI ≤ 35-40%) para reducir la 
mortalidad total y la MSC

I A 301-304

ARA-II: antagonistas del receptor de la angiotensina II; ARM: antagonistas de 
los receptores de mineralocorticoides; FEVI: fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; IECA: inhibidores de la enzima de conversión de 
la angiotensina; MSC: muerte súbita cardiaca.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Desfibrilador automático implantable para pacientes con disfunción 
del ventrículo izquierdo

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda terapia con DAI para reducir la MSC 
de pacientes con IC sintomática (NYHA II-III), FEVI 
≤ 35% después de al menos 3 meses de terapia 
médica óptima y esperanza de vida con buen estado 
funcional ≥ 1 año:

  •  Etiología isquémica (al menos 6 semanas 
después del infarto de miocardio)

I A 63,64

  • Etiología no isquémica I B 64,316, 
317

DAI: desfibrilador automático implantable; FEVI: fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; MSC: muerte súbita cardíaca; NYHA: clase 
funcional de la New York Heart Association.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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el SCD-HeFT64 y el MADIT-II63,318. En el SCD-HeFT, el uso de DAI se aso-
ció con una reducción del riesgo de muerte del 23% (HR = 0,77; IC95%, 
0,62-0,96; p = 0,007) y una reducción absoluta de la mortalidad a 
5 años del 7% (del 29 al 22%). Hubo una reducción del 60% en la 
muerte súbita del grupo de DAI319. El efecto en la mortalidad por cual-
quier causa no varió según las causas de la IC fueran isquémicas o no 
isquémicas, pero hubo diferencia según la clase funcional: los DAI 
fueron muy eficaces en los pacientes en NYHA II, pero no tuvieron 
efecto aparente en la mortalidad de los pacientes en NYHA III. En el 
ensayo MADIT-II, los pacientes del grupo de DAI tuvieron una dismi-
nución del 31% en la mortalidad por cualquier causa (HR = 0,69; 
IC95%, 0,51-0,93; p = 0,016), y un análisis posterior a partir de este 
estudio mostró que el beneficio de los DAI en esta población era 
dependiente del tiempo318, con mayor beneficio para los pacientes 
cuyo infarto de miocardio índice distaba más de la aleatorización.

Aunque hay más datos que respaldan el uso de DAI en supervivien-
tes a un infarto de miocardio (es decir, etiología isquémica), en 
pacientes con ICFEr con etiologías no isquémicas también está respal-
dada una reducción en la mortalidad por cualquier causa y la mortali-
dad arrítmica. En el ensayo DEFINITE316 se observó una tendencia a la 
reducción de la mortalidad en el grupo de DAI (HR = 0,65; IC95%, 0,40-
1,06; p = 0,08), mientras que la muerte súbita cardiaca se redujo signi-
ficativamente (HR = 0,20; IC95%, 0,06-0,71; p = 0,006). En el ensayo 
SCD-HeFT63, se observó una reducción de la mortalidad por cualquier 
causa (HR = 0,73; IC95%, 0,50-1,07; p = 0,06) entre los pacientes sin 
infarto previo (e IC no isquémica). En el mismo ensayo, y también 
para pacientes con etiología isquémica, solo hubo una tendencia a la 
reducción de la mortalidad por cualquier causa (HR = 0,79; IC95%, 
0,60-1,04; p = 0,05), lo que parece indicar que los 2 subgrupos proba-
blemente eran demasiado pequeños para alcanzar significación esta-
dística63. Por consiguiente, en un metanálisis de Desai et al317 de 
5 ensayos en prevención primaria que incluyeron a 1.854 pacientes 
con IC no isquémica, el uso de DAI se asoció a una significativa reduc-
ción del 31% en la mortalidad total (HR = 0,69; IC95%, 0,55-0,87; 
p = 0,002). La terapia con DAI no está recomendada para pacientes 
con IC en fase final (NYHA IV) o que tengan una esperanza de vida 
estimada < 1 año.

Actualmente no hay ensayos clínicos aleatorizados que demues-
tren el valor del DAI para los pacientes asintomáticos (NYHA I) con 
disfunción sistólica (FEVI ≤ 35-40%) o con ICFEc > 40-45%, por lo que 
los DAI no están recomendados para la prevención primaria en estos 
pacientes.

6.1.3. Desfibriladores automáticos implantables en pacientes 
en clase funcional IV de la New York Heart Association en lista 
de espera para trasplante cardiaco

No existen datos de ensayos aleatorizados en cuanto al valor de los 
DAI para pacientes en NYHA IV. En general se acepta que la terapia 
con DAI no está recomendada para pacientes con síntomas graves 
refractarios a fármacos que no son candidatos a TRC, dispositivo de 
asistencia ventricular o trasplante cardiaco8,11. Sin embargo, puede ser 
distinta la situación para pacientes ambulatorios en NYHA IV que 

están en lista de espera para trasplante cardiaco. Estos pacientes con 
frecuencia tienen que esperar al menos 1 año y su riesgo de muerte 
súbita es elevado. Los datos de 2 estudios observacionales que en con-
junto examinaron a casi 2.000 pacientes, uno de ellos reciente320 y el 
otro más antiguo (en el que el uso de bloqueadores beta era bajo)321, 
indican un beneficio en supervivencia para los pacientes con DAI.

6.1.4. Terapia de resincronización cardiaca

6.1.4.1. Insuficiencia cardiaca con fracción de eyección del ventrículo 

izquierdo reducida en clase III de la New York Heart Association/

clase IV ambulatoria

Desfibriladores automáticos implantables para pacientes en New York Heart 

Association IV en lista de espera para trasplante cardiaco

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe considerar implante de DAI para la 
prevención primaria y secundaria de la MSC 
de pacientes que están en lista de espera 
para trasplante cardiaco

IIa C 320,321

DAI: desfibrilador automático implantable; MSC: muerte súbita cardiaca; NYHA: clase 
funcional de la New York Heart Association.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tabla A
Terapia de resincronización cardiaca en prevención primaria de muerte súbita para 
pacientes en ritmo sinusal y New York Heart Association III/clase ambulatoria IV

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para pacientes con FEVI ≤ 35%, BRIH a pesar de al 
menos 3 meses de terapia farmacológica óptima 
y esperanza de vida con buen estado funcional 
≥ 1 año, se recomienda TRC para reducir 
la mortalidad por cualquier causa:

322-326

  • Con duración del QRS > 150 ms I A 313,314, 
327-329

  • Con duración del QRS de 120-150 ms I B 313,314

Para pacientes con FEVI ≤ 35%, sin BRIH a pesar de 
al menos 3 meses de terapia farmacológica óptima 
y esperanza de vida con buen estado funcional 
≥ 1 año, se debe o se puede considerar la TRC 
para reducir la mortalidad por cualquier causa:

326, 
323-325

  • Con duración del QRS > 150 ms IIa B 313,314

  • Con duración del QRS de 120-150 ms IIb B 313,314

BRIH: bloqueo de la rama izquierda del haz de His; FEVI: fracción de eyección del 
ventrículo izquierdo; NYHA: clase funcional de la New York Heart Association; TRC: 
terapia de resincronización cardiaca.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tabla B
Terapia de resincronización cardiaca en la prevención primaria de la muerte súbita 
para pacientes con fibrilación auricular permanente en New York Heart 

Association III/clase ambulatoria IV

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe considerar la TRC para reducir la 
mortalidad por cualquier causa de pacientes con 
IC crónica, QRS ≥ 120 ms y FEVI ≤ 35% que siguen 
estando en NYHA III/clase ambulatoria IV a pesar 
de al menos 3 meses de terapia farmacológica 
óptima y tienen esperanza de vida con buen estado 
funcional ≥ 1 año, siempre que se pueda conseguir 
una estimulación biventricular lo más próxima 
posible al 100%

IIa B 330,331

Se debe considerar la ablación del NAV en caso 
de estimulación biventricular incompleta

IIa B 332,333

FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; NAV: 
nódulo auriculoventricular; NYHA: clase funcional de la New York Heart Association; 

TRC: terapia de resincronización cardiaca.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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Para pacientes en ritmo sinusal, se dan recomendaciones sobre la 
morfología del BRIH frente a la ausencia de BRIH y también en cuanto 
a la duración del QRS (120-150 frente a > 150 ms)10 (tabla A en esta 
sección). Para pacientes con FA, se dan recomendaciones en la tabla B 
en esta sección.

Dos grandes ensayos clínicos aleatorizados, COMPANION313 y 
CARE-HF314, en pacientes con IC de moderada a grave (clase III–IV) 
y en ritmo sinusal han mostrado que la TRC reduce la morbilidad y la 
mortalidad en esta población.

El estudio COMPANION incluyó a pacientes con ICFEr y QRS 
≥ 120 ms. Al compararlos con pacientes que ya seguían una terapia 
médica óptima sola, se observó una reducción en la mortalidad por 
cualquier causa con marcapasos de TRC (TRC-M) (HR = 0,76; IC95%, 
0,58-1,01; p = 0,059) y una reducción del 36% con TRC-D (HR = 0,64; 
IC95%, 0,48-0,86; p = 0,003). En este estudio, la TRC-D, pero no la 
TRC-M, redujo la tasa de MSC.

Aunque el criterio para la duración del QRS era también ≥ 120 ms 
en el ensayo CARE-HF, debieron cumplir más criterios de disincronía 
los pacientes con un intervalo QRS de 120-149 ms. La TRC-M redujo la 
mortalidad por cualquier causa un 36% (HR = 0,64; IC95%, 0,48-0,85; 
p < 0,002)64. En un informe a largo plazo procedente del ensayo 
CARE-HF (seguimiento medio, 37 meses), la TRC-M también redujo la 
muerte súbita un 46% (HR = 0,54; IC95%, 0,35-0,84; p = 0,005), con 
una reducción de la mortalidad total en ese momento del 40% 
(HR = 0,60; IC95%, 0,47-0,77; p < 0,001)335.

Los ensayos COMPANION y CARE-HF proporcionan conjuntamente 
evidencia firme en favor del uso de TRC (TRC-M o TRC-D) en pacientes 
con ICFEr, con síntomas de moderados a graves, con QRS ancho, espe-
cialmente los que tienen morfología de BRIH. Otros diversos estudios, 
registros y un metanálisis han abordado la cuestión de la respuesta a 
la TRC según la morfología del QRS, y la mayoría apoyaba el punto de vista 
de que la morfología del QRS con BRIH identifica a un subgrupo de 
pacientes con mayor beneficio; se da aquí una breve descripción 
de estudios, registros y metanálisis clave.

Los datos del registro de DAI de Medicare326, que incluyó a 14.946 
pacientes, mostró que la TRC-D no es efectiva en pacientes con BRDH, 
como indica la mayor mortalidad a 3 años del BRDH en comparación 
con el BRIH (HR = 1,37; IC95%, 1,26-1,49; p < 0,001). El estudio 
REVERSE336 confirmó la reducción en el criterio de valoración clínico 
compuesto solo en pacientes con BRIH (OR = 0,53; p < 0,0032) y mos-
tró que no había ningún beneficio en pacientes sin BRIH (OR = 0,74; 
p = 0,21). De modo similar, el análisis de la morfología del QRS en el 
estudio MADIT-CRT322 mostró una reducción en el criterio de valora-
ción primario en pacientes con morfología de BRIH en el QRS (HR = 
0,47; p < 0,001), pero no en pacientes con morfología diferente de 
BRIH (HR = 1,24; p = 0,257). También es interesante que los riesgos 
de TV, FV y muerte estuvieran significativamente reducidos solo en 
pacientes con BRIH. Se ha publicado recientemente un análisis a largo 
plazo que incluyó a pacientes del estudio MADIT-CRT148 y confirmó 
que, tras 7 años de seguimiento, se observa beneficio en superviven-
cia con la TRC-D en pacientes con morfología de BRIH en el QRS (HR = 
0,59; IC95%, 0,43-0,80; p < 0,001), mientras que los pacientes con 
morfología distinta de BRIH no mostraban efecto y posiblemente sí 
efectos deletéreos relacionados con la TRC-D (HR = 1,57; IC95%, 
1,03-2,39; p = 0,04). Cuando se analizaron los datos del ensayo RAFT, 
según los datos de morfología del QRS, la TRC mostró mayor beneficio 
en pacientes con morfología de BRIH frente a la distinta de BRIH323. Es 
interesante que para los pacientes con morfología distinta de BRIH en 
QRS > 160 ms hubiera una reducción moderada en el resultado prima-
rio (HR = 0,52; IC95%, 0,29-0,96; p = 0,033). A pesar de que solo había 
53 pacientes en este grupo, merece la pena explorar el beneficio 
potencial de la TRC en la morfología de QRS distinta del BRIH en pre-
sencia de una marcada anchura del QRS (QRS ≥ 160 ms). Esta observa-
ción está respaldada por los resultados del metanálisis de Cleland et 
al334, que incluyó datos de los estudios CARE-HF, MIRACLE, REVERSE, 
MIRACLE ICD y RAFT. A pesar de un aparente beneficio de la TRC en 

pacientes con BRIH en el análisis univariable, los resultados del 
modelo multivariable indicaban que solo la duración del QRS prede-
cía la magnitud del efecto de la TRC en los resultados. En un metaná-
lisis de ensayos clínicos de TRC dirigidos a 485 pacientes con 
morfología de BRDH en el QRS, Nery et al324 mostraron que no hay 
beneficio con la TRC (HR = 2,04; IC95%, 1,32-3,15; p = 0,001); desafor-
tunadamente, no se aportaron datos sobre la duración del QRS.

Sipahi et al325 realizaron un metanálisis en el que examinaron 
33 ensayos clínicos que investigaban el efecto de la morfología del 
QRS en la TRC, pero solo 4 (COMPANION, CARE-HF, MADIT-CRT y 
RAFT) incluían resultados según la morfología del QRS. Cuando eva-
luaron el efecto de la TRC en un compuesto de eventos clínicos 
adversos en 3.349 pacientes con BRIH basal, observaron una reduc-
ción del riesgo del 36% con el uso de TRC (RR = 0,64; IC95%, 
0,52-0,77; p < 0,00001). Sin embargo, no se observó dicho beneficio 
en pacientes con anomalías de la conducción distintas del BRIH (RR 
= 0,97; IC95%, 0,82-1,15; p = 0,75)325. Es interesante que, cuando el 
análisis se limitó a ensayos sin DAI (CARE-HF y COMPANION), aún se 
observaba beneficio de la TRC solo en pacientes con BRIH 
(p < 0,000001).

En un reciente gran metanálisis de 6 ensayos clínicos aleatorizados 
(COMPANION, CARE-HF, MADIT-CRT, MIRACLE, RAFT y REVERSE)337 
que incluyeron a 6.914 participantes (1.683 con morfología de QRS 
distinta del BRIH), la TRC no se asoció a reducción de muertes u hos-
p i t a l i z a c i o n e s  p o r  I C  d e  p a c i e n t e s  c o n  m o r f o l o g í a 
de QRS distinta del BRIH (HR = 1,09; IC95%, 0,85-1,39)337.

Por lo tanto, el QRS ancho con morfología distinta del BRIH sigue 
siendo un área de incertidumbre para la TRC. Con base en estos datos, 
pese a que la mayoría de los pacientes en Europa reciben TRC-D314, las 
recomendaciones se expresan en general para la TRC.

Existen discrepancias en los documentos previos (guías de la Ame-

rican College of Cardiology Foundation/AHA y el documento de con-
senso sobre estimulación cardiaca de la European Heart Rhythm 

Association/ESC) acerca de la clase de recomendación de TRC para 
pacientes con QRS de 120-150 ms. Según un metanálisis de Sipahi et 
al328, la TRC redujo significativamente la mortalidad por cualquier 
causa o las hospitalizaciones de los pacientes con QRS ≥ 150 ms (RR = 
0,60; IC95%, 0,53-0,67; p < 0,001), pero no en pacientes con QRS de 
120-150 ms (RR = 0,95; IC95%, 0,82-1,10; p = 0,49). Sin embargo, se 
han señalado inconvenientes metodológicos debidos a la multiplici-
dad de análisis en el estudio de Sipahi et al338, de modo que de 
momento habría que considerar solamente exploratoria la conclusión 
de que la TRC es efectiva solo para pacientes con QRS ≥ 150 ms338. No 
se recomienda la TRC para pacientes con IC y QRS < 120 ms339.

Para pacientes con FA, habría que considerar la TRC para los 
que tienen una FEVI marcadamente reducida, pero no se ha visto que 
reduzca la mortalidad o la muerte súbita en ellos8,340. En el ensayo 
RAFT, 229 pacientes (el 13% de la población total de 1.798) tenían FA o 
flutter auricular basal327. Aunque formalmente no hubo una interac-
ción significativa entre el ritmo basal y el efecto del tratamiento (DAI 
frente a TRC-D, p = 0,14), el número de pacientes en este estudio era 
pequeño y el efecto en pacientes con FA o flutter auricular parecía ser 
menor que en los que estaban en ritmo sinusal. El éxito de la TRC en 
pacientes con FA, en su mayor parte, está determinado por el grado de 
estimulación biventricular, y esto solo se puede conseguir por medio 
de ablación del NAV en muchos pacientes10.

Aunque la decisión de realizar una ablación del NAV en estos 
pacientes aún está en debate, datos recientes apuntan a que la super-
vivencia a largo plazo tras la TRC de los pacientes con FA sometidos a 
ablación del NAV es similar a la observada en pacientes en ritmo sin-
usal333. Resumiendo, se puede considerar la TRC para pacientes con IC, 
FA permanente y FEVI ≤ 35% si: a) se requiere estimulación ventricular 
o el paciente por lo demás cumple con los criterios para la TRC, y b) se 
consigue casi un 100% de estimulación ventricular con TRC y ablación 
del NAV o control de la frecuencia farmacológica (nivel de recomen-
dación de clase 2A B).
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6.1.4.2. Insuficiencia cardiaca con fracción de eyección ventricular 

izquierda reducida pero con síntomas leves (clase II de la New York 
Heart Association)

Dos ensayos controlados aleatorizaron a 3.618 pacientes con IC 
leve a terapia farmacológica óptima más DAI o tratamiento farmaco-
lógico óptimo más TRC-D327,329.

El estudio MADIT-CRT329 incluyó a 1.820 pacientes levemente sin-
tomáticos (NYHA I-II) con FEVI ≤ 30% y QRS ≥ 130 ms. El informe ini-
cial mostró una reducción del 34% en el criterio de valoración 
primario de muerte por cualquier causa o eventos de IC (DAI frente a 
TRC-D, el 25,3 frente al 17,2%; HR = 0,66; IC95%, 0,52-0,84; p = 0,001). 
En un informe de seguimiento a largo plazo del MADIT-CRT (segui-
miento medio, 7 años)148, la TRC-D redujo significativamente la mor-
talidad (HR = 0,59; IC95%, 0,43-0,80; p < 0,001) en comparación con el 
DAI únicamente, el cual, sin embargo, quedaba confinado a pacientes 
con BRIH basal, mientras que no se observó ningún efecto beneficioso 
en los que no tenían BRIH (p < 0,001 para la interacción) (tabla C en 
esta sección).

El ensayo RAFT327 incluyó a 1.798 pacientes con IC de leve a mode-
rada (NYHA II-III), FEVI ≤ 30% y QRS ≥ 120 ms (o QRS de ritmo contro-
lado ≥ 200 ms). En comparación con los pacientes solo con DAI, el 
grupo de TRC-D mostró una reducción del RR de mortalidad por cual-
quier causa del 25% (HR = 0,75; IC95%, 0,62-0,91; p = 0,003), lo que 
sustancia el uso sistemático de la TRC para pacientes con ICFEr y sín-
tomas leves.

6.2. Extrasístoles ventriculares en pacientes 
con enfermedad cardiaca estructural/disfunción 
del ventrículo izquierdo

Las EV y los episodios de TVNS son comunes en pacientes con dis-
función del VI y pueden ser la consecuencia o la causa de disfunción 
del VI. Las EV y los episodios de TVNS en sujetos con cardiopatía 
estructural contribuyen a un mayor riesgo de mortalidad, y más de 
10 EV por hora o episodios de TVNS son un marcador aceptable de 
mayor riesgo344. Si los pacientes están sintomáticos debido a EV 
o TVNS o si las EV o las TVNS contribuyen a una FEVI reducida 
(«miocardiopatía inducida por taquicardia o taquimiocardiopatía»), 
habría que considerar la amiodarona o la ablación con catéter.

Una elevada carga de EV (> 24%) en pacientes con disfunción del VI 
y un intervalo de acoplamiento de las EV bastante corto (< 300 ms) 
apuntan a miocardiopatía inducida por EV342. En tales pacientes, 
la ablación con catéter puede suprimir las EV y restaurar la función 
del VI341.

6.3. Taquicardia ventricular sostenida

6.3.1. Terapia con fármacos

A los pacientes con disfunción del VI con o sin IC que presentan TV 
sostenida se los debe tratar según la guía de IC recientemente publi-
cada, de modo similar que a los pacientes con disfunción del VI sin 
TV8. Además, la terapia médica con fármacos para la TV sostenida 
debe abordar el máximo bloqueo simpático. En el estudio MADIT-II, 
los pacientes con DAI tratados con las dosis más altas de bloqueadores 
beta obtuvieron una significativa reducción en los episodios de TV o 
FV recurrentes que requieren intervención del DAI, en comparación 
con los pacientes que no tomaban bloqueadores beta (HR = 0,48; 
IC95%, 0,26-0,89; p = 0,02)8. El estudio Optimal Pharmacological The-

rapy in Cardioverter Defibrillator Patients (OPTIC) comparó el uso de 
bloqueadores beta, sotalol y bloqueadores beta más amiodarona para 
evitar choques del DAI156. La terapia con amiodarona más bloqueado-
res beta redujo significativamente el riesgo de choques en compara-
ción con el tratamiento únicamente con bloqueadores beta (HR = 
0,27; IC95%, 0,14-0,52; p < 0,001) y sotalol (HR = 0,43; IC95%, 0,22-
0,85; p = 0,02). Sin embargo, la interrupción del fármaco fue más fre-
cuente entre los pacientes que tomaban sotalol o una combinación de 
amiodarona y un bloqueador beta. Las tasas de interrupción del fár-
maco a 1 año en este estudio fueron del 18,2% con amiodarona, el 
23,5% con sotalol y el 5,3% con el bloqueador beta solo.

En el ensayo SCD-HeFT, los pacientes con disfunción del VI e IC en 
NYHA II-III recibieron terapia convencional para la IC, terapia conven-

Tabla C
Terapia de resincronización cardiaca con desfibriladora en la prevención primaria 
de la muerte súbita para pacientes en ritmo sinusal con insuficiencia cardiaca leve 
(NYHA II)

Recomendaciones Claseb Nivelc Refd

Se recomienda TRC-D para reducir la mortalidad 
por cualquier causa para pacientes con QRS 
≥ 130 ms, FEVI ≤ 30%, BRIH a pesar de al menos 
3 meses de terapia farmacológica óptima y esperanza 
de vida con buen estado funcional ≥ 1 año

I A 148,322, 
323,325, 
327,329

Se puede considerar la TRC-D para prevenir la 
hospitalización por IC de pacientes con QRS 
≥ 150 ms, independientemente de su morfología, 
FEVI ≤ 35% a pesar de al menos 3 meses de terapia 
farmacológica óptima y esperanza de vida con buen 
estado funcional ≥ 1 año

IIb A 148, 
327-329, 

334

BRIH: bloqueo de la rama izquierda del haz de His; FEVI: fracción de eyección del 
ventrículo izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; NYHA: clase funcional de la New York 

Heart Association; TRC-D: terapia de resincronización cardiaca con desfibrilador.
aEstas recomendaciones se refieren específicamente a la TRC-D, ya que los estudios 

sobre el efecto de la resincronización en pacientes en NYHA II usaron solo TRC-D.
bClase de recomendación.
cNivel de evidencia.
dReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tratamiento de pacientes con disfunción del ventrículo izquierdo y extrasístoles 
ventriculares

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para pacientes con frecuentes EV o TVNS 
sintomáticas:

  Se debe considerar la amiodarona IIa B 64

  Se debe considerar la ablación con catéter IIa B 341-343

  Se debe considerar la ablación con catéter para 
pacientes con disfunción del VI asociada a EV

IIa B 341-343

EV: extrasístole ventricular; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; VI: ventrículo 
izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tratamiento de pacientes con disfunción del ventrículo izquierdo y taquicardia 
ventricular monomórfica sostenida recurrente 

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para los pacientes con disfunción del VI y TV 
sostenida, se recomienda optimizar la medicación 
para la IC según la actual guía sobre IC

I C 8

Se debe considerar el tratamiento con amiodarona 
para prevenir la TV en pacientes con o sin DAI

IIa C 64

DAI: desfibrilador automático implantable; IC: insuficiencia cardiaca; TV: taquicardia 
ventricular; VI: ventrículo izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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cional más amiodarona o terapia convencional y un DAI monocame-
ral64. En comparación con la terapia convencional para la IC, la adición 
de amiodarona no aumentó la mortalidad.

6.3.2. Ablación con catéter

Según el sustrato, la ablación con catéter para la TV sostenida 
puede dar lugar a una interrupción aguda y reducción de las recurren-
cias de TV en pacientes con cardiopatía estructural.

6.3.2.1. Pacientes con disfunción del ventrículo izquierdo

En pacientes con disfunción del VI y TV sostenida, la reentrada 
sobre las cicatrices es el mecanismo fisiopatológico común, y la abla-
ción se dirige al istmo crítico en el circuito de reentrada. La TV es 
mayormente monomórfica. Si no se dispone de un ECG de 12 deriva-
ciones de la TV clínica de pacientes con DAI, la longitud de ciclo de los 
electrogramas de DAI almacenados durante la TV puede facilitar la 
identificación de la TV clínica durante el EEF. Comúnmente se utilizan 
catéteres de ablación irrigados, que facilitan la formación de una 
lesión más profunda y reducen el riesgo de carbonizaciones durante 
la aplicación de energía.

Actualmente no se conoce la mejor estrategia de ablación. Se 
carece de ensayos clínicos aleatorizados que comparen la ablación 
con catéter durante la TV con un enfoque basado en el sustrato. Ade-
más, no hay consenso sobre el objetivo ideal del procedimiento. Aun-
que se debería intentar la eliminación de todas las TV clínicas, que no 
quede ninguna TV inducible, clínica o no clínica tras la ablación puede 
ser el criterio preferido.

Los pacientes pueden presentarse con tormentas eléctricas. La 
ablación con catéter puede finalizar de manera aguda este evento 
potencialmente mortal, y se ha demostrado que disminuye la tasa de 
recurrencias de tormenta eléctrica respecto al tratamiento médico 
aislado183. Los pacientes con TV relacionada con una cicatriz posmio-
cárdica tienden a tener mejor resultado tras la ablación con catéter 
que los pacientes con TV debida a miocardiopatía no isquémica. Cinco 
estudios prospectivos han evaluado el papel de la ablación con catéter 
en el tratamiento de la TV sostenida184-188. El estudio Multicenter Ther-

mocool notificó una tasa de eficacia aguda, definida como abolición de 
todas las TV inducibles, del 49% y quedaron libres de TV a medio 
plazo el 53% de los pacientes tras 6 meses de seguimiento185. En el 
estudio del Cooled RF Multicenter Investigators Group, se consiguió una 
eficacia aguda definida como eliminación de todas las TV inducibles 

en un 41% de los pacientes184. El 46% de los pacientes estaban libres de 
arritmias ventriculares recurrentes a los 8 ± 5 meses de seguimiento. 
En el estudio prospectivo Euro-VT, la ablación fue efectiva de manera 
aguda en un 81% de los pacientes y el 51% quedaron libres de TV recu-
rrente186. El ensayo SMASH-VT evaluó el papel de la ablación con caté-
ter en pacientes con infarto de miocardio previo y FEVI reducida187. Se 
sometió a los pacientes a implante de DAI por haber presentado FV, 
TV hemodinámicamente inestable o síncope con TV inducible 
durante un estudio electrofisiológico invasivo. El grupo control se 
sometió a implante de DAI únicamente. Ningún paciente recibió fár-
macos antiarrítmicos. Se realizó ablación con catéter mediante téc-
nica de ablación de sustrato dirigida a eliminar potenciales 
ventriculares anormales en ritmo sinusal sin necesidad de inducción 
de TV. Durante un seguimiento medio de 23 ± 6 meses, se produjo 
una reducción significativa en la incidencia de episodios de TV, del 
33% del grupo control al 12% del grupo de ablación. Además, la tasa de 
choques de DAI apropiados disminuyó del 31 al 9% tras la ablación con 
catéter.

El estudio VTACH aleatorizó prospectivamente a pacientes con 
infarto de miocardio previo, FE reducida (≤ 50%) y TV hemodinámica-
mente estable a ablación con catéter o ninguna otra terapia aparte del 
implante posterior de un DAI188. El criterio de valoración primario fue 
el tiempo transcurrido hasta la primera recurrencia de TV o FV. La 
tasa de supervivencia libre de TV recurrente a los 24 meses era mayor 
en el grupo de ablación que en el grupo control (el 47 frente al 29%; 
HR = 0,61; IC95%, 0,37-0,99; p = 0,045). El número medio de choques 
del DAI apropiados por paciente y año disminuyó de 3,4 ± 9,2 a 0,6 ± 
2,1 entre los pacientes sometidos a ablación con catéter (p = 0,018). La 
ablación con catéter no afectó a la mortalidad.

En general, la tasa de eficacia de la ablación con catéter para la TV 
está determinada por la extensión de las cicatrices relacionadas con el 
infarto, representada como áreas de bajo voltaje en sistemas de 
mapeo electroanatómicos209, aunque las unidades dedicadas al trata-
miento de pacientes mediante ablación con catéter de la TV pueden 
tener un impacto positivo en el resultado210.

6.3.2.2. Taquicardia por reentrada rama-rama

La taquicardia rama-rama es una rara taquicardia por mecanismo 
de macrorreentrada que típicamente afecta a la rama derecha del haz 
de His como brazo anterógrado y la rama izquierda del haz de His 
como brazo retrógrado. En el ECG de superficie de 12 derivaciones, se 
observa morfología de BRIH con desviación del eje a la izquierda. La 
reentrada rama-rama se asocia con frecuencia a miocardiopatía347. La 
ablación con catéter de una de las ramas del haz de His es curativa, 
aunque el objetivo preferido es la rama derecha, ya que es más fácil-
mente accesible para la ablación347. Como la alteración estructural 
subyacente permanece inalterada, habría que considerar seriamente 
la colocación concomitante de un DAI347.

6.3.3. Desfibrilador automático implantable

El implante de un DAI en pacientes con TV sostenida aumenta la 
supervivencia en comparación con la terapia con fármacos antiarrít-
micos. Hasta la fecha, no se ha llevado a cabo ningún ensayo que com-

Prevención de las recurrencias de taquicardia ventricular para pacientes con 
disfunción del ventrículo izquierdo y taquicardia ventricular sostenida

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para pacientes que presentan TV o tormenta 
eléctrica incesante que da lugar a descargas del DAI, 
se recomienda la ablación con catéter urgente 
en centros especializados o experimentados

I B 183

Para pacientes con descargas del DAI recurrentes 
debido a TV sostenida, se recomienda la 
amiodarona o la ablación con catéter

I B 64,156, 
184-186

Se recomienda implantar un DAI a pacientes 
sometidos a ablación con catéter siempre que 
cumplan los criterios de elegibilidad para DAI

I C Este 
panel de 
expertos

Para pacientes con DAI, se debe considerar la 
amiodarona o la ablación con catéter después de un 
primer episodio de TV sostenida

IIa B 64, 184-
186

DAI: desfibrilador automático implantable; TV: taquicardia ventricular.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Prevención de las recurrencias de taquicardia ventricular en pacientes 
con taquicardia por reentrada rama-rama

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la ablación con catéter como terapia 
de primera línea para pacientes que presentan 
taquicardia por reentrada rama-rama

I C 345,346

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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pare la ablación con catéter para la TV sostenida sin implante de DAI y 
el implante de DAI únicamente. En vista de la escasez de datos y la 
tasa de recurrencias bastante alta tras la ablación con catéter de la TV 
sostenida, habría que considerar el implante de DAI para todos los 
pacientes con disfunción del VI (FEVI < 45%) y TV sostenida.

7. MIOCARDIOPATÍAS

Las miocardiopatías son trastornos miocárdicos definidos por 
anomalías estructurales y funcionales del miocardio ventricular que 
no se explican únicamente por estenosis limitante de flujo de las arte-
rias coronarias o condiciones anormales de carga circulatoria348. Se 
agrupan según las características morfológicas y funcionales y se sub-
clasifican en formas familiares y no familiares. Casi todas las miocar-
diopatías pueden ir asociadas a arritmias ventriculares y mayor riesgo 
de MSC, que varía con la etiología y la gravedad de la enfermedad.

7.1. Miocardiopatía dilatada

7.1.1. Definiciones, epidemiología y datos de supervivencia

La MCD se define como dilatación y disfunción sistólica del VI en 
ausencia de condiciones anormales de carga o de CI suficientes para cau-
sar una alteración sistólica global348. Algunos defectos genéticos que cau-
san MCD también pueden causar disfunción sistólica sin dilatación del VI 
o dar lugar a cicatrización miocárdica solo detectable por RMC.

La MCD se produce en personas de todas las edades y etnias. En 
adultos, es más común en varones que en mujeres, con una prevalen-
cia general de 1/2.500 individuos y una incidencia anual estimada 
conservadoramente de 7/100.000349. En niños, la incidencia anual es 
de 0,57 casos/100.000350.

Se encuentran mutaciones genéticas potencialmente patógenas en 
al menos un 20% de los adultos con MCD y un 10-20% de los familiares 
tienen evidencia de enfermedad en el cribado clínico351. Las mutacio-
nes de los genes de las proteínas del sarcómero y desmosómicas son 
las más comunes, pero son frecuentes mutaciones en la (LMNA) y la 
desmina de pacientes con trastornos de la conducción cardiaca352,353. 
Un pequeño número de pacientes tienen una enfermedad ligada a X 
causada por mutaciones en el gen de la distrofina. Hay un amplio 
espectro de afecciones adquiridas que pueden causar MCD, como las 
enfermedades inflamatorias, infecciosas y sistémicas, así como diver-
sos fármacos y toxinas. En algunos casos, los pacientes están genética-
mente predispuestos a sufrir MCD tras exposición a desencadenantes 
exógenos como infección, fármacos citotóxicos, alcohol y gestación.

7.1.2. Enfoque de la estratificación de riesgo y del tratamiento

La mortalidad por cualquier causa de pacientes adultos con MCD 
no seleccionados ha disminuido sustancialmente con el uso de anta-
gonistas neurohormonales y la terapia con dispositivos358. La mortali-
dad de los niños con MCD es relativamente alta el primer año de vida, 
pero a partir de entonces muchos niños recuperan la función o per-
manecen clínicamente estables359. Las principales causas de muerte 
cardiovascular en la MCD son IC progresiva y MSC secundaria a arrit-
mias ventriculares o, menos frecuentemente, bradiarritmias. Se han 
propuesto muchas variables no invasivas como factores predictivos de 
muerte súbita, pero en un reciente metanálisis de 45 estudios que 
incluyeron a 6.088 pacientes, las variables funcionales y electrocar-
diográficas proporcionaron una discriminación entre pacientes de 
alto y bajo riesgo solo moderada. La mayor OR fue con QRS fragmen-
tado y alternancia de la onda T; ninguna de las pruebas autonómicas 
resultaron ser predictores significativos115. Se ha evaluado el papel de 
la imagen por RMC en un metanálisis de 9 estudios en pacientes con 
miocardiopatía no isquémica360, y se indica que el realce tardío del 
gadolinio en los pacientes se asocia a mayor riesgo de mortalidad por 
cualquier causa, hospitalización por IC y MSC. Se necesita determinar 

el valor incremental del realce tardío del gadolinio sobre otros marca-
dores pronósticos.

Un EEF invasivo con EVP podría tener un papel en pacientes con MCD115.

7.1.2.1. Estudios con desfibrilador automático implantable 

en la miocardiopatía dilatada

Una serie de estudios han comparado la terapia con DAI sola o en 
combinación con TRC frente a placebo o amiodarona en pacientes con 

Estratificación de riesgo y tratamiento para pacientes con miocardiopatía 
dilatada

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para pacientes con MCD, se recomienda terapia 
médica óptima (IECA, bloqueadores beta y ARM) 
para reducir el riesgo de muerte súbita e IC 
progresiva

I A 8

Se recomienda identificar y tratar inmediatamente 
factores arritmogénicos (como fármacos 
proarrítmicos o hipopotasemia) y comorbilidades 
(como enfermedad del tiroides) de pacientes 
con MCD y arritmias ventriculares

I C 8

Se recomienda angiografía coronaria para pacientes 
con MCD estable y riesgo de CI intermedio 
y arritmias ventriculares de nueva aparición

I B 8

Se recomienda el DAI para pacientes con MCD, TV/
FV hemodinámicamente no tolerada y esperanza 
de vida con buen estado funcional > 1 año

I A 151-154

Se recomienda el DAI para pacientes con MCD, IC 
sintomática (NYHA II-III), FEVI ≤ 35% a pesar de 
al menos 3 meses de tratamiento farmacológico 
óptimo y esperanza de vida con buen estado 
funcional > 1 año

I B 64,313, 
316,317, 

354

Se recomienda la ablación con catéter para 
pacientes con MCD y TV por reentrada rama-rama 
refractaria a la terapia médica

I B 8,208, 
345,346

Se debe considerar el DAI para pacientes con MCD 
y una mutación en LMNA causante de enfermedad 
confirmada y factores de riesgo clínicosd

IIa B 71

Se debe considerar la amiodarona para pacientes 
con DAI que sufren descargas apropiadas 
recurrentes a pesar de una programación óptima 
del dispositivo

IIa C 229

Se puede considerar la ablación con catéter para 
pacientes con MCD y arritmias ventriculares no 
causadas por reentrada rama-rama refractaria a la 
terapia médica

IIb C 355

Se puede considerar el EEF invasivo con EVP para la 
estratificación de riesgo de MSC

IIb B 115

No se recomienda la amiodarona para el 
tratamiento de la TVNS asintomática de pacientes 
con MCD

III A 313,354

No se recomienda el uso de bloqueadores de los 
canales de sodio y dronedarona para tratar las 
arritmias ventriculares de pacientes con MCD

III A 129,356, 
357

ARM: antagonistas de los receptores de mineralocorticoides; CI: cardiopatía 
isquémica; DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; 
EVP: estimulación ventricular programada; FEVI: fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; IECA: inhibidores de la enzima de conversión de 
la angiotensina; MCD: miocardiopatía dilatada; MSC: muerte súbita cardiaca; NYHA: 
clase funcional de la New York Heart Association; TV: taquicardia ventricular; TVNS: 
taquicardia ventricular no sostenida.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
dFactores de riesgo de los pacientes con una mutación en LMNA confirmada: 

TVNS durante la monitorización con ECG ambulatoria, FEVI < 45% en la primera 
evaluación, sexo masculino y mutaciones sin cambio de sentido (inserción, deleción, 
truncamientos o mutaciones de empalme).
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MCD64,151-154,313,316,317,354. La mayoría se realizaron en una época en la que 
la mejor terapia médica evolucionó para incluir IECA, bloqueadores 
beta y ARM358. Los primeros ensayos clínicos aleatorizados de terapia 
con DAI no tenían suficiente potencia para detectar diferencias clíni-
camente significativas en la supervivencia, y en algunos casos (p. ej., 
el DEFINITE) la tasa de mortalidad total resultó inferior a la prevista 
antes de la inclusión. El seguimiento era relativamente corto en algu-
nos estudios, así que, como en otras situaciones, la relación entre des-
cargas apropiadas y pronóstico es aún incierta. Ningún estudio ha 
investigado prospectivamente el beneficio de los DAI en subgrupos 
etiológicos de MCD específicos.

7.1.2.2. Prevención primaria

Cuatro estudios aleatorizados (CAT361, AMIOVIRT354, DEFINITE316 y 
SCD-HeFT64) examinaron el efecto de la terapia con DAI para la pre-
vención primaria de la MSC. Otro estudio, el COMPANION313, comparó 
la TRC-D, la TRC-P y la terapia con amiodarona en pacientes con IC 
avanzada (NYHA III-IV) y un intervalo QRS > 120 ms. Los estudios 
difieren en cuanto a diseño: CAT, AMIOVIRT y DEFINITE incluyeron 
solo a pacientes con MCD no isquémica, mientras que SCD-HeFT y 
COMPANION incluyeron a pacientes con disfunción del VI isquémica 
y no isquémica. Solo el COMPANION demostró una reducción estadís-
ticamente significativa en la muerte súbita con DAI en comparación 
con una terapia médica óptima. La mortalidad por cualquier causa fue 
menor en el grupo de TRC-D que en el de terapia farmacológica (HR = 
0,50; IC95%, 0,29-0,88; p = 0,015), pero se asoció a un riesgo significa-
tivamente mayor de eventos adversos moderados o graves por cual-
quier causa (el 69 frente al 61% en la rama de terapia médica; p = 
0,03). El análisis agrupado de los 5 estudios de prevención primaria 
(1.854 pacientes con MCD no isquémica) demostró una reducción 
estadísticamente significativa del 31% en la mortalidad por cualquier 
causa con DAI frente a terapia médica (RR = 0,69; IC95%, 0,55-0,87; 
p = 0,002)317. Este efecto persistió tras excluir el COMPANION 
(RR = 0,74; IC95%, 0,58-0,96; p = 0,02)317. Las recomendaciones para la 
terapia con DAI en esta guía se basan en estos análisis. 

7.1.2.3. Prevención secundaria

Tres estudios (AVID153, CASH152 y CIDS151; véase la tabla 5 del anexo 
web) examinaron la terapia con DAI para la prevención secundaria en 
pacientes con antecedentes de parada cardiaca abortada o TV sinto-
mática. En el estudio CASH, se aleatorizó inicialmente a los pacientes 
a recibir DAI o uno de 3 fármacos: amiodarona, metoprolol o propafe-
nona, pero el grupo de propafenona finalizó pronto debido a un 
aumento en la mortalidad. El análisis final agrupó los datos de los gru-
pos de amiodarona y metoprolol. Los 3 estudios incluyeron a un total 
de 1.963 pacientes, de los que solo 292 (14,8%) tenían miocardiopatía 
no isquémica. Ni el estudio AVID ni el CIDS describieron una reduc-
ción significativa en la mortalidad por cualquier causa con la terapia 
con DAI en el subgrupo de pacientes con miocardiopatía no isqué-
mica; no se comunicaron los resultados de este subgrupo en el estu-
dio CASH, que también difería de los estudios AVID y CIDS en que la 
FEVI media era superior y más del 50% de los pacientes recibieron 
sistemas de DAI epicárdicos. En un metanálisis posterior que agrupó 
los datos de AVID y CIDS, hubo una reducción no significativa del 31% 
en la mortalidad por cualquier causa respecto a la terapia médica154.

7.1.2.4. Mortalidad por causas específicas

Pocos estudios han examinado el pronóstico o el tratamiento en 
subtipos específicos de MCD. Los mejor caracterizados son ese aproxi-
madamente 5-10% de pacientes que tienen enfermedad causada por 
mutaciones en el gen LMNA71,352. La enfermedad cardiaca relacionada 
con LMNA muestra una penetrancia relacionada con la edad, con ini-
cio de arritmias auriculares de aparición precoz seguidas del desarro-

llo de una enfermedad del sistema de conducción y un alto riesgo de 
muerte súbita, frecuentemente con solo una leve dilatación y altera-
ción sistólica del VI. En un registro multicéntrico de 269 portadores 
de mutación en LMNA, el análisis multivariable demostró que la TVNS 
durante la monitorización ambulatoria mediante ECG, una FEVI < 45% 
en la primera evaluación, el sexo masculino y las mutaciones con sen-
tido (inserción-deleción/truncación o mutaciones de empalme) eran 
factores independientes de riesgo de arritmias ventriculares malig-
nas71. Se produjeron arritmias ventriculares malignas solo en perso-
nas con al menos 2 de estos factores de riesgo y cada factor de riesgo 
adicional sumaba al riesgo acumulado.

7.1.2.5. Tratamiento de las arritmias ventriculares en la miocardiopatía 

dilatada

Los pacientes con MCD y arritmias ventriculares recurrentes 
deben recibir una terapia médica óptima con IECA, bloqueadores beta 
y ARM según la guía de la ESC sobre IC crónica8. Habría que buscar y 
tratar siempre que fuera posible factores precipitantes de arritmias 
ventriculares obvios (como fármacos proarrítmicos o hipopotasemia) 
o comorbilidades (como enfermedad del tiroides). En pacientes pre-
viamente estables con arritmias ventriculares de nueva aparición, 
habría que considerar la angiografía coronaria para aquellos con 
riesgo de CI intermedio-alto. Habría que considerar la amiodarona 
para pacientes con DAI que sufren choques apropiados recurrentes a 
pesar de una programación óptima del dispositivo229, pero no se debe-
ría utilizar para tratar episodios de TVNS asintomáticos. El uso de blo-
queadores de los canales de sodio y dronedarona no está recomendado 
para pacientes con función del VI reducida debido a sus potenciales 
efectos proarrítmicos129,152,357,362,363.

7.1.2.6. Ablación de la taquicardia ventricular

El sustrato para la TV en la MCD es muy complejo y refleja las múl-
tiples causas de la enfermedad. Estudios que evalúan diferentes estra-
tegias de ablación en la MCD describen, a lo sumo, un éxito pequeño 
que no mejora cuando se realiza un mapeo epicárdico y endocárdico. 
En un registro reciente que comparó a 63 pacientes con miocardiopa-
tía no isquémica y 164 con disfunción isquémica del VI208, solo se con-
siguió la ablación de la TV clínica en un 18,3% del grupo con 
miocardiopatía no isquémica. Por lo tanto, se debería reservar la abla-
ción con catéter de la TV en pacientes con MCD para quienes se pre-
sentan con un claro mecanismo de TV (p. ej., reentrada rama-rama) y 
realizarla en centros experimentados.

7.2. Miocardiopatía hipertrófica

7.2.1. Definiciones, epidemiología y datos de supervivencia

La MCH se caracteriza por un aumento en el grosor de la pared del 
VI que no solo se explica por condiciones de carga circulatoria del VI 
anormales116. Esta definición se aplica a niños y adultos y no hace 
suposiciones acerca de la etiología, pero, para los fines de esta guía, 
las recomendaciones sobre la prevención de la MSC se aplican a 
pacientes sin enfermedades metabólicas, infiltrativas o de otro tipo, 
que tienen historias naturales y tratamiento muy diferentes.

Estudios realizados en Norteamérica, Europa, Asia y África comu-
nican una prevalencia de hipertrofia inexplicable del VI en una franja 
del 0,02-0,23% de los adultos, con tasas muy inferiores entre los 
pacientes menores de 25 años116. Aunque la MCH se transmite más 
frecuentemente como un rasgo genético autosómico dominante, la 
mayoría de los estudios indican una pequeña preponderancia mascu-
lina, y la frecuencia de MCH en diferentes grupos raciales es similar116.

La mortalidad cardiovascular anual total y la tasa de muertes o 
descargas apropiadas del DAI por TV/FV en adultos con MCH no selec-
cionados son del 1-2 y el 0,81% respectivamente364,365. Otras causas 
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importantes de muerte cardiovascular son IC, tromboembolia 
y BAV.

7.2.2. Enfoque de la estratificación de riesgo y del tratamiento

7.2.3. Arritmias ventriculares en la miocardiopatía hipertrófica

Se produce TVNS durante la monitorización ambulatoria mediante 
ECG en un ~25% de los pacientes373,374. Su prevalencia aumenta con la 
edad y guarda correlación con el grosor de la pared del VI y el realce 
tardío del gadolinio en la RMC375. La TVNS durante la monitorización 
ambulatoria se asocia a mayor riesgo de MSC373. La TVNS documen-
tada durante o inmediatamente después del ejercicio es muy rara, 
pero puede conllevar mayor riesgo de MSC376.

La TV monomórfica sostenida documentada (≥ 30 s) es poco 
común, pero puede ser más frecuente en pacientes con aneurismas 
apicales del VI. Se debe excluir CI en los pacientes con episodios pro-
longados o sintomáticos en presencia de factores de riesgo de ate-
rosclerosis coronaria377. Para los pacientes con TV sostenida mal 
tolerada se debe considerar terapia con DAI y bloqueadores beta o 
amiodarona para suprimir nuevos episodios. En pacientes con evi-
dencia de un origen focal de la TV, se puede considerar el EEF y la 
ablación.

7.2.4. Enfoque de la estratificación de riesgos y del tratamiento 
de pacientes adultos

Históricamente, el riesgo de MSC de los pacientes con MCH se ha 
estimado con una simple puntuación basada en cierto número de 
parámetros clínicos seleccionados367,378,379. Se han propuesto otras 
características clínicas, como la fibrosis miocárdica (determinada por 
RMC con contraste), aneurismas apicales del VI y múltiples mutacio-
nes de los genes de las proteínas sarcoméricas, que se pueden usar 
para guiar la terapia con DAI para pacientes que están en situación 
de riesgo intermedio, con pocos datos de apoyo. La guía de la ESC 
sobre MCH recomienda el uso de una calculadora (HCM Risk-SCD) 
que estima el riesgo a 5 años116.

Las variables predictivas usadas en el modelo se asocian todas a 
mayor riesgo de MSC en al menos un análisis multivariable publicado 
(http://doc2do.com/hcm/webHCM.html). La calculadora está especí-
ficamente diseñada para su uso en pacientes de edad ≥ 16 años y no 
está destinada al uso en atletas de élite o en individuos con enferme-
dades (p. ej., enfermedad de Anderson-Fabry) y síndromes (p. ej., sín-
drome de Noonan) metabólicos o infiltrativos. El modelo no emplea 
gradientes de TSVI inducidos por el ejercicio y no se ha validado antes 
y después de una miectomía o ablación del septo con alcohol.

El EEF invasivo con EVP no contribuye a la estratificación de ries-
gos de MSC en la MCH, y no se recomienda su uso sistemático en 
pacientes con síncope o síntomas que indiquen arritmia116.

Contrariamente a la guía de MCH recientemente publicada116, no 
se ha incorporado una recomendación de clase III para pacientes con 
un riesgo estimado < 4% a 5 años, debido al grado de incertidumbre en 
la estimación del riesgo, que requiere precaución cuando se excluye 
una categoría de pacientes para ser tratados con un DAI.

7.2.5. Enfoque de la estratificación de riesgos y del tratamiento 
de pacientes pediátricos

Para pacientes de edad < 16 años, se recomienda el implante de un 
DAI (epicárdico si es necesario) tras una arritmia ventricular poten-
cialmente letal. Se dispone de pocos datos sobre el uso de marcadores 
de riesgo clínicos para guiar la prevención primaria, en particular en 
niños muy pequeños (edad < 8 años). La guía de la ESC vigente reco-
mienda considerar la hipertrofia grave del VI (definida como un gro-
sor máximo de la pared del VI ≥ 30 mm o una puntuación Z ≥ 6), el 
síncope inexplicable, la TVNS e historia familiar de muerte súbita 
como factores importantes de riesgo de MSC en niños116. Habría que 
considerar el implante de un DAI en niños que tienen 2 o más de estos 
importantes factores de riesgo. Para pacientes individuales con un 
solo factor de riesgo, se puede considerar el implante de un DAI tras 
una cuidadosa consideración de los riesgos y beneficios para el niño. 
Los desfibriladores monocamerales bastan en la mayoría de los casos 
y reducen la probabilidad de complicaciones116.

7.2.6. Prevención de la muerte súbita cardiaca

7.2.6.1. Fármacos y consejos sobre el estilo de vida

Se debe aconsejar a los pacientes con MCH que no participen en 
deportes de competición y desanimarles de realizar una actividad 

Prevención de la muerte súbita cardiaca de pacientes con miocardiopatía 
hipertrófica

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda a los pacientes con MCH evitar los 
deportes de competiciónd

I C 366

Se recomienda implante de DAI para pacientes que 
han sobrevivido a una parada cardiaca debida a TV 
o FV o tienen TV sostenida espontánea que causa 
síncope o deterioro hemodinámico y esperanza 
de vida > 1 año

I B 116, 
367-372

Se recomienda la estratificación de riesgos con la 
calculadora HCM Risk-SCD para estimar el riesgo 
de muerte súbita a 5 años de los pacientes de edad 
≥ 16 años sin antecedentes de reanimación de TV o 
FV o TV sostenida espontánea que cause síncope 
o deterioro hemodinámico

I B 116,365

Se recomienda valorar el riesgo de MSC a 5 años en 
una primera evaluación y a intervalos de 1-2 años 
o cuando haya un cambio en el estado clínico

I B 116,365

Se debe considerar implante de DAI para pacientes 
con un riesgo estimado de muerte súbita a 
5 años ≥ 6% y esperanza de vida > 1 año tras una 
valoración clínica detallada que tenga en cuenta el 
riesgo de complicaciones durante toda la vida y el 
impacto de un DAI en el estilo de vida, el estatus 
socioeconómico y la salud psicológica

IIa B 116,368

Se puede considerar implante de DAI para 
pacientes individuales con un riesgo estimado de 
MSC a 5 años ≥ 4-< 6% y esperanza de vida > 1 año 
tras una valoración clínica detallada que tenga en 
cuenta el riesgo de complicaciones durante toda la 
vida y el impacto de un DAI en el estilo de vida, el 
estatus socioeconómico y la salud psicológica

IIb B 116,365, 
368

Se puede considerar el implante de DAI para 
pacientes individuales con un riesgo estimado de 
MSC a 5 años < 4% si tienen características clínicas 
de probada importancia pronóstica y la valoración 
del riesgo de complicaciones durante toda la vida y 
el impacto de un DAI en el estilo de vida, el estatus 
socioeconómico y la salud psicológica indican un 
beneficio neto de la terapia con DAI

IIb B 116,365, 
368

No se recomienda el EEF invasivo con EVP para la 
estratificación del riesgo de MSC

III C 116

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; ESC: 
Sociedad Europea de Cardiología; EVP: estimulación ventricular programada; FV: 
fibrilación ventricular; MCH: miocardiopatía hipertrófica; MSC: muerte súbita 
cardiaca; TV: taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
dLa guía de la ESC define deporte de competición como la dedicación amateur o 

profesional al entrenamiento de ejercicio de manera regular y la participación en 
competiciones oficiales (para más detalles, véase las pertinentes guías de la ESC).
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física intensa, especialmente cuando tengan factores de riesgo de 
MSC reconocidos o un gradiente en el TSVI. No hay ensayos clínicos 
aleatorizados de antiarrítmicos en MCH. La amiodarona posiblemente 
reduzca la incidencia de MSC en pacientes con TVNS durante la moni-
torización ambulatoria mediante ECG, pero frecuentemente no consi-
gue prevenir la MSC en muchos estudios380,381. Se usa disopiramida y 
bloqueadores beta para tratar la obstrucción del TSVI, pero no hay 
evidencia de que reduzcan el riesgo de MSC116. De modo similar, la 
actual guía de la ESC sobre MCH no recomienda la miectomía quirúr-
gica o la ablación septal con alcohol para reducir el riesgo de MSC de 
pacientes con obstrucción del TSVI116.

7.2.6.2. Desfibriladores automáticos implantables

Prevención secundaria. Aunque no existen ensayos de DAI en la 
MCH, estudios de cohortes observacionales y metanálisis muestran 
que la parada cardiaca abortada o la TV sostenida se asocian a alto 
riesgo de posteriores arritmias cardiacas mortales368. Por esta razón, 
los DAI están recomendados para este pequeño grupo de pacientes116.

Prevención primaria. Se recomienda someter a los pacientes con 
MCH a una evaluación clínica estandarizada en línea con la guía de 
la ESC sobre MCH116. Debe incluir historia clínica y familiar, un ECG 
ambulatorio de 48 h, una ecocardiografía transtorácica (o RMC en 
caso de ventanas ecográficas inadecuadas) y una prueba de ejercicio 
limitada por los síntomas. Las recomendaciones para el implante de 
DAI se basan en el riesgo de MSC a 5 años calculado con el modelo 
HCM Risk-SCD y teniendo en cuenta la edad y la salud general del 
paciente.

7.3. Miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho

7.3.1. Definiciones, epidemiología y supervivencia

La MAVD es un trastorno progresivo del músculo cardiaco 
caracterizado por arritmias ventriculares, IC y MSC382. La caracte-
rística histológica de la enfermedad es la sustitución de los miocar-
diocitos por tejido adiposo y fibroso382,383. Clínicamente, la MAVD 
se define por anormalidades estructurales y funcionales del VD, 
pero se produce implicación del VI en más del 50% de los pacien-
tes384. Los criterios actuales del grupo de trabajo utilizan paráme-
tros histológicos, genéticos, electrocardiográficos y de imagen para 
clasificar a los pacientes en categorías diagnósticas definidas, limí-
trofes y posibles382.

En la mayoría de los casos, la MAVD se hereda como una caracterís-
tica genética autosómica dominante causada por mutaciones en genes 
que codifican las proteínas desmosómicas (plakoglobina), desmopla-
kina, plakofilina-2, desmogleína-2 y desmocolina-2. Una minoría de 
casos están causados por mutaciones en genes no desmosómicos y 
formas recesivas raras (p. ej., síndrome de Carvajal y enfermedad de 
Naxos) asociadas a un fenotipo cutáneo de hiperqueratosis palmar y 
plantar52.

La MAVD tiene una prevalencia estimada de 1/1.000 a 1/5.000 de 
la población general y es una causa importante de MSC de atletas y 
adultos jóvenes385,386. Las manifestaciones clínicas, palpitaciones, sín-
cope, TV y MSC entre otras, aparecen normalmente entre la segunda y 
la cuarta década de vida. La progresión de la enfermedad puede dar 
lugar a IC derecha o biventricular. La tasa anual de mortalidad comu-
nicada en diferentes estudios varía considerablemente, dependiendo 
de las características de las cohortes descritas. Los datos de un meta-
nálisis comunicaron unas tasas anualizadas de mortalidad cardiaca, 
mortalidad no cardiaca y trasplantes de corazón del 0,9, el 0,8 y el 
0,9% respectivamente387.

7.3.2. Enfoque de la estratificación de riesgo y del tratamiento

7.3.3. Arritmias ventriculares en la miocardiopatía arritmogénica 
del ventrículo derecho

Hasta dos tercios de los pacientes tienen arritmias ventriculares en 
la monitorización mediante ECG en reposo o ambulatoria y en las 
pruebas de ejercicio396-399. Estas arritmias ventriculares tienen nor-
malmente origen en el VD (es decir, que muestran una morfología de 
BRIH), pero el eje QRS durante la TV normalmente difiere del eje QRS 
en el TSVD400, y muchos pacientes tienen múltiples morfologías del 
QRS. En un reciente registro prospectivo de pacientes predominante-
mente tratados con un DAI, la mayoría de las terapias apropiadas eran 
para la TV monomórfica sostenida401.

Estratificación de riesgo y tratamiento de pacientes con miocardiopatía 
arritmogénica del ventrículo derecho

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda evitar los deportes de competiciónd 
a los pacientes con MAVD

I C 388

Para pacientes con EV y TVNS frecuentes, se 
recomienda bloqueadores beta titulados a la dosis 
máxima tolerada como terapia de primera línea 
para mejorar los síntomas

I C Este 
panel de 
expertos

Se recomienda implante de DAI para pacientes 
con antecedentes de MSC abortada y TV 
hemodinámicamente mal tolerada

I C 389

Se debe considerar la amiodarona para mejorar los 
síntomas de pacientes con EV o TVNS frecuente 
que no toleran o tienen contraindicados los 
bloqueadores beta

IIa C 390,391

Para pacientes con EV o TV sintomáticas frecuentes 
que no responden a la terapia médica, se debe 
considerar la ablación con catéter, realizada en 
centros experimentados, para mejorar los síntomas 
y prevenir descargas del DAI respectivamente

IIa B 183,202, 
207,392, 

393

Se debe considerar implante de DAI para 
pacientes con MAVD que tienen TV sostenida 
hemodinámicamente bien tolerada, ponderando 
el riesgo de la terapia con DAI tras incluir las 
complicaciones a largo plazo y el beneficio para el 
paciente

IIa B 387,394, 
395

Se puede considerar implante de DAI para 
pacientes adultos con uno o más factores de 
riesgo de arritmias ventriculares identificados 
y esperanza de vida > 1 año tras una valoración 
clínica detallada que tenga en cuenta el riesgo 
de complicaciones a lo largo de toda la vida y el 
impacto de un DAI en el estilo de vida, el estatus 
socioeconómico y la salud psicológica

IIb C Este 
panel de 
expertos

Se puede considerar el EEF invasivo con EVP para la 
estratificación del riesgo de MSC

IIb C 113,114

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; 
ESC: Sociedad Europea de Cardiología; EV: extrasístoles ventriculares; MAVD: 
miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; 
TVNS: taquicardia ventricular no sostenida.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
dLa guía de la ESC definen deporte de competición como la dedicación amateur o 

profesional al entrenamiento de ejercicio de manera regular y la participación en 
competiciones oficiales (para más detalles, véase las pertinentes guías de la ESC).
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7.3.3.1. Tratamiento de las arritmias ventriculares

Se dispone de pocos datos sistemáticos sobre la eficacia de los fár-
macos antiarrítmicos en la MAVD y se desconoce el impacto de la 
terapia médica en la mortalidad. Con base en gran medida en estudios 
de EVP seriada, se recomiendan convencionalmente los bloqueadores 
beta (en particular sotalol) como primer enfoque para pacientes con 
frecuente ectopia ventricular o AVNS391. Sin embargo, en un registro 
observacional reciente, no pareció que los bloqueadores beta y el 
sotalol redujeran las arritmias ventriculares390; la amiodarona fue 
superior en la prevención de arritmias ventriculares en una pequeña 
cohorte de pacientes390.

Se puede usar EEF invasivos con mapeo de voltaje para identificar 
regiones de sustitución fibrograsa y guiar la ablación de la arritmia 
ventricular con catéter202,207,392,402. La supresión aguda de la TV es efi-
caz más a menudo en pacientes que se presentan con una sola o 
unas pocas morfologías dominantes de TV seleccionadas y la abla-
ción epicárdica puede aumentar las tasas de eficacia. Ya que ni los 
fármacos antiarrítmicos ni la ablación con catéter proporcionan 
suficiente protección contra la MSC, se debería usar la ablación para 
reducir la frecuencia de episodios de arritmia más que para mejorar 
el pronóstico.

7.3.3.2. Restricción del ejercicio

El entrenamiento de resistencia a nivel de competición probable-
mente exacerba el fenotipo de MAVD81,403. Por lo tanto, aunque no hay 
ensayos controlados que demuestren un efecto beneficioso, se reco-
mienda evitar el entrenamiento de resistencia de alto nivel.

7.3.3.3. Desfibriladores automáticos implantables

La mayoría de los estudios sobre la estratificación de riesgos y la 
terapia con DAI son retrospectivos y de cohortes de alto riesgo selec-
cionadas y relativamente pequeñas procedentes de un solo centro. 
Muchos también proporcionan poca información sobre la indicación 
de DAI. En una revisión sistemática (24 estudios) y un metanálisis 
(18 estudios) recientes de 610 pacientes a los que se dio seguimiento 
una media de 3,8 años387, la tasa anualizada de intervención apro-
piada con DAI fue del 9,5%. Se describe una colocación de los electro-
dos del DAI dificultosa en el 18,4% de los casos y con mal 
funcionamiento de los electrodos, infección y desplazamiento en el 
9,8, el 1,4 y el 3,3% de los casos respectivamente. La tasa anual de tera-
pias inapropiadas del DAI fue del 3,7%.

Los pacientes con antecedentes de MSC abortada, TV mal tole-
rada y síncope tienen el mayor riesgo de MSC (hasta un 10% por 
año), y se recomienda el implante de DAI para este grupo387. Otros 
factores de riesgo de MSC o descargas apropiadas del DAI descritos 
en diferentes cohortes incluyen TV sostenida documentada, síncope 
inexplicable, TVNS frecuente, historia familiar de muerte súbita pre-
matura, enfermedad extensa del VD, marcada prolongación del QRS, 
realce tardío de gadolinio en la RMC (incluida la que afecta el VI), 
disfunción del VI e inducción de TV durante el EEF113,114,387,389,395,404-406. 
Se produce heterocigosis compuesta o digénica en más del 10% de 
los portadores de la mutación de los genes desmosómicos causante 
de MAVD y puede ser un factor de riesgo de eventos arrítmicos 
importantes y MSC407. Como los estudios que examinan los resulta-
dos en la MAVD son tan diversos, las recomendaciones sobre el 
implante de DAI en prevención primaria suponen un reto. Con base 
en los datos disponibles, el consenso es que habría que considerar a 
los pacientes con síncope inexplicable para un DAI. Para pacientes 
sin síncope, se puede considerar el DAI tras una valoración clínica 
detallada que tenga en cuenta la historia familiar, la gravedad de la 
función del VD y el VI, el riesgo de complicaciones a lo largo de toda 
la vida y el impacto de un DAI en el estilo de vida, el estatus 
socioeconómico y la salud psicológica.

7.4. Miocardiopatías infiltrativas

7.4.1. Amiloidosis cardiaca

Los 2 tipos principales de amiloidosis cardiaca son la amiloidosis 
de cadenas ligeras, causada por el depósito de cadenas ligeras mono-
clonales, y la amiloidosis asociada a transtiretina hereditaria, en la 
que se deposita transtiretina normal (de tipo salvaje) o mutante 
en el miocardio413,414. Hasta hace bastante poco, la amiloidosis car-
diaca se asociaba a un pronóstico muy pobre, con una supervivencia 
media < 1 año tras la aparición de los síntomas de IC, pero los avances 
en la terapia para la amiloidosis de cadenas ligeras han mejorado la 
supervivencia415.

Hasta la mitad de todos los pacientes con amiloidosis cardiaca 
mueren de manera súbita413,416. La muerte se atribuye a menudo a 
disociación electromecánica, pero informes de casos describen la 
supresión exitosa de la arritmia ventricular sostenida con DAI408. Se 
describen arritmias ventriculares durante la monitorización ambula-
toria en más del 25% de los pacientes con amiloidosis cardiaca409-411, 
pero no parece que su presencia prediga MSC. Altas concentraciones 
de troponinas cardiacas y NT-proBNP son marcadores sensibles de 
implicación cardiaca y predicen el resultado adverso en pacientes con 
amiloidosis de cadenas ligeras, pero no existen datos que indiquen 
que se pueda usar estos biomarcadores para identificar a los pacien-
tes que podrían beneficiarse de un DAI. Con base en esos pocos datos, 
habría que considerar los DAI para pacientes con amiloidosis de cade-
nas ligeras o amiloidosis asociada a transtiretina hereditaria que 
sufren arritmias ventriculares sostenidas y tienen una esperanza de 
vida > 1 año. Los datos son insuficientes para hacer recomendaciones 
sobre prevención primaria.

7.5. Miocardiopatía restrictiva

El término miocardiopatía restrictiva se refiere a corazones en los 
que hay una fisiología restrictiva, volúmenes diastólicos normales o 
reducidos de uno o ambos ventrículos, volúmenes sistólicos normales 
o reducidos y un grosor de la pared ventricular normal. La miocardio-

Amiloidosis cardiaca

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe considerar el DAI para pacientes con 
amiloidosis de cadenas ligeras o amiloidosis 
cardiaca asociada a transtiretina hereditaria, 
arritmias ventriculares causantes de inestabilidad 
hemodinámica y esperanza de vida con buen estado 
funcional > 1 año

IIa C 408-412

DAI: desfibrilador automático implantable.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Miocardiopatía restrictiva

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para reducir el riesgo de MSC, se recomienda el 
DAI para pacientes con miocardiopatía restrictiva, 
arritmia ventricular sostenida causante de 
inestabilidad hemodinámica y esperanza de vida 
con buen estado funcional > 1 año

I C 412, 
417-420

DAI: desfibrilador automático implantable; MSC: muerte súbita cardiaca.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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patía restrictiva es la menos común de todas las miocardiopatías y la 
causa una serie de trastornos genéticos y adquiridos412. En las socieda-
des occidentales, la causa más común en adultos es la amiloidosis, 
seguida de las mutaciones en los genes de las proteínas sarcoméricas 
y de trastornos metabólicos421.

Los pacientes con miocardiopatía restrictiva se presentan típica-
mente con signos y síntomas de IC biventricular y se los diagnostica 
por rasgos característicos mediante imagen cardiaca no invasiva y 
cateterización cardiaca. La miocardiopatía restrictiva se asocia a mal 
pronóstico a largo plazo. En niños, la supervivencia a 1, 2 y 5 años fue 
del 82, el 80 y el 68% respectivamente417-420; los valores correspon-
dientes para la supervivencia sin trasplante fueron del 48, el 34 y el 
22%. Hay menos datos de adultos, pero las tasas de supervivencia a 
5 años son similares. Entre los factores de riesgo de muerte por cual-
quier causa se incluyen la clase funcional de la NYHA, el tamaño de la 
aurícula izquierda y el sexo masculino417-420. Para los niños el riesgo de 
muerte súbita puede ser mayor, en particular si hay evidencia por 
ECG de isquemia miocárdica.

El tratamiento de la miocardiopatía restrictiva es mayormente 
paliativo. Los síntomas de IC se tratan con diuréticos y control de la 
frecuencia cardiaca para optimizar el llenado del VI. Se debe usar 
anticoagulación en todos los pacientes con FA. No hay datos prospec-
tivos sobre el implante profiláctico de DAI en la miocardiopatía res-
trictiva, por lo que, para pacientes con arritmias ventriculares 
sostenidas sintomáticas, las indicaciones del DAI deben ser similares 
a las de otras enfermedades del músculo cardiaco, teniendo en cuenta 
el pronóstico a corto plazo relacionado con la IC. La prevención pri-
maria se debe determinar por la etiología subyacente y la presencia 
de factores de riesgo de MSC establecidos.

7.6. Otras miocardiopatías

7.6.1. Ventrículo izquierdo no compactado

No compactado se refiere a la presencia de trabeculaciones ven-
triculares prominentes y cavidades intertrabeculares profundas en el 
ventrículo izquierdo o derecho, que con frecuencia se asocian a una 
fina capa miocárdica epicárdica compactada422. En algunos pacientes, 
la ausencia de compactación se asocia a dilatación y disfunción sistó-
lica ventriculares. El VI no compactado se produce en asociación con 
trastornos cardiacos congénitos y aisladamente. La enfermedad fami-
liar se produce en un 18-50% de los adultos con VI no compactado 
aislado, en su mayor parte con un patrón de herencia autosómico 
dominante. Se describen numerosas mutaciones en los genes codifi-
cantes de las proteínas del sarcómero y manipuladoras del calcio y en 
otros genes relacionados con miocardiopatía como LMNA, LDB3 y 
Taffazin423.

Muchos pacientes con VI no compactado son completamente asin-
tomáticos, pero algunos se presentan con IC, tromboembolia, arrit-
mias o MSC. La mayor edad, el diámetro telediastólico del VI en el 
momento de la presentación, la IC sintomática, la FA permanente o 
persistente, los bloqueos de rama y la enfermedad neuromuscular 
asociada son factores descritos como predictivos de aumento de la 
mortalidad, pero hay pocos datos que indiquen que el VI no compac-
tado por sí solo sea una indicación de DAI422-425. La necesidad de DAI 
debe estar guiada por la gravedad de la disfunción sistólica del VI y la 
presencia de arritmias ventriculares sostenidas usando los mismos 
criterios que para la MCD (véase la sección 7.1).

7.6.2. Miocardiopatía chagásica

La enfermedad de Chagas es una enfermedad miocárdica causada 
por el parásito Trypanosoma cruzi. Se calcula que actualmente en todo 
el mundo 8-10 millones de personas están infectadas y que un 20-40% 
desarrollará enfermedad miocárdica crónica, a veces muchas décadas 
después de la infección inicial. Anormalidades en el sistema de con-

ducción, incluidos el BRDH y el bloqueo fascicular anterior izquierdo, 
con frecuencia son las primeras manifestaciones, seguidas de anor-
malidades en el movimiento segmentario de la pared del VI, arritmias 
ventriculares complejas, disfunción del nódulo sinusal y anormalida-
des de la conducción más avanzadas. En los estadios posteriores de la 
enfermedad, se producen dilatación y disfunción sistólica del VI pro-
gresivas 426-430.

Las tasas registradas de mortalidad anual de pacientes con enfer-
medad de Chagas varían del 0,2 al 19,2%, lo que refleja las característi-
cas de las diferentes poblaciones de estudio. Los factores 
independientes de predicción de muerte más consistentes son la dis-
función del VI, la clase funcional de la NYHA y la TVNS. El riesgo aso-
ciado a la combinación de TVNS y disfunción del VI puede ser hasta 
15 veces mayor.

Principalmente gracias al estudio de Gali et al430, que examinó el 
efecto del DAI en pacientes con enfermedad de Chagas, se ha obtenido 
evidencia de que el mayor beneficio se produce en pacientes con FEVI 
< 40%, aunque la mayoría de los pacientes con DAI recibieron terapias 
apropiadas independientemente de su función s istól ica 
del VI.

8. SÍNDROMES ARRÍTMICOS HEREDITARIOS

8.1. Síndrome de QT largo

8.1.1. Definiciones y epidemiología

Este panel ha modificado los criterios diagnósticos de SQTL pro-
puestos en el documento de consenso de la EHRA/Heart Rhythm 

Society14. Concretamente, se pensó que un QTc > 500 ms —umbral pro-
puesto para el diagnóstico de SQTL en pacientes asintomáticos sin 

Miocardiopatía chagásica

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe considerar el DAI para pacientes con 
miocardiopatía chagásica, FEVI < 40% y esperanza 
de vida con buen estado funcional > 1 año

IIa C 426-430

DAI: desfibrilador automático implantable; FEVI: fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Diagnóstico del síndrome del QT largo (en ausencia de causas secundarias 
de prolongación del QT)

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se diagnostica SQTL con
  •  QTc ≥ 480 ms en ECG de 12 derivaciones 

repetidos o
  • Puntuación de riesgo de SQTL > 3431

I C Este 
panel de 
expertos

Se diagnostica SQTL en presencia de una 
mutación en SQTL patogénica confirmada, 
independientemente de la duración del QT

I C Este 
panel de 
expertos

Se debe considerar el diagnóstico del SQTL por 
ECG en presencia de un QTc ≥ 460 ms en ECG de 
12 derivaciones repetidos de pacientes con un 
evento de síncope inexplicable en ausencia de 
causas secundarias de prolongación del QT

IIa C Este 
panel de 
expertos

ECG: electrocardiograma; QTc: QT corregido; SQTL: síndrome del QT largo.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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historia familiar de la enfermedad— es muy conservador e idéntico a 
la duración del QT asociada a alto riesgo de eventos arrítmicos en la 
MSC1,67. Por consiguiente, hemos utilizado un QT corregido (QTc) 
≥ 480 ms o una puntuación > 3431 para el diagnóstico clínico. En pre-
sencia de síncope inexplicable, sin embargo, un QTc ≥ 460 ms es sufi-
ciente para hacer un diagnóstico.

El SQTL se caracteriza por un intervalo QT prolongado y arritmias 
ventriculares desencadenadas principalmente por activación adre-
nérgica. La media de edad a la presentación es 14 años. Se estima 
que la tasa anual de MSC de pacientes con SQTL no tratado es de 
entre el 0,3367 y el 0,9%432, mientras que para el síncope se estima 
en un ~5%432.

Se han asociado al SQTL mutaciones en trece genes, la mayoría 
codificantes de subunidades de canales iónicos de potasio, sodio o 
calcio dependientes de voltaje. El cribado genético identifica una 
mutación causante de enfermedad en un 75% de los casos de SQTL y 
3 genes principales (KCNQ1, KCNH2 y SCN5A) dan cuenta del 90% de 
los casos con genotipo positivo52.

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

• SQTL autosómico dominante (síndrome de Romano-Ward; preva-
lencia, 1/2.500), que incluye LQT1-6 y LQT9-13 y se caracteriza por 
una prolongación aislada del intervalo QT.

• SQTL autosómico dominante con manifestación extracardiaca, que 
comprende:

 –  LQT7 (síndrome de Andersen-Tawil), que muestra un intervalo 
QT largo con onda U prominente, TV polimórfica o bidireccional, 
dismorfismos faciales y parálisis periódica hiperpotasémica/
hipopotasémica433.

 –  LQT8 (síndrome de Timothy), caracterizado por QT largo, sindac-
tilia, malformaciones cardiacas, trastorno del espectro del 
autismo y dismorfismos.

• SQTL autosómico recesivo (síndrome de Jervell y Lange-Nielsen), 
que combina un intervalo QT extremadamente largo con sordera 
congénita.

8.1.2. Enfoque de la estratificación de riesgos y del tratamiento

Habría que considerar parámetros clínicos, electrocardiográficos y 
genéticos para la estratificación del riesgo individual67. Los supervi-
vientes a una parada cardiaca tienen alto riesgo de recurrencia, 
incluso tomando bloqueadores beta (el 14% en 5 años de terapia): esta 
evidencia respalda el uso de DAI en supervivientes a parada car-
diaca436. La aparición de eventos sincopales se asocia a mayor riesgo de 
parada cardiaca439,444. Las mujeres con SQTL tienen mayor riesgo 
durante un periodo posparto de 9 meses (especialmente mujeres con 
el genotipo LQT2)445. En pacientes con LQT1 y LQT2, la localización y el 
tipo de mutación pueden ir asociados a diferentes riesgos de eventos 
cardiacos. Sin embargo, estos hallazgos requieren más estudio antes 
de aplicarlos a la práctica clínica14. Los portadores silentes de muta-
ciones patogénicas tienen un riesgo de eventos cardiacos moderado, 
que se estima en un 10% entre el nacimiento y los 40 años de edad; se 
debe considerar el uso de bloqueadores beta para este grupo de 
pacientes446.

Se puede considerar individualizadamente terapia profiláctica con 
DAI para pacientes de alto riesgo, como mujeres con LQT2 y 
QTc > 500 ms, pacientes con QTc > 500 ms y signos de inestabilidad 
eléctrica y pacientes con perfiles genéticos de alto riesgo (portadores 
de 2 mutaciones, incluido el síndrome de Jervell y Lange-Nielsen o el 
síndrome de Timothy).

No hay datos que respalden valor pronóstico alguno del EEF inva-
sivo con EVP en pacientes con SQTL117.

8.2. Síndrome de QT corto

8.2.1. Definiciones y epidemiología

El SQTC se caracteriza por una duración reducida de la repolariza-
ción cardiaca, que constituye el sustrato para el desarrollo de arrit-
mias potencialmente mortales. Cinco genes se han ligado al SQTC 
(KCNH2, KCNQ1, KCNJ2, CACNA1C y CACNB2b), pero el rendimiento del 
rastreo genético sigue siendo bajo (un 20% en total)119.

La enfermedad parece ser muy mortal en todos los grupos de edad, 
incluidos los niños en sus primeros meses de vida, y la probabilidad 
de una primera parada cardiaca hacia los 40 años es > 40%119,447. Dado 
el pequeño tamaño de las poblaciones estudiadas hasta ahora, la ele-
vada mortalidad puede reflejar parcialmente un sesgo de la informa-

Estratificación de riesgo y tratamiento en el síndrome del QT largo

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomiendan los siguientes cambios en el estilo 
de vida para todo paciente con diagnóstico de SQTL:
  •  Evitar fármacos que prolongan el QT (http://

www.crediblemeds.org)
  •  Corregir las alteraciones electrolíticas 

(hipopotasemia, hipomagnesemia, hipocalcemia) 
que pueden producirse por diarreas, vómitos 
o afecciones metabólicas

  •  Evitar desencadenantes de arritmias específicos 
en cuanto a genotipo (natación extenuante, 
especialmente en el SQTL1, y a los pacientes 
con SQTL2, la exposición a ruidos fuertes)

I B 434

Se recomiendan los bloqueadores beta para 
pacientes con diagnóstico clínico de SQTL

I B 435

Se recomienda implante de DAI más bloqueadores 
beta para pacientes con SQTL y parada cardiaca 
previa

I B 436-438

Se debe considerar los bloqueadores beta para 
portadores de una mutación en SQTL que cause el 
síndrome e intervalo QT normal

IIa B 67

Se debe considerar implante de DAI además de 
bloqueadores beta para pacientes con SQTL que 
hayan sufrido síncope y/o TV mientras recibían la 
dosis de bloqueadores beta adecuada

IIa B 439

Se debe considerar la denervación simpática 
cardiaca izquierda para pacientes con SQTL 
sintomático si:
  •  Los bloqueadores beta no son efectivos o 

tolerados o están contraindicados
  •  La terapia con DAI está contraindicada o el 

paciente la rechaza
  •  Los pacientes en tratamiento con DAI y 

bloqueadores beta sufren múltiples descargas

IIa C 440

Se puede considerar los bloqueadores de los canales 
de sodio (mexiletina, flecainida o ranolazina) como 
terapia añadida para acortar el intervalo QT 
de pacientes con SQTL3 y QTc > 500 ms

IIb C 441-443

Se puede considerar el implante de DAI además de 
bloqueadores beta para portadores asintomáticos 
de una mutación patogénica en KCNH2 o SCN5A si el 
QTc es > 500 ms

IIb C 67

No se recomienda el EEF invasivo con EVP para la 
estratificación de riesgo de MSC

III C 117

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; EVP: 
estimulación ventricular programada; MSC: muerte súbita cardiaca; QTc: QT 
corregido; SQTL: síndrome del QT largo; SQTL1: SQTL tipo 1; SQTL2: SQTL tipo 2; 
SQTL3: SQTL tipo 3; TV: taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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ción relacionado con la infradetección de SQTC en pacientes 
asintomáticos.

8.2.2. Enfoque de la estratificación de riesgo y del tratamiento

Los pacientes con SQTC que sobreviven a una parada cardiaca pre-
via deberían recibir un DAI para prevención secundaria, ya que la tasa 
de recurrencias de parada cardiaca se ha estimado en un 10% al año119.

La estrategia óptima para la prevención primaria de la parada 
cardiaca en el SQTC no está clara, dada la falta de factores indepen-
dientes de riesgo de parada cardiaca, como el síncope119. No se dis-
pone de datos para cuantificar el riesgo de episodios arrítmicos 
durante la actividad física de competición en pacientes con SQTC.

Se podría considerar individualizadamente el DAI para pacientes 
con SQTC y firme historia familiar de MSC y algunos otros con eviden-
cia de QTc acortado, pero no hay datos suficientes para hacer reco-
mendaciones generalizadas14.

Los informes sobre pequeñas cohortes de pacientes parecen indi-
car que la terapia con quinidina puede prolongar el intervalo QTc y 
posiblemente reducir los episodios arrítmicos. Los pacientes en trata-
miento con quinidina deben ser cuidadosamente monitorizados en 
cuanto a prolongación del QT y posibles episodios proarrítmicos118,448. 

Se puede considerar el uso de quinidina para supervivientes a parada 
cardiaca que estén en condiciones para recibir un DAI pero tengan 
una contraindicación a este o lo rechacen118,448.

Hasta ahora, no hay datos que respalden el papel de la EVP para 
predecir episodios arrítmicos.

8.3. Síndrome de Brugada

8.3.1. Definiciones y epidemiología

La prevalencia del síndrome de Brugada parece ser mayor en el 
sudeste asiático que en los países occidentales; la prevalencia varía de 
1/1.000 a 1/10.000449.

El síndrome de Brugada se hereda como un rasgo dominante y 
muestra una penetrancia relacionada con la edad y el sexo: las mani-
festaciones clínicas de la enfermedad son más frecuentes en adultos y 
son 8 veces más frecuentes en varones que en mujeres450. Se produce 
FV a una media de edad de 41 ± 15 años, pero puede manifestarse a 
cualquier edad, normalmente durante el reposo o el sueño451. La fie-
bre, el consumo excesivo de alcohol y las comidas copiosas son de-
sencadenantes que desenmascaran un patrón de ECG de tipo I y 
predisponen a la FV.

En un reciente metanálisis, la incidencia anual de episodios arrít-
micos (TV sostenida o FV o terapia apropiada del DAI o muerte súbita) 
en pacientes con síndrome de Brugada era del 13,5% de los sujetos con 
antecedente de parada cardiaca súbita, el 3,2% de los pacientes 
con síncope y el 1% de los asintomáticos452.

Al menos 12 genes se han asociado al síndrome de Brugada, pero 
solo 2 (SCN5A y CACN1Ac) dan cuenta individualmente de más del 
5% de los pacientes con genotipo positivo52. Los resultados del ras-
treo genético no influyen actualmente en el pronóstico o el trata-
miento.

8.3.2. Enfoque de la estratificación de riesgo y del tratamiento

El único tratamiento capaz de reducir el riesgo de MSC en el sín-
drome de Brugada es el DAI, por lo que se recomienda para pacientes 
con TV o FV documentada o que se presenten con un ECG espontáneo 
de tipo 1 y antecedente de síncope14,451. Se ha debatido el valor pro-
nóstico de la EVP y la mayoría de los estudios clínicos no han confir-
mado su valor predictivo, ya sea positivo o negativo, de eventos 
cardiacos en el seguimiento14,456. Se ha propuesto la quinidina como 
terapia preventiva para pacientes con síndrome de Brugada, con base 
en datos que muestran que reduce la inducibilidad de FV durante la 
EVP; sin embargo, no hay datos que confirmen su capacidad para 
reducir el riesgo de MSC. Recientemente, se ha señalado que la abla-
ción con catéter epicárdica sobre el TSVD anterior puede prevenir las 
tormentas eléctricas en pacientes con episodios recurrentes, pero los 

Diagnóstico del síndrome del QT corto

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se diagnostica SQTC en presencia de QTc ≤ 340 ms I C Este 
panel de 
expertos

Se debe considerar SQTC en presencia de QTc 
≤ 360 ms y uno o más de los siguientes:
  • Una mutación patogénica confirmada
  • Historia familiar de SQTC
  •  Historia familiar de muerte súbita a edad 

< 40 años
  •  Supervivencia a un episodio de TV/FV 

en ausencia de enfermedad cardiaca

IIa C Este 
panel de 
expertos

FV: fibrilación ventricular; QTc: QT corregido; SQTC: síndrome del QT corto; TV: 
taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Estratificación de riesgos y tratamiento en el síndrome del QT corto

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda implante de DAI para pacientes 
con diagnóstico de SQTC:
  •  Supervivientes a una parada cardiaca abortada
  • Con TV sostenida espontánea documentada

I C 119,447

Se puede considerar quinidina o sotalol para 
pacientes con diagnóstico de SQTC cualificados para 
DAI pero que lo tienen contraindicado o lo rechazan

IIb C 118,448

Se puede considerar quinidina o sotalol para 
pacientes asintomáticos con diagnóstico de SQTC 
e historia familiar de MSC

IIb C 118,448

No se recomienda el EEF invasivo con EVP para la 
estratificación de riesgo de MSC

III C 118,119

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; EVP: 
estimulación ventricular programada; MSC: muerte súbita cardiaca; SQTC: síndrome 
del QT corto.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Diagnóstico del síndrome de Brugada

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se diagnostica síndrome de Brugada a pacientes 
con elevación del segmento ST con morfología de 
tipo 1 ≥ 2 mm en una o más derivaciones entre las 
precordiales derechas V1 y V2, posicionadas en el 
segundo, el tercer o el cuarto espacio intercostal, 
que se produce espontáneamente o después de 
una prueba de provocación con fármacos con 
administración intravenosa de bloqueadores de 
los canales de sodio (como ajmalina, flecainida, 
procainamida o pilsicainida)

I C Este 
panel de 
expertos

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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datos requieren confirmación antes de su introducción en la práctica 
clínica general455.

8.4. Taquicardia ventricular polimórfica 
catecolaminérgica

8.4.1. Definiciones y epidemiología

La TVPC es un trastorno arritmogénico hereditario raro caracteri-
zado por TV bidireccional y polimórfica de inducción adrenérgica. La 
enfermedad tiene una prevalencia estimada de 1/10.00014.

Se han identificado 2 tipos genéticos de TVPC: una variante domi-
nante debida a mutaciones en el gen codificante del receptor de ria-
nodina cardiaco (RyR2) y una variante recesiva rara causada por 
mutación en el gen de calsecuestrina cardiaca (CASQ2)52. Se han iden-
tificado mutaciones en otros genes, como KCNJ2, Ank2, TRDN y CALM1, 
en pacientes con características clínicas similares a la TVPC. Sin 
embargo, actualmente no está claro si son fenocopias de TVPC14.

Las manifestaciones clínicas de la TVPC aparecen normalmente en 
la primera década de la vida y se originan por la actividad física o el 
estrés emocional458. El diagnóstico supone un reto, ya que los pacien-
tes con TVPC tienen ECG y ecocardiograma normales, por lo que se 
recomienda una prueba de estrés por ejercicio que provoque arrit-
mias auriculares y ventriculares (TV bidireccional o polimórfica) para 
establecer el diagnóstico14. También se ha propuesto el uso de infu-
sión de catecolaminas, pero su sensibilidad no está claramente defi-
nida14,459, por lo que no se ha establecido una recomendación sobre 
esta cuestión específica.

8.4.2. Enfoque de la estratificación de riesgo y del tratamiento

Estratificación de riesgo y tratamiento en el síndrome de Brugada

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomiendan los siguientes cambios en el estilo 
de vida a todos los pacientes con diagnóstico 
de síndrome de Brugada:
  •  Evitar fármacos que puedan inducir elevación 

del segmento ST en las derivaciones precordiales 
derechas (http://www.brugadadrugs.org)

  •  Evitar el consumo excesivo de alcohol y las 
comidas copiosas

  •  Tratamiento inmediato de cualquier fiebre 
con fármacos antipiréticos

I C Este 
panel de 
expertos

Se recomienda implante de DAI para pacientes 
con diagnóstico de síndrome de Brugada:
  •  Supervivientes a una parada cardiaca abortada 

y/o
  • Con TV sostenida espontánea documentada

I C 451

Se debe considerar el implante de DAI para 
pacientes con un patrón de ECG de tipo I 
espontáneo diagnóstico y antecedente de síncope

IIa C 451

Se debe considerar quinidina o isoproterenol en 
pacientes con síndrome de Brugada para tratar las 
tormentas eléctricas

IIa C 453

Se debe considerar la quinidina para pacientes 
cualificados para un DAI pero que lo tienen 
contraindicado, lo rechazan o requieren 
tratamiento para arritmias supraventriculares

IIa C 454

Se puede considerar implante de DAI para 
pacientes con diagnóstico de síndrome de 
Brugada que sufran FV durante la EVP con 2 o 3 
extraestímulos en 2 sitios

IIb C 120

Se puede considerar la ablación con catéter para 
pacientes con antecedente de tormentas eléctricas 
o descargas repetidas del DAI

IIb C 201,455

DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: electrocardiograma; EVP: 
estimulación ventricular programada; FV: fibrilación ventricular; TV: taquicardia 
ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Diagnóstico de taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se diagnostica TVPC en presencia de un corazón 
estructuralmente normal, ECG normal y TV 
bidireccional o polimórfica inducida por ejercicio 
o emociones

I C 14,52, 
457

Se diagnostica TVPC a pacientes portadores de 
mutación(es) patogénica(s) en los genes RyR2 
o CASQ2

I C 14,52

ECG: electrocardiograma; TV: taquicardia ventricular; TVPC: TV polimórfica 
catecolaminérgica.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Estratificación de riesgo y tratamiento en la taquicardia ventricular polimórfica 
catecolaminérgica

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomiendan los siguientes cambios en el estilo 
de vida a todos los pacientes con diagnóstico de 
TVPC: evitar deportes de competición, ejercicio 
extenuante y ambientes estresantes

I C Este 
panel de 
expertos

Se recomiendan los bloqueadores beta para todo 
paciente con diagnóstico clínico de TVPC por la 
presencia de arritmias ventriculares espontáneas 
o inducidas por estrés documentadas

I C 458,460

Se recomienda implante de DAI además de 
bloqueadores beta con o sin flecainida para 
pacientes con diagnóstico de TVPC que sufren 
parada cardiaca, síncope recurrente o TV 
polimórfica/bidireccional a pesar de la terapia 
óptima

I C 458,461

Se debe considerar la terapia con bloqueadores 
beta para familiares genéticamente positivos, 
incluso tras una prueba de ejercicio negativa

IIa C 461,462

Se debe considerar la flecainida además de 
bloqueadores beta para pacientes con diagnóstico 
de TVPC que sufren síncope recurrente o TV 
polimórfica/bidireccional mientras están en 
tratamiento con bloqueadores beta cuando el 
DAI conlleve riesgos, esté contraindicado, no esté 
disponible o el paciente lo rechace

IIa C 463

Se debe considerar la flecainida además de 
bloqueadores beta para pacientes con diagnóstico 
de TVPC portadores de DAI para reducir las 
descargas apropiadas

IIa C 463

Se puede considerar la denervación simpática 
cardiaca izquierda para pacientes con diagnóstico 
de TVPC que sufran síncope recurrente o TV 
polimórfica/bidireccional/varias descargas del 
DAI apropiadas mientras están en tratamiento 
con bloqueadores beta o bloqueadores beta más 
flecainida y pacientes que no los toleran o los 
tienen contraindicados

IIb C 464,465

No se recomienda el EEF invasivo con EVP para la 
estratificación del riesgo de MSC

III C 14

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; EVP: 
estimulación ventricular programada; MSC: muerte súbita cardiaca; TV: taquicardia 
ventricular; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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El diagnóstico en la infancia, la falta de terapia con bloqueadores 
beta y la persistencia de arritmias complejas durante la prueba de 
estrés con ejercicio a la dosis total de bloqueadores beta son factores 
independientes predictivos de eventos arrítmicos461.

La mayoría de los centros de referencia tratan a los pacientes con 
nadolol pese a no disponerse de datos comparativos sobre diferentes 
tipos de bloqueadores beta.

La restricción del ejercicio y los bloqueadores beta sin actividad 
simpaticomimética intrínseca son la terapia de primera línea para 
pacientes con TVPC14.

Los datos preliminares dan a entender que la flecainida reduce sig-
nificativamente la carga de arritmias ventriculares en un pequeño 
número de pacientes con TVPC, y se debería considerar como la pri-
mera adición a los bloqueadores beta cuando el control de las arrit-
mias sea incompleto462,463. Parece que la denervación simpática 
cardiaca izquierda tiene algún grado de eficacia en el tratamiento de 
pacientes con TVPC que no toleran los bloqueadores beta, pero se 
necesitan más datos y un seguimiento más largo para cuantificar su 
eficacia464,465. Los supervivientes a una parada cardiaca deberían reci-
bir bloqueadores beta y un DAI; también habría que considerar la fle-
cainida si el control arrítmico en la prueba de estrés por ejercicio es 
incompleto14. También habría que considerar un DAI para pacientes 
con TVPC que no responden a los bloqueadores beta y a la flecainida14. 
Se debe programar el DAI con largos tiempos de detección antes de 
las descargas, ya que los choques dolorosos pueden aumentar el tono 
simpático y desencadenar más arritmias, que darían lugar a un ciclo 
maligno de choques del DAI e incluso la muerte466.

La EVP no tiene valor diagnóstico o pronóstico en la TVPC, ya que 
no se puede inducir TV bidireccional ni polimórfica14.

8.5. Síndrome de repolarización precoz

8.5.1. Definiciones y epidemiología

La presencia de un patrón de repolarización precoz en las deriva-
ciones inferior o lateral se ha asociado a FV idiopática en estudios de 
casos y controles467,468. Debido a la gran incidencia del patrón de repo-
larización precoz en la población general, parece razonable diagnosti-
car «síndrome de repolarización precoz» solo a pacientes con un 
patrón y reanimados de un evento de FV idiopática o TV polimórfica 
documentado.

La genética de la repolarización precoz probablemente sea poligé-
nica en muchos casos. No hay una evidencia clara de transmisión 
familiar del síndrome de repolarización precoz.

Dadas las incertidumbres en la interpretación del patrón de repo-
larización precoz como factor predictivo de MSC, este panel de exper-
tos ha decidido que en este momento no hay suficiente evidencia para 
hacer recomendaciones sobre el tratamiento de esta afección.

9. ARRITMIAS PEDIÁTRICAS Y ENFERMEDAD CARDIACA 
CONGÉNITA

9.1. Tratamiento de las arritmias ventriculares en niños 
con corazón estructuralmente normal

En niños, pueden aparecer arritmias ventriculares en enfermeda-
des cardiacas congénitas (ECC), canalopatías o miocardiopatías here-
ditarias, miocarditis y tumores cardiacos (rabdomiomas neonatales), 
así como en corazones estructuralmente normales. En niños por lo 
demás sanos, las EV monomórficas aisladas son muy comunes, par-
ticularmente en niños pequeños (20%) y adolescentes (20-35%), prin-
cipalmente con origen en el TSVD. Cuando las EV se producen 
frecuentemente (un 5-10% de todos los latidos) o son más complejas, 
se recomienda una evaluación cardiaca que incluya RMC y recogida 
de la historia familiar para excluir canalopatías o miocardiopatías 
hereditarias. Se recomienda hacer un seguimiento para identificar el 

desarrollo de disfunción del VI, TV (no) sostenida o miocardiopatías, 
que apenas se producen. El tratamiento médico o la ablación con 
catéter raramente están indicados, ya que la mayoría de los niños per-
manecen asintomáticos y las EV a menudo se resuelven con el 
tiempo469,470,477-480. Se puede encontrar ritmo idioventricular acelerado 
en recién nacidos y niños pequeños por lo demás sanos, normalmente 
como hallazgo casual. Se trata de una arritmia benigna y, de modo 
similar a las EV en niños, generalmente desaparece sin tratamiento en 
el primer año de vida481. La incidencia de TV sostenida descrita en la 
población pediátrica general es de 1/100.000 niños en 10 años. La pre-
valencia de TVNS y sostenida también es baja, de 2-8/100.000 niños en 
edad escolar482,483.

La mayoría de las TV idiopáticas se presentan primeramente en 
niños de más edad y adolescentes, con origen en sitios similares a los 
de los adultos (TSVD, TSVI o cúspides aórticas). La TV fascicular 
izquierda sensible al verapamilo es menos común471-474. La TV ince-
sante, que se origina comúnmente en el VI, se asocia a hamartomas 
intracardiacos en la infancia. Estas taquicardias con frecuencia dan 
lugar a IC y tienen una mortalidad significativa a pesar de una terapia 
agresiva con fármacos, ablación con catéter e incluso tratamiento qui-
rúrgico484. La TV polimórfica o la EV multiforme se producen poco 
frecuentemente en niños con corazones normales y normalmente se 
asocian a canalopatías o miocardiopatías hereditarias, enfermedad 
cardiaca estructural o inflamatoria o anormalidades metabólicas o 
toxicológicas.

En niños mayores, las recomendaciones relativas al tratamiento de 
las TV idiopáticas son similares a las de los adultos. En niños peque-
ños, los estudios sobre la eficacia y la seguridad del tratamiento con 
fármacos de las TV idiopáticas se limitan principalmente a bloquea-
dores beta y verapamilo, y se dispone de menos datos sobre bloqueado-
res de los canales de sodio (clase IC) y fármacos de clase III471,472. En 

Tratamiento de las arritmias ventriculares en niños con corazón 
estructuralmente normal

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda hacer un seguimiento de los niños 
asintomáticos con EV aisladas frecuentes o un ritmo 
ventricular acelerado y función ventricular normal 
sin tratamiento

I B 469,470

Se recomienda terapia médica o ablación con 
catéter para niños con EV o TV frecuentes que se 
considera causantes de disfunción ventricular

I C Este 
panel de 
expertos

Se debe considerar la ablación con catéter cuando la 
terapia médica no sea eficaz o deseable para niños 
sintomáticos con TV del TSVD/EV idiopáticas o TV 
fascicular izquierda sensible a verapamilo

IIa B 471-474

Para niños sintomáticos con extrasístoles 
ventriculares o TV con origen en TSVI idiopático, 
cúspides aórticas o en epicardio, se debe considerar 
la ablación con catéter por personal experimentado 
tras fracaso de la terapia médica 
o como alternativa a la terapia médica crónica

IIa B 473,474

Se debe considerar los bloqueadores de los canales 
de sodio (agentes de clase IC) como alternativa a los 
bloqueadores beta o el verapamilo para niños 
con TV del tracto de salida

IIa C 471

No se recomienda la ablación con catéter para niños 
menores de 5 años excepto cuando haya fallado la 
terapia médica previa o hemodinámicamente no se 
tolere la TV

III B 475

No se recomienda el uso de verapamilo para niños 
menores de 1 año

III C 476

EV: extrasístole ventricular; TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TSVI: tracto 
de salida del ventrículo izquierdo; TV: taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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niños menores de 1 año, se debe evitar el verapamilo (i.v.), ya que 
puede dar lugar a deterioro hemodinámico agudo476.

En niños pequeños, las tasas de complicaciones de la ablación con 
catéter parecen ser superiores y preocupa el aumento de lesiones por 
radiofrecuencia y crioenergía en el miocardio ventricular475,485-487. Las 
TV idiopáticas y la EV compleja en niños tienden a resolverse espon-
táneamente en un periodo de meses a años471. Por lo tanto, en este 
grupo de edad, la ablación con catéter, incluida la ablación de TV en 
TSVD, solo está indicada como terapia de segunda línea y se debe rea-
lizar en centros experimentados.

9.2. Muerte súbita cardiaca y arritmias ventriculares 
en pacientes con enfermedad cardiaca congénita

La ECC es el defecto más común al nacimiento, con una incidencia 
de 700-800/100.000 nacidos vivos499. Los pacientes con ECC represen-
tan un grupo heterogéneo cuya esperanza de vida ha mejorado espec-
tacularmente tras los avances conseguidos en las técnicas de 
diagnóstico y quirúrgicas. La mayoría de los pacientes con ECC vivirán 
hasta la edad adulta500. A pesar de estos logros, la reparación de la ECC 
en la infancia frecuentemente se sigue de IC y arritmias que pueden 
causar muerte cardiaca tardía al adulto joven.

La incidencia de MSC en la población total con ECC es baja (el 0,09% 
al año), pero es mayor que en controles de edad equiparable501. El 
riesgo de MSC es dependiente del tiempo y aumenta progresivamente 
tras la segunda década de vida. Hasta ahora, no se han realizado ensa-
yos clínicos aleatorizados para delinear los factores de riesgo de MSC 
o el beneficio de las terapias de prevención primaria. Estudios retros-
pectivos han demostrado que la MSC representa un 14-26% de todas 
las muertes tras la reparación inicial497,501-503. En un amplio estudio de 
adultos con una gama de ECC, se produjo un 14% de MSC relacionadas 
con arritmias. La MSC se producía mayoritariamente en reposo y no 
se limitó a pacientes con defectos graves. En este estudio, los factores 
de riesgo de MSC eran similares a los de la miocardiopatía isquémica, 
incluidas taquicardia supraventricular, disfunción ventricular sisté-
mica o pulmonar y duración prolongada del QRS497.

Los defectos cardiacos congénitos con mayor riesgo de MSC son la 
tetralogía de Fallot, la transposición (congénitamente corregida) de 
las grandes arterias, las lesiones por obstrucción del corazón izquierdo 
y los corazones univentriculares497,501-503. La mayoría de los estudios 
sobre valoración de riesgos se han realizado en pacientes con tetralo-
gía de Fallot, que muestran un riesgo de MSC del 2-3% por década, que 
aumenta tardíamente tras corrección quirúrgica495,501,504. Aunque se 
han identificado muchos, los más potentes factores de riesgo de MSC 
son una duración del QRS > 180 ms, la sobrecarga de volumen del VD, 
la disfunción del VI o la TV sostenida clínica o inducible494-496. Se ha 
indicado que la EVP es útil para la estratificación de riesgo496. Estudios 
retrospectivos sobre la terapia con DAI en la tetralogía de Fallot han 
señalado altas tasas de descargas apropiadas, de un 8-10% al año en 
prevención primaria y secundaria488.

Para los pacientes con transposición de las grandes arterias tras 
la operación de desviación auricular (Mustard o Senning), el riesgo 
de MSC es de un ~5% por década501,505. La presencia de taquiarritmia 
auricular e insuficiencia sistémica del VD es un factor de riesgo de 
MSC importante498. Son mecanismos subyacentes a la MSC la 
taquiarritmia auricular con conducción AV 1:1 rápida con deterioro 
a FV, así como las arritmias ventriculares primarias. Actualmente, la 
ablación con catéter de la taquicardia auricular es una terapia efec-
tiva y relevante para reducir el riesgo de MSC en este grupo de 
pacientes. La EVP no parece útil para la estratificación de riesgo 
general. El DAI para la prevención secundaria parece ser efectivo, 
mientras que el DAI en prevención primaria para pacientes con dis-
función ventricular parece ser menos útil, con una tasa de choques 
del 0,5% al año489. Actualmente no se usa la desviación auricular; 
por consiguiente, esta población de pacientes está decreciendo gra-
dualmente.

La adecuada reparación de la estenosis aórtica congénita (inclui-
das las válvulas bicúspides) reduce sustancialmente el riesgo natal de 
MSC, lo cual frecuentemente obvia la necesidad de terapia antiarrít-
mica específica501,506.

Prevención de la muerte súbita cardiaca y tratamiento de las arritmias 
ventriculares de pacientes con enfermedad cardiaca congénita

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Tras evaluación para definir la causa del suceso y 
excluir cualquier causa reversible, se recomienda 
implante de DAI para pacientes con ECC 
supervivientes a una parada cardiaca abortada

I B 488-491

Se recomienda implante de DAI para pacientes con 
ECC y TV sostenida sintomática ya sometidos a 
evaluación hemodinámica y electrofisiológica

I B 488-492

Se recomienda la ablación con catéter como terapia 
adicional o alternativa al DAI para pacientes 
con ECC que tienen TV monomórfica recurrente 
o terapias del DAI apropiadas no manejables 
por reprogramación del dispositivo o terapia 
con fármacos

I C 492

Se recomienda terapia con DAI para adultos con 
ECC y FEVI sistémica < 35%, fisiología biventricular, 
IC sintomática a pesar de un tratamiento médico 
óptimo y NYHA II-III

I C 493,494

Se debe considerar el implante de DAI para 
pacientes con ECC y síncope de origen desconocido 
en presencia de disfunción ventricular avanzada, 
TV sostenida o FV inducible en la EVP

IIa B 488,490, 
491

Se debe considerar el implante de DAI para 
pacientes seleccionados con tetralogía de Fallot 
y múltiples factores de riesgo de MSC, entre ellos 
disfunción del VI, TV no sostenida, QRS > 180 ms 
o TV sostenida inducible en la EVP

IIa B 488, 
494-496

Se debe considerar la ablación con catéter como 
alternativa a la terapia con fármacos para la TV 
monomórfica sostenida sintomática de pacientes 
con ECC y DAI

IIa B 492

Se puede considerar la terapia con DAI para 
pacientes con disfunción simple o sistémica del VD 
avanzada en presencia de otros factores de riesgo, 
como TV no sostenida, NYHA II-III o regurgitación 
de válvulas auriculoventriculares sistémica grave

IIb B 489,497, 
498

Se puede considerar la EVP para la estratificación 
de los riesgos de MSC para pacientes con tetralogía 
de Fallot y uno o más factores de riesgo, entre ellos 
disfunción del VI, TV no sostenida y QRS > 180 ms

IIb B 496

Se puede considerar la EVP para pacientes con ECC 
y TV no sostenida para determinar el riesgo de TV 
sostenida

IIb C Este 
panel de 
expertos

Se puede considerar la ablación quirúrgica guiada 
por mapeo electrofisiológico para pacientes con 
ECC sometidos a cirugía cardiaca, con TV sostenida 
clínica y con TV monomórfica sostenida inducible 
con istmo crítico identificado

IIb C Este 
panel de 
expertos

No se recomienda la ablación con catéter o la 
terapia antiarrítmica profiláctica para la EV 
infrecuente asintomática de pacientes con ECC 
y función ventricular estable

III C Este 
panel de 
expertos

No se recomienda la EVP para estratificar el riesgo 
de pacientes con ECC en ausencia de otros factores 
de riesgo o síntomas

III B 496

DAI: desfibrilador automático implantable; ECC: enfermedad cardiaca congénita; EV: 
extrasístole ventricular; EVP: estimulación ventricular programada; FEVI: fracción de 
eyección del ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; IC: insuficiencia cardiaca; 
MSC: muerte súbita cardiaca; NYHA: clase funcional de la New York Heart Association; 
TV: taquicardia ventricular; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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En pacientes con corazones univentriculares tras la operación de 
Fontan, la morbilidad a largo plazo se caracteriza por taquicardia 
auricular compleja y aparición de IC, que aumenta progresivamente 
con la edad. La MSC relacionada con la arritmia no es rara en pacien-
tes de Fontan, con una incidencia del 9% en un seguimiento medio de 
12 años, pero aún no se han identificado factores de riesgo507. Los 
datos sobre la eficacia del DAI en pacientes de Fontan siguen siendo 
escasos.

En general, el DAI para pacientes con ECC ha cambiado de preven-
ción secundaria a primaria en las últimas dos décadas490,491. Estudios 
de cohortes retrospectivos han mostrado que, además de arritmias 
ventriculares, la función ventricular alterada, ya sea izquierda o dere-
cha, se ha convertido en firme factor de riesgo de MSC de pacientes 
con diferentes tipos de ECC493-495,497,498. Esto subraya la importancia de 
tratar eficazmente la disfunción ventricular mediante intervenciones 
quirúrgicas de defectos residuales, optimizar la medicación y, si es 
aplicable, TRC. En general, los pacientes con ECC y síncope o TV no 
sostenida deben pasar por evaluación hemodinámica y electrofisioló-
gica. La EVP puede ser útil para identificar a pacientes en riesgo de 
MSC. Se debería considerar como alternativa, o además del DAI, la 
ablación con catéter y tratamiento quirúrgico para pacientes con TV 
sostenida recurrente tras reparación quirúrgica de la ECC492.

9.3. Terapia con desfibrilador automático implantable 
en pacientes pediátricos

La MSC es un fenómeno raro en pacientes pediátricos y el uso de 
DAI es, por lo tanto, poco común, con una tasa anual de implantes < 1/
millón508,513 en prevención primaria o secundaria490,509. Los pacientes 
pediátricos con riesgo de MSC forman un grupo heterogéneo con una 
amplia variedad de enfermedades cardiacas subyacentes, incluidas 
canalopatías o miocardiopatías hereditarias, y el amplio espectro de 
las ECC490,509. Las indicaciones actuales para el implante de DAI en 
adultos se aplican a pacientes pediátricos. La mayoría de las recomen-
daciones para enfermedades cardiacas relevantes para la población 
pediátrica tienen un nivel de evidencia B o C.

En contraste con la guía para adultos, los DAI no se usan sistemáti-
camente en pacientes pediátricos con MCD y disfunción del VI avan-
zada debido a la baja incidencia de MSC en este grupo de edad514,515. La 
interpretación y la comparación de resultados de series de DAI pediá-
tricas siguen siendo difíciles debido a que a menudo se ha evaluado 
la terapia con DAI para una variedad de afecciones y es frecuente la 
inclusión de adultos con ECC. Varias series de DAI pediátricas han 
comunicado choques apropiados en prevención secundaria en un 
40-67% de los pacientes. Cuando se utiliza el DAI en prevención pri-

maria, las tasas de descargas apropiadas varían del 10 al 26% en un 
seguimiento medio de 2-4 años490,508,510,511,516-519.

Fracturas de los electrodos y roturas de aislantes, problemas 
vasculares, infecciones y aumentos tardíos en el umbral de desfibrila-
ción son más comunes en la población pediátrica que en adultos, pro-
bablemente debido a sus mayores niveles de actividad, su menor 
tamaño corporal y el crecimiento520. Estudios de gran tamaño indican 
tasas anuales de fracturas de electrodos del 5,3 y el 6,5%, con la edad 
< 8 años y el electrodo Fidelis® como factores de riesgo independien-
tes521,522. En la mayoría de las series pediátricas, la incidencia de des-
cargas inapropiadas es notablemente alta, del 17 al 30%490,508,511,516-519. 
Los choques inapropiados debidos a taquicardia sinusal, arritmias 
supraventriculares y sobredetección de ondas T son comunes y se 
pueden reducir por programación individual, en particular usando 
frecuencias de detección más elevadas. Para pacientes pediátricos de 
más edad, como en adultos, se usan mayoritariamente sistemas de 
DAI bicamerales transvenosos. En pacientes más jóvenes, se usan 
habitualmente sistemas monocamerales para evitar obstrucción 
venosa, dejando un asa del electrodo del DAI en la aurícula derecha 
para permitir el crecimiento. En infantes y niños pequeños, los siste-
mas de DAI no transvenosos alternativos parecen seguros y eficaces512. 
Estos sistemas se construyen insertando el generador en el abdomen, 
un electrodo subcutáneo en el tórax izquierdo y el electrodo ven-
tricular en el epicardio508,512. También se han descrito otras varian-
tes508. Usando estos sistemas alternativos, se producen aumentos 
tardíos del umbral de desfibrilación más frecuentemente, y habría 
que considerar el estudio periódico del umbral de desfibrilación512.

La TRC se ha convertido en un complemento importante del trata-
miento de la IC de pacientes pediátricos, más habitualmente cuando 
hay indicación de estimulación antibradicardia523,524. La TRC-D puede 
ser beneficiosa para pacientes seleccionados, en particular población 
con ECC posoperada, pero los datos que respaldan su uso son escasos.

10. TAQUICARDIAS VENTRICULARES Y FIBRILACIÓN 
VENTRICULAR EN CORAZONES ESTRUCTURALMENTE 
NORMALES

10.1. Taquicardia ventricular del tracto de salida

Desfibrilador automático implantable en pacientes pediátricos

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda implante de DAI para pacientes 
pediátricos supervivientes a parada cardiaca 
en ausencia de causas reversibles

I B 490,508, 
509

Se recomienda implante de DAI en combinación 
con terapia médica para pacientes pediátricos de 
alto riesgo con canalopatías, miocardiopatías o ECC 
hereditarias

I B 490,510, 
511

Se debe considerar el estudio periódico del 
umbral de desfibrilación de los sistemas de DAI 
no transvenosos de niños pequeños durante el 
crecimiento

IIa C 512

DAI: desfibrilador automático implantable; ECC: enfermedad cardiaca congénita. 
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tratamiento de la taquicardia ventricular del tracto de salida

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la ablación con catéter de la TV/
EV del TSVD de pacientes sintomáticos y/o con 
terapia fallida con fármacos antiarrítmicos 
(p. ej., bloqueadores beta) o con función del VI 
disminuida debido a elevada densidad de EV del 
TSVD

I B 525-528

Se recomienda el tratamiento con bloqueadores 
de los canales de sodio (agentes de clase IC) 
para pacientes sintomáticos con TV/EV del TSVI/
cúspides aórticas/epicárdica

I C 529-531

Para pacientes sintomáticos, se debe considerar la 
ablación con catéter de la TV/EV del TSVI/cúspides 
aórticas/epicárdica por personal experimentado 
después de que hayan fallado uno o más 
bloqueadores de los canales de sodio (agentes 
de clase IC) o el paciente no desee someterse 
a tratamiento a largo plazo con fármacos 
antiarrítmicos

IIa B 195, 531-
533

EV: extrasístole ventricular; TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TSVI: 
tracto de salida del ventrículo izquierdo; TV: taquicardia ventricular; VI: ventrículo 
izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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Los tractos de salida ventriculares son los orígenes más comunes de 
TV/EV idiopática525,534-536. Aproximadamente un 70% se origina en el 
TSVD536. Otros orígenes incluyen los senos aórticos de Valsalva537-540, 
el TSVI539-541, las grandes venas cardiacas195,539,541, el miocardio epicár-
dico195,539,541,542, la continuidad mitroaórtica529,543 y raramente la arteria 
pulmonar544-546. La TV del tracto de salida focal idiopática se produce 
normalmente en pacientes sin enfermedad cardiaca estructural; sin 
embargo, en algunos pacientes se han demostrado por RMC sutiles 
anormalidades de la pared547,548. Tienen un mecanismo focal secundario 
a automatismo aumentado, microrreentrada o actividad desencade-
nada549-552. La TV del TSVD idiopática se presenta típicamente entre los 
20 y los 50 años y más frecuentemente en mujeres553. Existen 2 formas 
típicas: TV inducida por ejercicio/estrés y TV monomórfica repetitiva 
que aparece en reposo. La TVNS repetitiva aparece en un 60-92% de los 
casos, mientras que la TV incesante aparece solo ocasionalmente549-552.

La TV sostenida paroxística separada por largos periodos de EV 
infrecuentes es menos común. Los episodios aumentan en frecuencia 
y duración durante el ejercicio o el estrés emocional; las pruebas de 
ejercicio pueden provocar TV de los tractos de salida focales durante 
el ejercicio o las fases de recuperación. La morfología típica del QRS es 
un eje inferior con morfología dominante de BRIH525,534-541. Las EV o el 
primer latido de la TV generalmente tienen intervalos de acopla-
miento con el complejo QRS precedente relativamente largos553. La TV 
es monomórfica; sin embargo, la morfología del QRS puede variar 
ligeramente. Múltiples morfologías distintas de la TV son muy raras y 
levantan sospechas de TV relacionada con cicatrices, como en la 
MAVD535. Aunque la TV de los tractos de salida idiopática sigue un 
curso benigno, ocasionalmente puede aparecer TV maligna551,553. El 
ECG en ritmo sinusal habitualmente es normal; sin embargo, un ~10% 
tienen BRDH completo o incompleto554. Se debe realizar pruebas de 
ejercicio e imagen cardiaca para excluir enfermedad cardiaca estruc-
tural subyacente, y el cateterismo cardiaco puede estar justificado en 
algunos casos.

El tratamiento se justifica solo si los pacientes están sintomáticos. 
Merece la pena señalar que los síntomas pueden estar relacionados 
con disfunción del VI, considerando que la TV idiopática puede ser 
una causa de miocardiopatía inducida por taquicardia o taquimiocar-
diopatía555. En tales pacientes, habría que considerar el tratamiento 
con bloqueadores de los canales de sodio (agentes de clase IC) o la 
ablación con catéter. Para los pacientes con TV del TSVD/EV, se debe-
ría recomendar la ablación con catéter primaria, mientras que para 
los pacientes con TV del TSVI/EV, solo se debería considerar la abla-
ción con catéter tras el fracaso del tratamiento antiarrítmico.

La estrecha proximidad anatómica del TSVD, el TSVI y las grandes 
venas cardiacas limita la localización precisa del origen de la TV según 
la morfología del QRS, excepto para la taquicardia clásica del TSVD. La 
localización precisa se debe guiar por mapeo de activación o mapeo 
de estimulación en el EEF532,537-540 y debe comenzar en el TSVD 
(incluido el seno arterial pulmonar), seguido de las grandes venas car-
diacas, las cúspides aórticas y el TSVI endocárdico. Cuando la ablación 
en un sitio con activación ventricular precoz no elimina la arritmia 
clínica, se puede considerar el mapeo epicárdico.

10.1.1. Taquicardias del tracto de salida del ventrículo derecho

Clínicamente, las TV del TSVD tienen longitudes de ciclo más cor-
tas y es más probable que se asocien a síncope en comparación con las 
arritmias del TSVI550-552. El ECG típico de TV del TSVD/EV tiene una 
transición R/S posterior en V4 en comparación con la TV del TSVI/EV. 
En informes publicados, las tasas de eficacia de la ablación con catéter 
aguda de la TV del TSVD/EV realizada por operadores experimentados 
son > 95% en pacientes sin enfermedad cardiaca estructural525,534-540; 
sin embargo, se dispone solo de pocos datos de seguimiento a largo 
plazo527,528. Las tasas de complicaciones comunicadas son bajas, con 
solo casos muy raros de rotura del TSVD, particularmente en la pared 
libre525. Por lo tanto, para los pacientes sintomáticos con ECG de 

superficie muy indicativo de taquiarritmia del TSVD, se recomienda 
un EEF, y se debería practicar ablación con catéter primaria cuando el 
mapeo haya confirmado un origen de la TV en el TSVD/EV.

10.1.2. Taquicardias del tracto de salida del ventrículo izquierdo

La ablación de la TV del TSVI/EV requiere un conocimiento profundo 
y un mapeo cuidadoso incluyendo el TSVI, las cúspides aórticas, la arte-
ria pulmonar y el epicardio532,556. El TSVI septal, aunque es principal-
mente muscular, incluye el septo ventricular membranoso. El cuadrante 
posterior consiste en una extensa cortina fibrosa. Los TSVI lateral y 
anterior son estructuras musculares. Epicárdicamente, las arterias 
coronarias descendente anterior izquierda y circunfleja izquierda yacen 
en posición superior a la porción aórtica del TSVI y ocupan la porción 
más superior del VI, denominada cima del VI por McAlpine557. Esta es 
una fuente importante de TV/EV idiopática. Típicamente, las TV del 
TSVI/EV tienen un eje inferior con transición precoz en V1/V2 y BRIH o 
BRDH (el 70 y el 30% respectivamente)195,529,530,532,533,537-543,558.

Las tasas de complicaciones de la ablación con catéter no son desde-
ñables e incluyen complicaciones importantes como rotura y tapona-
miento cardiaco, accidente cerebrovascular, daño valvular y daño en las 
arterias coronarias. Como puede ser necesario un abordaje combinado 
transeptal y retrógrado para el mapeo y la ablación completos debido a 
la complejidad anatómica, la ablación del TSVI se debe realizar solo en 
centros altamente experimentados tras el fracaso de al menos un blo-
queador de los canales de sodio (agentes de clase IC)532.

10.1.3. Taquicardias ventriculares de las cúspides aórticas

La TV que se origina en los senos de Valsalva representa un ~20% 
de las TV de los tractos de salida idiopáticas, la mayoría de la cúspide 
coronaria izquierda, seguida de la cúspide coronaria derecha, la unión 
cúspide coronaria derecha-cúspide coronaria izquierda y raramente 
la cúspide no coronaria fibrosa195,529,537-543. Los ECG muestran típica-
mente un QRS amplio con transición precoz en V1-V2537,538. La princi-
pal complicación de la ablación en las cúspides aórticas es la oclusión 
aguda del tronco coronario izquierdo. Por lo tanto, es importante 
identificar antes de la ablación el ostium coronario izquierdo o dere-
cho por angiografía, ecocardiografía intracardiaca o TC. Se debe obser-
var un margen > 6 mm desde el tronco coronario izquierdo, usando 
energía convencional con aumento gradual de la potencia empleada. 
Raramente se ha descrito lesión de la válvula aórtica559. Hasta ahora, 
las tasas de complicaciones son bajas y es probable que se hayan con-
siderado a la baja, ya que estas arritmias generalmente se tratan en 
centros altamente experimentados. Por lo tanto, la ablación se debe-
ría realizar solo tras el fracaso de al menos un bloqueador de los cana-
les de sodio (agentes de clase IC).

10.1.4. Taquicardias ventriculares epicárdicas del tracto de salida

Habría que considerar un abordaje epicárdico solo tras una abla-
ción endocárdica ineficaz de la TV del tracto de salida/EV195,530,539-541,558. 
La mayoría de las TV epicárdicas focales se originan en una posición 
adyacente a las grandes venas cardiacas o las arterias corona-
rias195,539-541, y la lesión de las arterias coronarias es un problema 
importante531,560-562. La orejuela auricular izquierda suprayacente y los 
cojinetes de grasa epicárdicos también pueden ser obstáculos anató-
micos para la ablación.

10.1.5. Otras (incluidas las arterias pulmonares)

Solo en casos clínicos y series de casos se ha descrito la ablación 
eficaz de la TV originada en la arteria pulmonar544-546. Sin embargo, no 
existe miocardio en esta región, a excepción del de los senos pulmo-
nares556. Los registros de ECG muestran típicamente BRIH con ondas R 
altas en las derivaciones inferiores y transición en V4/V5544-546. Las 



 Artículo especial / Rev Esp Cardiol. 2016;69(2):176.e1-e77 43

tasas de complicaciones de la ablación con catéter, generalmente rea-
lizada en centros altamente experimentados, son desconocidas 
debido al pequeño número de pacientes implicados.

10.2. Taquicardias ventriculares de origen misceláneo

10.2.1. Taquicardia ventricular izquierda idiopática

Se puede producir TV izquierda idiopática monomórfica y poli-
mórfica en pacientes con y sin enfermedad cardiaca estructural sub-
yacente. Pueden dividirse en diferentes entidades: TV fascicular 
izquierda sensible a verapamilo, taquicardia por reentrada rama-
rama, TV interfascicular y TV de Purkinje focal582.

La forma más común es la TV fascicular posterior izquierda 
(> 90%), que se produce predominantemente en pacientes jóvenes sin 
enfermedad cardiaca estructural. En el ECG de superficie, la TV fas-
cicular posterior izquierda aparece con morfología de BRDH, un eje 
superior y un complejo QRS relativamente estrecho. Se recomienda la 
ablación con catéter en centros experimentados como tratamiento de 
primera línea, ya que la TV fascicular posterior izquierda afecta 
mayormente a pacientes jóvenes y el tratamiento a largo plazo basado 
en fármacos con verapamilo es ineficaz563-567. Las tasas de recurrencias 
tras una ablación eficaz varían del 0 al 20%564,568-570.

La TV fascicular anterior izquierda y la TV fascicular septal supe-
rior izquierda causan, respectivamente, menos del 10% y menos del 
1% de las TV fasciculares izquierdas. En el ECG de superficie, la TV fas-

cicular anterior izquierda se caracteriza por morfología de BRDH y 
desviación del eje a la derecha, mientras que la TV fascicular septal 
superior izquierda muestra un complejo QRS estrecho y un eje nor-
mal o desviación del eje a la derecha. Para ambos tipos de TV, se reco-
mienda la ablación con catéter como tratamiento de primera línea en 
centros de ablación experimentados571-573.

La taquicardia por reentrada rama-rama se produce habitualmente 
en pacientes con defectos de la conducción intraventricular preexis-
tentes, como largos intervalos His-ventrículo o bloqueo de 
ramas346,347,574. La taquicardia por reentrada rama-rama es susceptible 
de ablación con catéter ya sea en la rama izquierda o (más habitual-
mente) por ablación de la rama derecha, al menos en centros experi-
mentados, y comúnmente da lugar a taquicardia no inducible y se 
puede considerar curativa346,347,575. El implante de DAI generalmente 
no está indicado para pacientes con corazones normales.

10.2.2. Taquicardia ventricular de los músculos papilares

Las TV o EV idiopáticas pueden surgir de los músculos papilares 
del VD o el VI en un pequeño número de pacientes576-578. Cuando se 
originan del músculo papilar posterior izquierdo, normalmente se 
presentan con morfología de BRDH y un eje QRS superior derecho o 
izquierdo y QRS > 150 ms576. En caso de falta de respuesta a los blo-
queadores de los canales de sodio (agentes de clase IC) o los bloquea-
dores beta, la ablación con catéter de las EV o las TV que surgen de los 
músculos papilares es una opción de tratamiento efectiva578. Sin 
embargo, la estabilidad del catéter durante el mapeo y la ablación en 
la región de los músculos papilares supone un reto. Habría que consi-
derar seriamente abordaje transeptal y guía mediante ecocardiografía 
intracardiaca. La insuficiencia mitral tras una ablación eficaz es una 
complicación posible pero rara.

10.2.3. Taquicardia ventricular de los anillos (mitral y tricúspide)

El anillo mitral es origen de un ~5% de todas las EV y TV idiopáti-
cas534,579-581. El complejo QRS se presenta normalmente con patrón de 
BRDH, onda S persistente en la derivación V6 y transición de onda R 
precordial en la derivación V1 o, en algunos casos, entre las derivacio-
nes V1 y V2. Se ha descrito una incidencia de origen en el anillo tri-
cúspide de hasta un 8% de todas las TV y EV idiopáticas581. La 
taquicardia se presenta normalmente con morfología de BRIH y des-
viación del eje a la izquierda. En caso de respuesta insuficiente a los 
fármacos antiarrítmicos de clase IC o bloqueadores beta, la ablación 
con catéter (realizada en centros experimentados) en el sitio de acti-
vación ventricular más precoz o en un sitio con concordancia perfecta 
en el mapeo de estimulación es una opción de tratamiento eficaz para 
las taquicardias de los anillos tanto mitral como tricúspide581.

10.3. Fibrilación ventricular idiopática

Tratamiento para prevenir recurrencias de la taquicardia ventricular idiopática

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la ablación con catéter por 
personal experimentado como tratamiento de 
primera línea para pacientes sintomáticos con TV 
izquierdas idiopáticas

I B 346,347, 
563-575

Cuando no se disponga de ablación con catéter 
o no se desea para pacientes sintomáticos 
con TV izquierda idiopática, se recomienda el 
tratamiento con bloqueadores beta, verapamilo 
o bloqueadores de los canales de sodio (agentes 
de clase IC)

I C Este 
panel de 
expertos

Se recomienda el tratamiento con bloqueadores 
beta, verapamilo o bloqueadores de los canales 
de sodio (agentes de clase IC) para pacientes 
sintomáticos con taquicardia de los músculos 
papilares

I C Este 
panel de 
expertos

Se recomienda el tratamiento con bloqueadores 
beta, verapamilo o bloqueadores de los canales 
de sodio (agentes de clase IC) para pacientes 
sintomáticos con taquicardia de los anillos mitral 
y tricúspide

I C Este 
panel de 
expertos

Para pacientes sintomáticos con taquicardia de 
los músculos papilares, se debe considerar la 
ablación con catéter ecoguiada realizada por 
personal experimentado si han fallado uno o más 
bloqueadores de los canales de sodio (agentes de 
clase IC) o el paciente rechaza la terapia a largo 
plazo con fármacos antiarrítmicos

IIa B 576-578

Para pacientes sintomáticos con taquicardia de los 
anillos mitral y tricúspide, se debe considerar la 
ablación con catéter por personal experimentado 
si han fallado uno o más bloqueadores de los 
canales de sodio (agentes de clase IC) o el paciente 
rechaza la terapia a largo plazo con fármacos 
antiarrítmicos

IIa B 534,579-
581

TV: taquicardia ventricular.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tratamiento de la fibrilación ventricular idiopática

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda implante de DAI para supervivientes 
a FV idiopática

I B 154,583

Se recomienda la ablación con catéter, realizada 
por personal experimentado, de las EV que 
desencadenan FV recurrente que da lugar 
a terapias del DAI

I B 467, 
584-587

Se recomienda la ablación con catéter, realizada 
por personal experimentado, de las EV que dan 
lugar a tormenta eléctrica

I B 467, 
584-587

DAI: desfibrilador automático implantable; EV: extrasístole ventricular; FV: fibrilación 
ventricular; MSC: muerte súbita cardiaca.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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La FV idiopática es un diagnóstico por exclusión, pero puede cam-
biar en el futuro gracias a un mejor diagnóstico de la enfermedad car-
diaca estructural subyacente o nueva evidencia de defectos en los 
canales iónicos. Se recomienda seriamente el implante de un DAI para 
la prevención secundaria.

La terapia antiarrítmica con bloqueadores beta o antiarrítmicos de 
clase III puede reducir, pero raramente prevenir, los episodios de FV 
recurrentes154. En pacientes con FV y enfermedad cardiaca estructural 
subyacente, así como en pacientes con FV idiopática, se puede identi-
ficar la EV que se origina en diversas localizaciones dentro del sistema 
de Purkinje o en el TSVD como desencadenantes y dianas potenciales 
para la ablación con catéter467,584-588. Se debe considerar la ablación con 
catéter de la FV recurrente desencadenante de EV para pacientes con 
frecuentes episodios de FV, pero se basa en la presencia de dichos lati-
dos extrasistólicos durante el procedimiento, principalmente tras un 
episodio de FV o una tormenta de FV. Para pacientes sin EV espontá-
neas, se recomienda un ECG Holter de 12 derivaciones previo a la 
intervención para documentar la morfología de las extrasístoles y 
guiar la ablación.

Se ha comunicado una tasa de eficacia a largo plazo, definida como 
ausencia de FV, TV polimórfica o MSC tras un seguimiento > 5 años, 
del 82%586,588. Independientemente de los resultados de la ablación 
con catéter, se debería implantar DAI a todos los pacientes con FV 
idiopática.

10.4. Torsade de pointes con acoplamiento corto

La TdP con acoplamiento corto es una variante rara de la TV poli-
mórfica de etiología desconocida. La TdP se caracteriza por su patrón 
típico de ECG en forma de actividad eléctrica no uniforme pero orga-
nizada con cambios progresivos en morfología, amplitud y polaridad. 
La TdP con acoplamiento corto se caracteriza por un intervalo con 
acoplamiento extremadamente corto de la primera contracción ven-
tricular prematura (< 300 ms) que inicia la taquicardia. Esta afecta 
predominantemente a pacientes jóvenes que con frecuencia se pre-
sentan con síncope de etiología sin aclarar e historia familiar de 
MSC589-591. En la mayoría de los casos, la TdP se desorganiza a FV. Aun-
que aún no se entiende bien los mecanismos, puede haber una 
conexión con un desequilibrio del sistema nervioso autónomo592. El 
verapamilo intravenoso parece ser el único fármaco que puede supri-
mir la arritmia, pero no reduce el riesgo de MSC590,591. Por consi-
guiente, se recomienda seriamente el implante de DAI589. En casos de 
recurrencia de arritmia ventricular desencadenada por extrasístoles 
ventriculares monomórficas a pesar de la terapia con fármacos, habría 
que considerar seriamente la ablación con catéter. El objetivo de la 
ablación es la EV que inicia la TdP.

11. ENFERMEDADES CARDIACAS INFLAMATORIAS, 
REUMÁTICAS Y VALVULARES

11.1. Miocarditis

La miocarditis es el resultado patológico de una infección miocár-
dica o autoinmune que causa destrucción inflamatoria activa de los 
miocitos. Etiológicamente, podría estar implicado un amplio espectro 
de agentes infecciosos, incluidos virus, bacterias, clamidias, rickett-
sias, hongos y protozoos, así como reacciones tóxicas y de hipersensi-
bilidad609. Los enterovirus (Coxsackie B), adenovirus, Parvovirus B19 y 
el virus del herpes humano tipo 6 están entre los agentes causales 
más comunes. También se puede producir miocarditis en pacientes 
con infecciones avanzadas por el virus de la inmunodeficiencia 
humana debido a cardiotoxicidad con apoptosis celular inducida por 
la glucoproteína 120 viral, infecciones oportunistas, respuesta autoin-

Tratamiento de la torsade de pointes con acoplamiento corto

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda DAI para pacientes con diagnóstico 
concluyente de TdP con acoplamiento corto

I B 589

Se debe considerar el verapamilo intravenoso para 
suprimir de manera aguda/prevenir una tormenta 
eléctrica o descargas del DAI recurrentes

IIa B 590,591

Se debe considerar la ablación con catéter para 
la supresión/prevención a largo plazo de una 
tormenta eléctrica o descargas del DAI recurrentes

IIa B 586

DAI: desfibrilador automático implantable; TdP: torsade de pointes.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tratamiento de las arritmias ventriculares en la enfermedad cardiaca 
inflamatoria

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para los pacientes con presentación de 
taquiarritmias ventriculares sostenidas 
potencialmente mortales en el contexto de 
sospecha clínica de miocarditis, se recomienda 
derivarlos a centros especializados con capacidad 
para monitorización hemodinámica, cateterismo 
cardiaco y biopsia endomiocárdica y utilizar 
dispositivos de asistencia ventricular izquierda y 
terapias especializadas para las arritmias

I C 593-596

Se recomienda el implante temporal de marcapasos 
para pacientes con bradicardia o bloqueo cardiaco 
que desencadenan arritmias ventriculares durante 
la fase aguda de la miocarditis/pancarditis

I C 593,594

Se debe considerar tratamiento antiarrítmico 
para pacientes con TV no sostenida o sostenida 
sintomática durante la fase aguda de la miocarditis

IIa C 594

Se debe considerar implante de DAI o marcapasos 
para pacientes con enfermedades cardiacas 
inflamatorias tras la resolución del episodio agudo

IIa C 593,597

Para pacientes con TV sostenida que produce 
deterioro hemodinámico y aparece tras la 
resolución de los episodios agudos, se debe 
considerar el implante de DAI si se espera que el 
paciente sobreviva más de 1 año con buen estado 
funcional

IIa C 8

Tras enfermedades cardiacas inflamatorias con 
disfunción residual del VI grave y/o inestabilidad 
eléctrica ventricular, se debe considerar el chaleco 
desfibrilador hasta la total recuperación o el 
implante de DAI

IIa C 598,599

Si se espera una supervivencia > 1 año con buen 
estado funcional, se puede considerar implantar el 
DAI más precozmente en pacientes con miocarditis 
de células gigantes o sarcoidosis que tenían arritmia 
ventricular sostenida con deterioro hemodinámico 
o parada cardiaca abortada, debido al pronóstico 
adverso de estas afecciones

IIb C 600

Se puede considerar la demostración 
inmunohistológica de infiltrados inflamatorios 
miocárdicos persistentes o la evidencia por RMC de 
fibrosis localizada anormal tras miocarditis aguda 
como indicadores adicionales de mayor riesgo 
de MSC en la enfermedad cardiaca inflamatoria

IIb C 601

DAI: desfibrilador automático implantable; MSC: muerte súbita cardiaca; RMC: 
resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; VI: ventrículo izquierdo.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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munitaria, toxicidad cardiaca relacionada con fármacos y posible-
mente deficiencias nutricionales609,610.

La imagen microscópica típica requerida para el diagnóstico de 
miocarditis consiste en la presencia de células inflamatorias junto con 
miocitos necróticos. Según el informe de la Organización Mundial de 
la Salud, la miocarditis se define como una enfermedad inflamatoria 
del miocardio diagnosticada por criterios histológicos, inmunológicos 
e inmunohistoquímicos establecidos611. En el mismo documento, se 
hace referencia a la miocarditis asociada a disfunción cardiaca como 
miocardiopatía inflamatoria, y entre las recomendaciones relevantes 
de la ESC se recomienda usar ambas definiciones593.

Por lo tanto, la biopsia endomiocárdica sigue siendo la referencia 
para el diagnóstico definitivo de miocarditis, y debería realizarse 
especialmente en pacientes cuya enfermedad curse con riesgo vital. 
La RMC se ha hecho habitual y es una prueba sensible y no invasiva 
para la confirmación de la miocarditis aguda incluso antes de la 
biopsia endomiocárdica. Como pruebas esenciales de primera línea 
para confirmar el diagnóstico en pacientes con una presentación clí-
nica compatible con miocarditis, se debería incluir ECG de 12 deri-
vaciones, ecocardiograma transtorácico y determinación de 
concentraciones de biomarcadores (incluidas las troponinas), velo-
cidad de sedimentación eritrocitaria y proteína C reactiva. El diag-
nóstico de miocarditis debería basarse en los criterios resumidos 
por Caforio et al593.

En la fase aguda de la enfermedad, la miocarditis puede ser asinto-
mática o presentarse con un curso inespecífico no reconocido. Consi-
derando las arritmias malignas asociadas a la miocarditis, hay que 
distinguir 2 marcos clínicos distintos:

• Miocarditis fulminante aguda con taquiarritmias ventriculares 
malignas refractarias en el contexto de IC aguda grave, y pronós-
tico adverso a corto plazo con muerte prematura debida a fallo 
multiorgánico.

• Evolución a largo plazo hacia miocardiopatía inflamatoria con dis-
función del VI y con resultado de alto riesgo de MSC, similar al de 
la MCD.

11.1.1. Miocarditis aguda y fulminante

El tratamiento de la IC y las arritmias potencialmente fatales es el 
reto clínico principal en la miocarditis aguda. Los pacientes con mio-
carditis fulminante tienen una elevada mortalidad aguda y un grave 
riesgo de taquiarritmias ventriculares refractarias potencialmente 
mortales. Para los pacientes que se presentan con un síndrome de IC 
que apunta a ser primera manifestación de MCD o con sospecha de 
miocarditis aguda posible o probable, se recomiendan medidas de 
soporte, evitar el ejercicio y usar IECA y bloqueadores beta para blo-
queo neurohormonal. Anomalías progresivas en el movimiento de la 
pared con deterioro de la función del VI en la ecocardiografía, concen-
traciones persistentes o fluctuantes de troponinas cardiacas, ensan-
chamiento del complejo QRS y arritmias ventriculares no sostenidas 
frecuentes pueden preceder a una arritmia sostenida maligna en el 
marco de la miocarditis aguda594,612.

Los pacientes con arritmias ventriculares o bloqueo cardiaco en el 
marco de la miocarditis aguda necesitan larga monitorización elec-
trocardiográfica y deben ser hospitalizados.

La enfermedad de Lyme y la miocarditis diftérica se asocian con 
frecuencia a diversos grados de bloqueo cardiaco, lo que también 
puede desencadenar taquiarritmias ventriculares. Por lo tanto, se 
recomienda el implante de un marcapasos transitorio en pacientes 
con miocarditis aguda que se presentan con bloqueo cardiaco sinto-
mático (como con otras causas de bloqueo cardiaco sintomático 
agudo). Se recomienda la estimulación cardiaca para pacientes con 
disfunción del nódulo sinusal o BAV sintomáticos tras miocarditis 
(como con otras causas de disfunción del nódulo sinusal o el NAV). Las 
taquiarritmias ventriculares desencadenadas por BAV de alto grado 

requieren inserción temporal de marcapasos. Si se desarrollan BAV 
persistentes, se recomienda la estimulación permanente. Sin 
embargo, la selección del dispositivo debe reflejar la presencia, el 
alcance y el pronóstico (progresión o regresión) de la disfunción del 
VI con objeto de escoger apropiadamente el marcapasos o el DAI con 
o sin capacidad de resincronización cardiaca. Debido al pronóstico 
adverso para los pacientes con miocarditis de células gigantes o sar-
coidosis, para estos pacientes se puede considerar el implante más 
precoz de un marcapasos596.

La miocarditis fulminante es una entidad clínica diferente, con un 
pronóstico adverso a corto plazo pero relativamente bueno a largo 
plazo. Las arritmias sostenidas refractarias son típicas de la forma ful-
minante de la miocarditis. Según un registro japonés, la tasa de super-
vivencia a corto plazo de los pacientes con miocarditis fulminante es 
solo del 58%595,613.

La taquicardia ventricular fue la arritmia sostenida más común en 
2.148 niños con miocarditis aguda, un 76% de los 314 casos con arrit-
mias en el curso de la enfermedad. Los pacientes con arritmias soste-
nidas tenían un riesgo de parada cardiaca, necesidad de asistencia 
circulatoria mecánica o muerte muy alto en comparación con los 
pacientes sin arritmias (OR = 5,4; IC95%, 3,9-7,4; p < 0,001)596.

La miocarditis de células gigantes es una forma grave de miocardi-
tis con un curso clínico ominoso, que a menudo afecta a pacientes 
jóvenes. Se confirma el diagnóstico por biopsia endomiocárdica que 
muestre células gigantes multinucleadas típicas en lesiones inflama-
torias. Los pacientes pueden sufrir bloqueo cardiaco que requiera 
marcapasos temporales o permanentes. Sin embargo, las tormentas 
eléctricas refractarias con TV o FV incesante tienen un pronóstico par-
ticularmente adverso pese a un tratamiento antiarrítmico agresivo.

Sorprendentemente, en un estudio retrospectivo entre pacientes 
adultos tras miocarditis aguda, los que presentaban la forma fulmi-
nante tenían mejor pronóstico a largo plazo que aquellos con miocar-
ditis no fulminante. Después de 11 años, un 93% de los pacientes con 
miocarditis fulminante estaban vivos sin trasplante cardiaco, en com-
paración con solo un 45% con la forma no fulminante614.

Se recomienda asistencia hemodinámica agresiva con asistencia 
cardiopulmonar percutánea o un balón de contrapulsación intraaór-
tico además de terapia con fármacos para pacientes con miocarditis 
aguda o fulminante para superar la ominosa, aunque con frecuencia 
curable, fase aguda de la enfermedad. Se debería iniciar la asistencia 
cardiopulmonar percutánea si la TV o la FV refractaria no responden a 
3-5 intentos de desfibrilación594.

La importante asociación entre miocarditis no diagnosticada y 
MSC queda subrayada por los datos post mortem que implican miocar-
ditis en la MSC de adultos jóvenes a tasas de un 8,6-44%615-618.

Los datos sobre los agentes causales son escasos. Chlamydia 

myocarditis está implicada en la muerte súbita de 5 de 15 atletas 
suecos jóvenes de élite tras la identificación de ARN de clamidias en el 
corazón619.

Durante la fase aguda de la miocarditis, se debe posponer el 
implante de DAI hasta la resolución del episodio agudo. Dado que la 
miocarditis puede curarse por completo, continúa la controversia en 
cuanto a la indicación de implante de DAI y la elección del momento 
adecuado para ello incluso más allá de la fase aguda. Para los pacientes 
con miocarditis y TV o FV, salvar el periodo crítico hasta la recuperación 
total mediante un chaleco desfibrilador parece ser una opción terapéu-
tica prometedora598,599. La presencia de arritmia ventricular maligna o 
bloqueo cardiaco en la miocarditis de células gigantes o la sarcoidosis 
cardiaca podría justificar que se considere antes el DAI, debido al cono-
cido alto riesgo de muerte arrítmica o necesidad de trasplante600.

11.1.2. Miocarditis que da lugar a miocardiopatía inflamatoria

Se ha identificado la miocarditis como causa de MCD en hasta un 
10% de los casos de grandes series prospectivas. Es importante que la 
miocardiopatía inflamatoria está implicada en la patogenia de 
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la MCD, con mal pronóstico. En estudios de seguimiento a largo plazo 
de pacientes que han sufrido miocarditis aguda, el 21% sufrió MCD620.

Por otra parte, se identificó un genoma viral en el miocardio de dos 
tercios de los pacientes con disfunción del VI «idiopática». Además, las 
infecciones cardiacas virales persistentes pueden ser una causa impor-
tante de disfunción progresiva del VI de pacientes con MCD y sospecha 
de miocarditis previa621. Sin embargo, Kindermann et al597 no confirma-
ron estas observaciones, pero identificaron evidencia inmunohistoló-
gica de infiltrados inflamatorios en el miocardio como factor primario 
asociado a un aumento ≥ 3 veces del riesgo de muerte cardiaca o tras-
plante cardiaco. A los 5 años de seguimiento, un 61% de los pacientes en 
NYHA III-IV con inmunohistología positiva que no recibieron bloquea-
dores beta murieron o se sometieron a trasplante cardiaco597.

En pacientes con TV sostenida sintomática documentada pero de 
etiología poco clara, también habría que sospechar miocarditis, y una 
exploración por RMC puede revelar tejido miocárdico fibrótico anor-
mal, frecuentemente localizado en regiones subepicárdicas e intramu-
rales. En una cohorte de 405 pacientes con sospecha de miocarditis, 
todos los pacientes que murieron súbitamente o sufrieron MSC abor-
tada o descarga de DAI tenían pruebas de RMC anormales601. Se ha des-
crito recientemente la ablación eficaz de focos arritmogénicos 
epicárdicos en la miocarditis mediante catéter de radiofrecuencia622.

El tratamiento farmacológico de las arritmias de pacientes con car-
diopatía inflamatoria no difiere de los principios clínicos general-
mente aceptados. El tratamiento de las arritmias fuera de la fase 
aguda debería estar en línea con la actual guía de la ESC sobre arrit-
mias e implante de dispositivos en el tratamiento de la IC crónica8. En 
general, las indicaciones de DAI en la miocardiopatía inflamatoria son 
las mismas que para la MCD no isquémica. Para la prevención secun-
daria de la MSC, se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con miocarditis tras parada cardiaca debida a FV o tras TV sintomá-
tica. Se recomienda la TRC-D para la prevención primaria de pacientes 
con función del VI alterada (FEVI < 35%) y BRIH en NYHA II-IV8. Como 
la función del VI puede mejorar con el tiempo en pacientes con mio-
cardiopatía inflamatoria debido al curso natural de la enfermedad o el 
apropiado tratamiento para la IC, no se debe indicar prematuramente 
el implante de DAI/TRC-D.

11.2. Endocarditis

Las arritmias ventriculares en la endocarditis infecciosa son factores 
predictivos de muy mal pronóstico623. Sin embargo, no existen reco-
mendaciones específicas para su tratamiento más allá de los principios 
generales. La formación de abscesos en el anillo valvular (más frecuen-
temente el aórtico que el mitral) puede dar lugar a bloqueo cardiaco de 
primer o segundo grado. El bloqueo cardiaco de nueva aparición en un 
paciente con endocarditis debe levantar sospechas clínicas de un abs-
ceso. El deterioro hemodinámico agudo relacionado con insuficiencia 
aórtica aguda secundaria a endocarditis puede dar lugar a TV sostenida 
y es una indicación de cirugía precoz605.

11.3. Enfermedad cardiaca reumática

La fiebre reumática aguda puede causar una pancarditis que afecte 
al pericardio, el miocardio y el endocardio. No hay datos específicos 
sobre arritmias ventriculares en la enfermedad cardiaca reumática y 
su tratamiento debe seguir los principios generales.

El BAV completo durante la fiebre reumática aguda es raro y nor-
malmente transitorio. Habría que considerar la estimulación cardiaca 
temporal cuando es sintomática o cuando se desencadenan arritmias 
ventriculares graves.

11.4. Pericarditis

Puede producirse MSC en el curso de la enfermedad pericárdica 
como resultado de procesos patológicos diversos, entre ellos procesos 

tanto constrictivos como restrictivos resultantes de traumatismo, 
inflamación o etiologías neoplásicas e infecciosas. Sin embargo, no 
hay evidencia que asocie arritmias ventriculares específicas y enfer-
medad pericárdica. Además, la MSC de estos pacientes tiene princi-
palmente una causa hemodinámica y no arrítmica.

11.5. Sarcoidosis cardiaca

La sarcoidosis cardiaca es una entidad clínica rara y difícil de diag-
nosticar, con un amplio espectro de manifestaciones que van desde 
alteraciones en el ECG asintomáticas y sutiles hasta IC y MSC. La sar-
coidosis cardiaca es una causa rara de TV (el 5% de todas las miocar-
diopatías no isquémicas a las que se hace referencia en la TV).

Estudios realizados por mapeo cardiaco de voltaje han demostrado 
cicatrización extendida y confluente del VD con localización epicár-
dica predominante. La cicatrización del VI era más irregular en el 
septo basal, la pared anterior y las regiones perivalvulares. Dicho sus-
trato es capaz de sostener gran número de circuitos reentrantes.

La ablación con catéter conjuntamente con fármacos antiarrítmi-
cos es una terapia paliativa eficaz para finalizar la tormenta de TV y 
eliminar una o más TV inducibles en la mayoría de los pacientes, pero 
las recidivas son habituales y estos pacientes requieren el implante de 
un DAI624,625.

11.6. Enfermedad cardiaca valvular

La enfermedad cardiaca valvular, tanto en el periodo preoperatorio 
como tras la cirugía valvular, predispone a los pacientes a arritmias 
ventriculares. Etiológicamente, la mayor masa miocárdica, la dilata-
ción y el estrés de la pared de los ventrículos y la isquemia subendo-
cárdica en ausencia de CI, junto con daño miocárdico crónico y 
fibrosis posquirúrgica iatrogénica, pueden ser causa de una mayor 
incidencia de taquiarritmias ventriculares complejas que pueden ir 
asociadas a TV sostenida y MSC606. Después, el sustrato arritmogénico 
maligno puede incrementarse por las frecuentes enfermedades car-
diacas estructurales concomitantes, principalmente CI e IC.

En el pasado, varios investigadores describieron una mayor inci-
dencia de TVNS en pacientes con enfermedad cardiaca de las válvulas 
aórtica y mitral626,627. En estudios más antiguos sobre la historia natu-
ral de la enfermedad cardiaca valvular, se producía la muerte súbita 
de un 15-20% de los pacientes adultos con estenosis aórtica a una 
media de edad de 60 años. Entre los pacientes sintomáticos no opera-
dos, se produce muerte súbita con una prevalencia de hasta el 
34%628,629. En un estudio, un 60% de todas las muertes cardiacas que se 
produjeron durante el seguimiento no quirúrgico de pacientes con 
insuficiencia mitral grave fueron súbitas630.

Tratamiento de las arritmias ventriculares en la enfermedad cardiaca valvular

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda implante de DAI para pacientes 
con enfermedad cardiaca valvular que, tras 
reparación quirúrgica, satisfacen los criterios para 
la prevención primaria y secundaria de la MSC

I C 602-604

Se recomienda el tratamiento quirúrgico de la 
insuficiencia aórtica aguda debida a endocarditis 
asociada a TV sostenida, a menos que esté 
contraindicado por alguna otra razón

I C 605,606

Se debe considerar el EEF con posible ablación con 
catéter para pacientes que sufren TV tras cirugía 
valvular, con objeto de identificar y curar la TV 
por reentrada rama-rama

IIa C 607,608

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; MSC: 
muerte súbita cardiaca; TV: taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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Un estudio de 348 pacientes con insuficiencia mitral debido al 
fallo de una valva reveló que la muerte súbita no es rara entre los 
pacientes de más edad tratados de manera conservadora. Dado que la 
corrección de este tipo de insuficiencia mitral parece asociarse a baja 
incidencia de muerte súbita, se debería considerar la reparación 
antes, tras la obligada búsqueda cuidadosa de CI acompañante631. Tras 
la reparación de la insuficiencia mitral, más de 2 episodios de TVNS 
durante la monitorización ambulatoria eran predictivos de muerte 
súbita durante un seguimiento de 9 años632. Las tasas totales de MSC 
de pacientes con válvulas protésicas varían considerablemente, de un 
15 a un 30%, con un riesgo anual estimado del 0,2-0,9%633. En una gran 
serie de 1.533 pacientes sometidos a remplazo de válvula aórtica o 
mitral, las arritmias causaron un 6% de las muertes634. En un estudio 
cooperativo estadounidense, la muerte súbita representó un 23% de 
las muertes por remplazo de la válvula mitral y un 16% por remplazo 
de la válvula aórtica635,636.

Martínez-Rubio et al607 demostraron que la inducibilidad de TV, 
junto con sobrecarga de volumen del VI, es predictiva de eventos 
arrítmicos malignos en pacientes que se presentan con TV, FV o sín-
cope. Un EEF tiene una importancia clínica considerable para los 
pacientes que sufren TV tras la cirugía valvular. En hasta un 30% de 
los pacientes, la TV (que se producía mayormente en el primer mes 
tras la cirugía) se debía a reentrada rama-rama, una arritmia poten-
cialmente curable mediante ablación con catéter608.

Tenían enfermedad cardiaca valvular como etiología presumible-
mente dominante un ~7% de los pacientes derivados para implante 
de DAI para prevención secundaria602. Esta experiencia de un solo 
centro ha mostrado que 31 pacientes con enfermedad cardiaca val-
vular y taquiarritmias ventriculares malignas protegidos con DAI 
tuvieron un desenlace favorable. Su supervivencia no fue inferior 
que la de los pacientes con CI y era más favorable que la de los 
pacientes con MCD602. En la experiencia de Yang et al603, los pacien-
tes con enfermedad cardiaca valvular y disfunción del VI residual 
tras cirugía valvular sometidos a un enfoque personalizado para el 
implante de DAI en prevención primaria tuvieron una supervivencia 
total y libre de arritmias similar que los pacientes con miocardiopa-
tía isquémica.

Más recientemente, se ha demostrado que los pacientes con enfer-
medad cardiaca valvular sometidos a implante de DAI en prevención 
primaria o secundaria de la MSC tienen tasas de descargas del DAI 
apropiadas y mortalidad similares a las de quienes tienen CI o MCD604.

12. RIESGO ARRÍTMICO EN POBLACIONES SELECCIONADAS

12.1. Pacientes psiquiátricos

12.1.1. Epidemiología

Los pacientes con esquizofrenia, anorexia nerviosa y otros trastor-
nos de la salud mental tienen una incidencia de muerte súbita mayor 
que la esperada643, que se cree relacionada tanto con estas enfermeda-
des como con su tratamiento. Por ejemplo, los pacientes con esquizo-
frenia tienen un riesgo de MSC que es 3 veces el de la población 
general644. Más aún, se sabe que una serie de fármacos antipsicóticos 
y antidepresivos aumentan el riesgo de arritmias ventriculares y 
MSC639 y se cree que el mecanismo principal son las TdP645.

Ray et al646 estudiaron la asociación entre el uso de fármacos anti-
psicóticos (principalmente antipsicóticos convencionales) y la muerte 
súbita en más de 480.000 pacientes, y hallaron evidencia de un efecto 
dependiente de la dosis, con mayor riesgo para los pacientes con 
enfermedad cardiovascular. En otro gran estudio reciente de Ray et 
al647, también se demostró la asociación entre muerte súbita y antipsi-
cóticos atípicos, con un efecto dependiente de la dosis.

En un estudio reciente de Wu et al639, se incluyó a 17.718 pacientes 
con episodios de arritmias ventriculares o MSC para examinar los efec-
tos de los fármacos antipsicóticos en el riesgo de arritmia ventricular/
MSC. Se asoció el uso de fármacos antipsicóticos a un aumento del 
riesgo de arritmias ventriculares o MSC de 1,53 veces (IC95%, 1,38-1,70; 
p < 0,005), y los antipsicóticos con gran potencia de bloqueo de los 
canales de potasio del gen humano relacionado con ether-à-go-go 
tenían el mayor riesgo de arritmias ventriculares o MSC (tabla 6).

12.1.2. Diagnóstico

Fármacos tales como los antidepresivos tricíclicos se asocian a 
mayor aumento de QTc y TdP que los inhibidores selectivos de la 
recaptación de serotonina. A menudo se encuentran implicados un 
importante bloqueo de los canales de sodio y factores de riesgo 
basales, incluidas arritmias previas, función del VI alterada, terapia 
con digoxina en curso e hipopotasemia (diuréticos)638,642,648,649. La 
combinación de diferentes fármacos se debe monitorizar cuidadosa-
mente aunque estos fármacos no sean conocidos por alargar el 
intervalo QT.

12.1.3. Tratamiento

Se recomienda determinar el perfil de riesgo cardiaco y, en caso de 
hallazgos positivos, evaluación por un cardiólogo. Tras iniciar el trata-
miento con fármacos, se recomienda un chequeo cardiaco y, en caso 
de prolongación del QTc > 500 ms o nuevos síntomas cardiacos, reva-
luar el tratamiento641. Se debe evitar el uso concomitante de fármacos 
que interactúen con el metabolismo de un fármaco que alargue el QT. 
Es importante conocer todas las medicaciones concomitantes, incluso 
las compradas sin receta641.

12.2. Pacientes neurológicos

12.2.1. Muerte súbita inexplicable en la epilepsia

La muerte súbita inexplicable en la epilepsia se define como la 
muerte no accidental de una persona con epilepsia. La mayoría de los 
casos se producen por la noche o durante el sueño y no son presencia-
dos650. El principal factor de riesgo de muerte súbita inesperada en la 
epilepsia son las convulsiones frecuentes, especialmente las tonico-
clónicas generalizadas651-660.

Se debería someter a cribado electrocardiográfico a los pacientes 
con epilepsia para descartar enfermedades que simulan una 
epilepsia. Además, la epilepsia también puede deberse a canalopatía 
neurológica, que puede producir interacciones entre anomalías de los 
canales iónicos del corazón y el cerebro658,661-664. La mejor manera de 
prevenir la muerte súbita inesperada en la epilepsia es maximizar el 
control de las convulsiones.

Riesgo arrítmico en pacientes psiquiátricos

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda ajustar la dosis o interrumpir 
el agente perjudicial si, tras tratamiento con 
fármacos antipsicóticos, el intervalo QTc alcanza 
una duración > 500 ms o aumenta más de 60 ms 
respecto al basal

I C 637

Se recomienda determinar la concentración 
plasmática de potasio para evitar la hipopotasemia 
durante el tratamiento con fármacos antipsicóticos

I C 638

Se recomienda evitar el tratamiento con más de un 
fármaco prolongador del intervalo QT

I C 639,640

Se debe considerar la evaluación del intervalo 
QT antes de iniciar el tratamiento y durante la 
titulación de la dosis con fármacos antipsicóticos

IIa C 638,641, 
642

QTc: QT corregido.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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12.2.2. Trastornos neuromusculares Las distrofias musculares son un grupo de enfermedades heredita-
rias que afectan al músculo esquelético y cardiaco. La implicación car-
diaca se produce como un proceso degenerativo con fibrosis y 
sustitución grasa del miocardio666 y las manifestaciones más frecuen-
tes son MCD y trastornos de la conducción, los cuales pueden coexis-
tir. En todas las distrofias musculares, la implicación de los músculos 
respiratorios puede tener impacto en la calidad y la cantidad de vida, 
y hay que tenerla en cuenta a la hora de considerar un dispositivo 
cardiaco profiláctico.

La implicación cardiaca es frecuente en la mayoría de los pacientes 
con distrofias de Duchenne y Becker, distrofia miotónica de tipo 1 
(enfermedad de Steinert) y distrofias de Emery-Dreifuss y muscular 
de cinturas de tipo 1B666 (tabla 7). El desarrollo de MCD es común en 
las distrofias musculares de Duchenne y Becker666. Se producen arrit-
mias (latidos prematuros ventriculares y TVNS) y trastorno de la con-
ducción tras el desarrollo de MCD, de modo que se debe alinear el 
tratamiento de la arritmia con las recomendaciones dadas para 
pacientes con MCD. En la distrofia muscular de Duchenne, se produce 
muerte súbita principalmente de los pacientes con insuficiencia tanto 
respiratoria como cardiaca. La proporción de muertes debidas a arrit-
mias no está clara, pero se piensa que las arritmias ventriculares y la 
muerte súbita tienen en estos trastornos un papel similar que en otras 
MCD no isquémicas. El implante profiláctico de DAI debe seguir los 
mismos criterios que en las otras formas de MCD no isquémicas666.

La distrofia miotónica de tipo 1 (distrofia de Steinert) se presenta 
con trastornos de la conducción que con frecuencia requieren estimu-
lación cardiaca con o sin MCD (tabla 7); hasta un tercio de las muertes 
de estos pacientes son súbitas e inesperadas666. En una revisión 
de 18 estudios (1.828 pacientes) de Petri et al667, se comunicó BAV de 
primer grado en casi un 30% de los pacientes, QRS > 120 ms en un 20%, 
EV frecuente en un 15% y TVNS en un 4%. Se describió disfunción sis-
tólica del VI en un 7,2% de los pacientes y FA o flutter auricular en un 

Tabla 6
Riesgo de arritmia ventricular o muerte súbita cardiaca relacionado con el uso actual de antisicóticos entre 17.718 pacientes

Clase y agente antipsicótico Periodo de casos, n Periodo de control, n OR (IC95%) ORa (IC95%)

Uso de antipsicóticos 5.625 5.117 1,84 (1,67-2,03) 1,53 (1,38-1,70)

Antipsicóticos de primera generación 2.070 1.770 2,02 (1,76-2,33) 1,66 (1,43-1,91)

  Clorpromazina 248 218 1,98 (1,28-3,05) 1,45 (0,93-2,27)

  Clopentixol 30 25 2,66 (0,71-10,04) 2,4 (0,46-12,48)

  Clotiapina 135 117 2,68 (1,33-5,39) 2,16 (1,03-4,53)

  Flupentixol 400 382 1,28 (0,92-1,78) 1,07 (0,77-1,51)

  Haloperidol 833 730 1,83 (1,47-2,27) 1,46 (1,17-1,83)

  Loxapina 14 14 1 (0,14-7,10) 0,49 (0,04-5,87)

  Proclorperazina 272 172 2,04 (1,60-2,61) 1,69 (1,32-2,17)

  Tioridazina 194 173 2,17 (1,24-3,79) 1,78 (1,01-3,15)

  Trifluoperazina 87 73 1,88 (1,02-3,44) 1,37 (0,73-2,57)

Antipsicóticos de segunda generación 4.017 3.736 1,63 (1,45-1,84) 1,36 (1,20-1,54)

  Amisulprida 90 88 1,14 (0,56-2,34) 0,94 (0,45-1,96)

  Aripriprazol 35 34 1,14 (0,41-3,15) 0,9 (0,31-2,59)

  Clozapina 141 130 2,64 (1,09-6,38) 2,03 (0,83-4,94)

  Olanzapina 245 221 2,01 (1,23-3,29) 1,64 (0,98-2,72)

  Quetiapina 1.421 1.326 1,51 (1,26-1,82) 1,29 (1,07-1,56)

  Risperidona 1.163 1.066 1,67 (1,36-2,05) 1,39 (1,13-1,72)

  Sulpirida 1.015 930 1,59 (1,29-1,95) 1,26 (1,02-1,56)

  Ziprasidona 27 26 1,2 (0,37-3,93) 0,8 (0,24-2,67)

  Zotepina 154 142 1,86 (0,97-3,56) 1,5 (0,77-2,91)

IC95%: intervalo de confianza del 95%; OR: odds ratio; ORa: odds ratio ajustada.
Reproducido con permiso de Wu et al639.

Riesgo arrítmico en pacientes con trastornos neuromusculares

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda hacer un seguimiento anual de 
los pacientes con distrofias musculares, incluso 
en la fase oculta de la enfermedad, cuando están 
asintomáticos y el ECG es normal

I B 665-668

Se recomienda tratar a los pacientes con 
trastornos neuromusculares que tienen arritmias 
ventriculares igual que a pacientes sin trastornos 
neuromusculares

I C Este 
panel de 
expertos

Se recomienda implante de marcapasos 
permanente para pacientes con enfermedades 
neuromusculares y BAV de tercer o segundo grado 
avanzado a cualquier nivel anatómico

I B 669

Se puede considerar el implante de marcapasos 
permanente para pacientes con distrofia miotónica 
de tipo 1 (enfermedad de Steinert), síndrome de 
Kearns-Sayre o distrofia muscular de cinturas con 
cualquier grado de BAV (incluso de primer grado) 
considerando el riesgo de progresión rápida

IIb B 666, 
669-672

Se puede considerar el uso de DAI en la distrofia 
miotónica de tipo 1 (enfermedad de Steinert) y en 
las distrofias musculares de Emery-Dreifuss y de 
cinturas de tipo 1B cuando haya indicación para 
estimulación cardiaca y evidencia de arritmias 
ventriculares

IIb B 71,669, 
672-674

BAV: bloqueo auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: 
electrocardiograma.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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5%. Con base en la elevada incidencia de trastornos de la conducción, 
se ha especulado que la MSC en la enfermedad de Steiner está cau-
sada principalmente por trastorno de la conducción progresivo; sin 
embargo, la evidencia de muerte súbita de pacientes con marcapa-
sos673 y TV espontáneas o inducibles parece indicar que las arritmias 
ventriculares son la causa de algunas de las muertes súbitas.

Lallemand et al668 estudiaron a pacientes con enfermedad de Steiner 
y realizaron mediciones invasivas seriadas de los intervalos His-
ventrículo que mostraron que la aparición de nuevo trastorno de la 
conducción se sigue de alargamiento de la conducción infrahisiana a 
los 5 años. De modo similar, un estudio de Laurent et al673 señaló que 
una prolongación del intervalo His-ventrículo > 70 ms en un EEF inva-
sivo es predictiva de BAV completo a los 6 años. Groh et al669 estudiaron 
a 406 pacientes adultos con distrofia miotónica de tipo 1 genética-
mente confirmada, y mostraron que la gravedad del defecto de conduc-
ción auriculoventricular o intraventricular y la presencia de arritmias 
auriculares eran factores de riesgo de muerte súbita independientes. En 
un gran estudio observacional retrospectivo de Wahbi et al672, el uso de 
EEF seguido de implante de marcapasos en pacientes con un intervalo 
His-ventrículo > 70 ms redujo la muerte súbita en comparación con 
pacientes en los que se siguió de valoración por ECG.

En los pacientes con distrofias musculares de Emery-Dreifuss y 
cinturas de tipo 1B asociadas a mutaciones de la lamina A o C, la 
muerte súbita causa un 30% de todas las muertes71.

Algunas series de pacientes con las 2 distrofias de lamina A y C 
indicaron que la aparición de BAV se asocia a malos resultados y la 
estimulación cardiaca es insuficiente para prevenir la MSC, lo que res-
palda el uso de DAI profilácticos en lugar de marcapasos cuando haya 
implicación cardiaca674. Entre los factores de riesgo de muerte súbita y 
terapias apropiadas del DAI, se incluyen TVNS, FEVI < 45%, sexo mas-
culino y mutaciones sin cambio de sentido en LMNA71. El tratamiento 
de la rara distrofia muscular de Emery-Dreifuss recesiva y ligada a X 
asociada a mutaciones en el gen de emerina es complicado por la falta 
de datos clínicos; en ausencia de información específica de genes, 
parece razonable adoptar la estrategia de tratamiento empleada en la 
forma dominante de Emery-Dreifuss666,671.

12.3. Pacientes gestantes

12.3.1. Arritmias no relacionadas con miocardiopatía periparto

Tabla 7
Afección cardiaca en las distrofias musculares

Miopatía Gen Afección cardiaca Frecuencia de 
afección cardiaca

Arritmia ventricular Arritmia auricular Muerte súbita 
reportada

Duchenne Distrofina MCD > 90% EV Solo en fase tardía Sí

Becker Distrofina MCD 60-75% TV asociada a MCD Asociada a MCD Sí

Miotónica tipo 1 Expansión de 
repetición CGT

Trastornos de 
conducción y MCD

60-80% TV, DAI indicado Dependiente de la 
edad

Sí, 30% de muertes

Miotónica tipo 2 Expansión de 
repetición CGT

Trastornos de 
conducción

10-25% Poco común Poco común Sí

Emery-Dreifuss Emerina, lamina 
A y C

Trastornos de 
conducción y MCD

> 90% TV, DAI indicado Común, parada 
auricular

Sí, 30% de muertes

Muscular de cinturas tipo 1B Lamina A y C Trastornos de 
conducción y MCD

> 90% TV, DAI indicado Común Sí, 30% de muertes

Muscular de cinturas tipo 2C-2F Sarcoglucanos MCD < 25% Poco común Pocos datos Desconocido

Muscular de cinturas tipo 2I Proteína 
relacionada con 
la fukutina

MCD 20-80% Poco común No reportada Desconocido

Fascioescapulohumeral Contracción de 
la repetición 
D4Z4

Trastornos de 
conducción

5-15% TV raras Rara No

DAI: desfibrilador automático implantable; EV: extrasístole ventricular; MCD: miocardiopatía dilatada; TV: taquicardia ventricular.
Adaptado con permiso de Groh et al666.

Tratamiento del riesgo arrítmico durante la gestación

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda implante de DAI si surge una 
indicación durante la gestación

I C 675

Se recomiendan los bloqueadores beta durante 
la gestación y también después del parto para 
pacientes con SQTL o TVPC

I C 675,676

Se recomienda metoprolol, propranolol o 
verapamilo oral para el tratamiento a largo plazo 
de la TV sostenida idiopática

I C 675,677

Se recomienda la cardioversión eléctrica inmediata 
para la TV sostenida, especialmente si es 
hemodinámicamente inestable

I C 675,677

Se debe considerar el sotalol o la procainamida 
i.v. para la conversión aguda de la TV sostenida 
monomórfica hemodinámicamente estable

IIa C 675

Se debe considerar la amiodarona i.v. para la 
conversión aguda de la TV monomórfica sostenida 
si es hemodinámicamente inestable, refractaria 
a la cardioversión eléctrica o no responde a otros 
fármacos

IIa C 675,677, 
678

Se puede considerar la ablación con catéter 
para el tratamiento de las taquicardias refractarias 
a fármacos mal tolerados

IIb C 675

DAI: desfibrilador automático implantable; SQTL: síndrome del QT largo; TV: 
taquicardia ventricular; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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12.3.1.1. Epidemiología

La gestación añade un riesgo significativo a las mujeres con enfer-
medad cardiaca estructural675,679-681. Hay un aumento sustancial del 
riesgo de eventos cardiacos en mujeres con SQTL congénito en el 
periodo posparto (40 semanas después del parto), y se debería conti-
nuar el tratamiento con bloqueadores beta676,682 durante toda la gesta-
ción y después del parto. Las mujeres con síndrome de Brugada 
pueden tener gestación y periodo periparto seguros683,684.

12.3.1.2. Diagnóstico

Las palpitaciones pueden estar causadas por extrasístoles auricu-
lares o ventriculares o incluso por taquicardia sinusal, y en su mayoría 
son benignas677,685-688. En muchas pacientes se produce una exacerba-
ción sintomática de la taquicardia supraventricular paroxística 
durante la gestación. Durante la gestación puede presentarse TV de 
nueva aparición677,686-688 y puede estar relacionada con aumento 
de catecolaminas689. El riesgo de TV recurrente es mayor en pacientes 
con TV y enfermedad cardiaca estructural previas676,690,691.

12.3.1.3. Tratamiento

Cuando se encuentran arritmias benignas, las pacientes necesi-
tan tranquilidad y deben evitar los estimulantes como la cafeína, el 
tabaco y el alcohol. La taquiarritmia sintomática se debe tratar 
mediante ablación con catéter antes de la gestación si esta es pla-
neada. Si se recomienda la terapia con fármacos, se aconseja ini-
ciarla lo más tarde posible en la gestación y emplear la menor dosis 
efectiva.

Las arritmias en ausencia de enfermedad cardiaca estructural 
durante la gestación normalmente son sensibles a la terapia con blo-
queadores beta675,692,693. Se puede considerar el sotalol o los bloquea-
dores de los canales de sodio (agentes de clase IC) en ausencia de 
enfermedad cardiaca estructural si los bloqueadores beta son inefi-
caces.

Aunque el primer trimestre se asocia al mayor riesgo teratogénico, 
la exposición a fármacos más tarde en la gestación puede causar efec-
tos adversos en el crecimiento y el desarrollo fetal, así como aumentar 
el riesgo de proarritmia. La Food and Drug Administration ha definido 
5 categorías para el uso de fármacos antiarrítmicos durante la gesta-
ción694:

• A: los estudios controlados no muestran riesgo (sin fármaco antia-
rrítmico).

• B: la posibilidad de dañar al feto es remota (sotalol, lidocaína).
• C: los beneficios potenciales superan al riesgo (quinidina, adeno-

sina, metoprolol, propranolol, verapamilo, diltiazem, digoxina, fle-
cainida, propafenona).

• D: evidencia de riesgo positiva (fenitoína, amiodarona).
• X: contraindicado.

El tratamiento farmacológico de la TV del TSVD idiopática es vera-
pamilo o bloqueadores beta (metoprolol o sotalol) como profilaxis si 
se asocian a síntomas graves o deterioro hemodinámico. La TV 
izquierda fascicular idiopática normalmente no responde a los blo-
queadores beta y se puede tratar con verapamilo; el mecanismo de 
esta taquicardia depende de la entrada lenta de calcio en fibras 
de Purkinje parcialmente despolarizadas1. Puede ser necesaria la 
ablación con catéter en caso de taquicardias refractarias a fármacos y 
mal toleradas. Las pacientes con DAI pueden tener una gestación exi-
tosa sin riesgo fetal695-697. Si surgen indicaciones de DAI durante la ges-
tación, se puede considerar el uso de un DAI subcutáneo para evitar la 
fluoroscopia, pero se debe sopesar frente a la escasa experiencia dis-
ponible.

12.3.2. Arritmias relacionadas con miocardiopatía periparto

La miocardiopatía periparto se define como IC causada por disfun-
ción sistólica del VI que se presenta hacia el final de la gestación o en los 
meses siguientes al parto700. La causa de la miocardiopatía periparto es 
incierta, e infecciones, inflamación y procesos autoinmunes pueden 
participar en ella1,701. Se ha estimado la incidencia en 50/100.000 naci-
dos vivos702. La tasa estimada de mortalidad relacionada con miocardio-
patía periparto en Estados Unidos varía entre el 6 y el 10%703. Estudios 
recientes indican que la miocardiopatía periparto puede ser una mani-
festación de MCD familiar asociada a mutaciones génicas704.

La miocardiopatía periparto se presenta habitualmente con IC 
secundaria a disfunción sistólica del VI hacia el final de la gestación o 
en los meses siguientes al parto. El VI puede no estar dilatado, pero la 
FE casi siempre está reducida (< 45%)698. Con esta reciente definición, 
la ventana temporal no está estrictamente definida705. Pueden produ-
cirse como resultado arritmias ventriculares complejas y parada car-
diaca súbita. Habría que descartar la miocardiopatía posparto en 
mujeres que se presentan con TV de nueva aparición durante las últi-
mas 6 semanas de gestación o al principio del posparto706.

Se debería aplicar la guía para el tratamiento de la IC aguda8. 
Durante la gestación, están contraindicados los IECA, los ARA-II y los 
inhibidores de la renina699,707. Se recomienda el tratamiento con blo-
queadores beta para todas las pacientes con IC que lo toleren; se debe 
preferir los bloqueadores beta con propiedades preferentemente 
β1-adrenérgicas (es decir, metoprolol). No se debe usar atenolol708. Se 
debe evitar los ARM709. Se debe interrumpir por cardioversión eléc-
trica las taquiarritmias ventriculares de potencial riesgo vital. El 
implante de un DAI en pacientes con arritmia ventricular o FE baja 
debe seguir las directrices estándar. Sin embargo, a la hora de tomar 
decisiones se debe considerar la relativamente alta (50%) tasa de 
recuperación espontánea de la MCD tras el parto710.

12.4. Apnea obstructiva del sueño 

12.4.1. Bradiarritmias y taquiarritmias

Tratamiento de arritmias relacionadas con miocardiopatía inducida por la 
gestación

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda cardioversión eléctrica o 
desfibrilación para gestantes que sufran TV o FV 
hemodinámicamente inestable

I B 698

Se recomienda el tratamiento estándar de la IC 
evitando fármacos contraindicados en la gestación 
(IECA, ARA-II e inhibidores de la renina)

I C 698,699

ARA-II: antagonistas del receptor de la angiotensina II; FV: fibrilación ventricular; IC: 
insuficiencia cardiaca; IECA: inhibidores de la enzima de conversión de la angiotensina; 
TV: taquicardia ventricular.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Tratamiento de arritmias ventriculares y bradiarritmias en la apnea del sueño

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe considerar el síndrome de apneas del sueño 
en el diagnóstico diferencial de las bradiarritmias

IIa B 711

La presencia de apneas del sueño y saturación de 
oxígeno reducida se puede considerar factor de 
riesgo de MSC en sujetos con trastornos respiratorios 
durante el sueño

IIb C 712

MSC: muerte súbita cardiaca.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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12.4.1.1. Epidemiología

Los datos sobre prevalencia de la apnea obstructiva del sueño en la 
población general no son unívocos debido a la gran heterogeneidad 
de las poblaciones estudiadas; sin embargo, según un riguroso estu-
dio poblacional que determinó las características epidemiológicas de 
la apnea obstructiva del sueño en 602 adultos de 30-60 años, la preva-
lencia de la enfermedad fue del 9% de las mujeres y el 24% de los varo-
nes713. La prevalencia de las arritmias depende en gran medida de las 
comorbilidades presentes en las diferentes poblaciones. Los datos del 
Busselton Health Study714 y la Wisconsin Sleep Cohort715 apuntan a que 
la apnea obstructiva del sueño se asocia a mayor mortalidad. Se ha 
debatido la existencia de una conexión con la MSC.

Recientemente, Gami et al712 han demostrado que la apnea obs-
tructiva del sueño asociada a una media de saturación de oxígeno 
nocturna reducida < 93% y una saturación de oxígeno nocturna 
mínima < 78% son factores de riesgo de MSC independientes 
(p < 0,0001). Por lo tanto, se debe incluir la presencia de apnea obs-
tructiva del sueño en baterías de pruebas para la estratificación del 
riesgo de MSC.

La frecuencia de arritmias cardiacas, principalmente nocturnas, 
aumenta con la gravedad del síndrome de apneas/hipopneas del 
sueño716-718.

12.4.1.2. Diagnóstico

Las anormalidades del ritmo cardiaco más comunes en pacientes 
con síndrome de apneas/hipopneas del sueño son la bradicardia sin-
usal, la pausa sinusal, el BAV de primer y segundo grado Mobitz I y 
una mayor tasa de EV719-724. Se ha demostrado un patrón circadiano de 
las arritmias ventriculares712,725-729 y mayor tasa de MSC en las horas 
de sueño (entre las 0.00 y las 6.00).

12.4.1.3. Tratamiento

Actualmente, no hay evidencia que indique desviarse del trata-
miento estándar de la arritmia ventricular de pacientes con síndrome 
de apneas/hipopneas del sueño; además, aún no se ha definido el 
valor de la presión aérea positiva continua para la prevención de arrit-
mias ventriculares y MSC711,730-733.

Se desconoce si el tratamiento apropiado de la apnea obstructiva 
del sueño podría modificar las manifestaciones clínicas y evitar la 
necesidad de terapia con marcapasos en los pacientes cuyas arritmias 
están relacionadas solo con eventos de obstrucción respiratoria733-739.

Están en estudio innovadoras terapias de estimulación más 
modernas para tratar el síndrome de apneas/hipopneas centrales del 
sueño con estimulación del nervio frénico y de las vías aéreas supe-
riores para la forma obstructiva740.

12.5. Proarritmia relacionada con fármacos

12.5.1. Interacción fármaco-sustrato debida a sustrato 
de enfermedad subyacente

Cuando se sospecha de arritmias inducidas por fármacos, se debe 
interrumpir cualquier fármaco perjudicial. Además, se debe realizar 
una valoración completa para excluir factores de riesgo cardio-
vascular que pudieran contribuir a un episodio arrítmico. Se debería 
sospechar arritmia inducida por fármacos si se ha excluido un sus-
trato arritmogénico hereditario o adquirido y el paciente está tra-
tado con agentes conocidos por alterar las propiedades eléctricas 
del corazón (p. ej., induciendo prolongación del QT) o causar anor-
malidades electrolíticas.

En pacientes con hipertrofia del VI, el uso de sotalol se ha asociado 
a proarritmia743. De modo similar, hay cierta preocupación sobre el 
uso de flecainida y propafenona para estos pacientes, en particular 
cuando haya una hipertrofia significativa (grosor de la pared del VI 
> 1,4 cm) o CI subyacente744.

No se debería usar fármacos bloqueadores de los canales de sodio 
en pacientes con antecedente de infarto de miocardio129 o TV soste-
nida debido a enfermedad cardiaca estructural. También habría que 
evitar en estas circunstancias otros fármacos con actividad bloquea-
dora de los canales de sodio como los antidepresivos tricíclicos. Si la 
función ventricular es anormal, la evaluación y el tratamiento deben 
ser similares que para pacientes que sufren arritmia ventricular en 
ausencia de fármacos antiarrítmicos.

12.5.2. Interacción fármaco-fármaco debida a fármacos 
específicos y combinaciones

Muchas medicaciones no cardiacas inhiben los canales de potasio 
(http://www.crediblemeds.org) y en pacientes susceptibles se aso-
cian a riesgo de taquicardias en TdP. El tratamiento con varios antibió-
ticos, como quinolonas o azitromicina, aumenta significativamente el 
riesgo de muerte y arritmia cardiaca125,745-747. Se ha visto que otros 
antibióticos macrólidos, incluidas la eritromicina y la claritromicina 
(también metabolizados por la enzima citocromo P450 3A4), 
aumentan el riesgo de TV polimórfica y muerte cardiaca, especial-
mente en mujeres748. La combinación de inhibidores del sistema 
renina-angiotensina y antibióticos tales como cotrimoxazol con 
hiperpotasemia no reconocida se ha asociado recientemente a un 
aumento del riesgo de muerte súbita749.

Los fármacos bloqueadores de los canales de sodio, tales como los 
antidepresivos tricíclicos, pueden producir prolongación del QRS y el 
ECG típico del síndrome de Brugada750. La cardiotoxicidad de la antra-
ciclina es dependiente de la dosis, y las dosis acumuladas más altas 
aumentan el riesgo de miocardiopatía y arritmias mortales751,752. El 
5-fluorouracilo puede causar FV por espasmo coronario753-755. 
El veneno de sapo puede producir toxicidad clínica parecida a la de la 
digoxina756; se ha descrito que productos como el té de dedalera pro-
ducen efectos similares757,758. Otros muchos fármacos pueden produ-
cir espasmo coronario759-761.

Casi independientemente del fármaco específico que causó la TdP, 
el tratamiento debe dirigirse a evitar los medicamentos en los pacien-
tes con alto riesgo de arritmia inducida por fármacos. El magnesio 
intravenoso puede suprimir los episodios de TdP sin acortar necesa-
riamente el QT, incluso cuando la concentración de magnesio en 
suero sea normal762. La estimulación cardiaca temporal es altamente 
eficaz en el tratamiento de la TdP. También se puede usar isoprotere-
nol. Se recomienda retirar cualquier fármaco perjudicial y corregir las 
anormalidades electrolíticas en estos pacientes.

12.5.3. Riesgo proarrítmico de fármacos antiarrítmicos

Los fármacos antiarrítmicos tienen efectos directos en los canales 
iónicos cardiacos. La flecainida, la propafenona y la quinidina tienen 
efectos bloqueadores de los canales de sodio763. En grandes estudios 

Tratamiento de la proarritmia relacionada con fármacos

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda retirar los agentes perjudiciales 
siempre que se sospechen arritmias inducidas 
por fármacos y se hayan excluido otros sustratos 
arritmogénicos

I B 362

A pesar de una posible causa corregible de 
la arritmia ventricular, se debe considerar la 
necesidad de implante profiláctico de DAI basada 
en una evaluación individualizada del futuro riesgo 
de arritmias ventriculares de riesgo vital

IIa C 741,742

DAI: desfibrilador automático implantable.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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clínicos, como CAST y CASH, los fármacos bloqueadores de los canales 
de sodio aumentaban la mortalidad de los pacientes con infarto de 
miocardio previo129,764. Se observaron tendencias similares en los estu-
dios previos de mexiletina363 y disopiramida362. En los pacientes en 
tratamiento de la TV sostenida, estos agentes pueden originar episo-
dios de TV sostenida más frecuentes y a menudo de más difícil cardio-
versión765,766.

El d-sotalol, agente prolongador del QT (un antiarrítmico puro de 
clase III), aumentó ligeramente la mortalidad en un gran ensayo clí-
nico aleatorizado en pacientes con infarto remoto137. En el estudio 
DIAMOND, un 3,3% de los pacientes con IC grave tuvieron TdP las pri-
meras 72 h de terapia con dofetilida767. La amiodarona puede causar 
TdP mucho menos habitualmente que otros antiarrítmicos prolonga-
dores del QT768.

Las bradiarritmias son efectos farmacológicos comunes de 
digoxina, verapamilo, diltiazem y bloqueadores beta. Algunas arrit-
mias son típicas de la toxicidad digitálica: automatismo auricular, 
nodular o ventricular aumentada, frecuentemente combinada con 
BAV.

En la mayoría de los casos, el tratamiento incluye interrupción del 
fármaco, monitorización del ritmo y mantenimiento de concentracio-
nes séricas de potasio normales. El magnesio i.v. y la estimulación car-
diaca temporal pueden ser de utilidad762. También se puede usar 
isoproterenol para aumentar el ritmo cardiaco y acortar la duración 
del potencial de acción ventricular para eliminar las despolarizacio-
nes y la TdP762,769-771.

12.5.4. Proarritmia debida a factores desencadenantes

Varios factores desencadenantes, como hipopotasemia (< 3,5 
mmol), un rápido aumento del potasio extracelular e hipomagnese-
mia, se asocian a arritmia ventricular y MSC772,773. La hipomagnesemia 
se asocia clásicamente a TV polimórfica o TdP, que pueden responder 
al magnesio i.v.774,775. La hipopotasemia con o sin hipomagnesemia 
puede ser causa de arritmia ventricular en sujetos con hipertensión e 
IC congestiva (precipitada por el uso de tiacidas y diuréticos de asa)774. 
Múltiples factores, como bradicardia, isquemia, espasmo coronario, 
trombosis, inanición aguda776 y toxicidad/retirada aguda del alco-
hol777,778, pueden facilitar la aparición de arritmia ventricular y MSC. 
Los DAI también pueden causar la aparición de arritmia ven-
tricular779-781.

Para estos pacientes se recomienda retirar cualquier fármaco per-
judicial y corregir las anormalidades electrolíticas.

12.6. Muerte súbita cardiaca después de un trasplante 
cardiaco

Muchos estudios clínicos han demostrado que la muerte súbita es 
frecuente después de un trasplante cardiaco (más del 10% de los 
receptores de trasplante cardiaco)782. Algunos pacientes pueden sufrir 
muerte súbita tras una historia de varios episodios de rechazo grave.

En pacientes con rechazo agudo, se puede dañar el sistema de con-
ducción, lo cual conduce a arritmias ventriculares y muerte súbita. 
Estos corazones pueden encontrarse en riesgo aumentado de arrit-
mias durante el estrés hemodinámico de la hemodiálisis o la plasma-
féresis783. Se encuentra enfermedad coronaria en la mayoría de los 
pacientes de trasplante cardiaco con muerte súbita; puede deberse a 
hiperpotasemia, hemodiálisis o plasmaféresis como desencadenantes 
del evento, pero puede ser también una muerte arrítmica primaria.

El uso de DAI tras el trasplante cardiaco puede resultar apropiado 
para pacientes de alto riesgo seleccionados784.

12.7. Muerte súbita cardiaca de atletas

Los atletas se encuentran en un riesgo de MSC excesivo en compa-
ración con los no atletas de edad similar26: se estima que la incidencia 

anual de MSC en atletas jóvenes (< 35 años) oscila entre 0,7 y 
3,0/100.000788. En atletas de más edad, la incidencia es mayor y se 
espera que aumente con la edad789. La intensidad de la actividad y la 
edad del atleta son factores de riesgo fundamentales.

Las causas más frecuentes de muerte súbita de los atletas más 
jóvenes son los trastornos arritmogénicos hereditarios (miocardiopa-
tías y canalopatías) y la CI (tanto congénita como adquirida). En Esta-
dos Unidos, se estableció el National Registry of Sudden Death in 

Athletes en el Minneapolis Heart Institute en los años ochenta, que ha 
emitido informes sobre 1.866 muertes súbitas de individuos menores 
de 40 años durante un periodo observacional de 27 años. Sus datos 
muestran que un 36% de todas las muertes súbitas en este registro se 
atribuyen a causas cardiovasculares confirmadas, de las cuales 
las más frecuentes son la MCH (36%), las anomalías congénitas de las 
arterias coronarias (17%), la miocarditis (6%), la MAVD (4%) y las cana-
lopatías (3,6%)27. En Italia, investigadores de la región del Véneto rea-
lizaron un estudio de cohortes prospectivo que incluyó a sujetos 
mayores de 36 años implicados en deportes de competición entre 
1979 y 1999. Se encontró MAVD como causa de MSC en un 24% de 
estos atletas, seguida de la CI aterosclerótica (20%), el origen anómalo 
de las arterias coronarias (14%) y el prolapso de la válvula mitral 
(12%)26. En atletas de más edad (> 35-40 años), como en la población 
general, la enfermedad coronaria aterosclerótica representa más de la 
mitad de casos29.

El cribado previo a la participación parece eficaz790 en la preven-
ción de la MSC, pero los programas de cribado varían mucho entre los 
países europeos y entre Europa y Estados Unidos791. El cribado car-
diaco debe estar adaptado a la edad del atleta para que pueda dar 
cuenta de factores de riesgo específicos de la edad. En atletas jóvenes 
(35 o menos años), el cribado debe centrarse en miocardiopatías y 
canalopatías hereditarias (véanse las secciones 8 y 9). En atletas de 
más edad, la CI es la causa más común de MSC y el cribado también 
debe dirigirse a la detección de signos de isquemia792.

La European Association of Cardiovascular Prevention and Rehabilita-

tion ha emitido recomendaciones para la evaluación cardiovascular 
de individuos activos de mediana edad/mayores involucrados en acti-
vidades deportivas en su tiempo libre792. El esquema de valoración de 
riesgos para individuos activos de mediana edad se resume en la 
figura 4.

Recientemente, Menafoglio et al785 valoraron las implicaciones 
para el volumen de trabajo, el rendimiento y los costes económicos de 

Prevención de la muerte súbita cardiaca de atletas

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Para los atletas, se recomienda una cuidadosa 
recogida de la historia para descubrir enfermedad 
cardiovascular subyacente, trastornos del ritmo, 
episodios de síncope o historia familiar de MSC

I C Este 
panel de 
expertos

Tras identificar anomalías del ECG que indiquen 
cardiopatía estructural, se recomienda 
ecocardiografía o RMC

I C Este 
panel de 
expertos

Para los atletas más jóvenes, se debe considerar 
examen físico y ECG de 12 derivaciones en reposo 
para el cribado previo a la participación

IIa C Este 
panel de 
expertos

Se debe cribar a los individuos de mediana edad 
que realizan ejercicio de gran intensidad mediante 
historia, examen físico, SCORE y ECG en reposo

IIa C 785

El personal de las instalaciones deportivas debe 
estar entrenado en reanimación cardiopulmonar 
y el uso apropiado de desfibriladores automáticos 
externos

IIa C 179,786

ECG: electrocardiograma; MSC: muerte súbita cardiaca; RMC: resonancia magnética 
cardiaca; SCORE: evaluación sistemática de riesgos coronarios787.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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Adulto/mayor 

activo

Qué actividad

Actividad de intensidad moderada

Negativo Positivo

Negativo Positivo

Negativo Positivo

Estudios en ejercicio 

máximo

Nueva evaluación, 

tratamiento apropiado 

y actividad física 

prescrita 

individualizadamente

Elegible para entrenamiento de ejercicio 

moderado/alto

Valoración de riesgos 

(propia o por alguien que 

no es médico)

Actividad de intensidad alta

Cribado por un médico

Actividad de intensidad baja

Elegible para 

actividad física 

de intensidad baja

Figura 4. Protocolo de evaluación previa a la participación propuesto para individuos adultos o mayores activos y asintomáticos. ECG: electrocardiograma; SCORE: evaluación 
sistemática de riesgos coronarios. Adaptado de Borjesson et al792 con permiso.
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esta estrategia preventiva en 785 atletas de 35-56 años involucrados 
en deportes de gran intensidad. Se determinó un trastorno cardio-
vascular en el 2,8% de los atletas y el coste supuso 199 dólares por 
atleta. Los autores concluyeron que la evaluación generalizada parece 
factible y a un coste razonable785.

Es importante que los entrenadores y el personal de las instalacio-
nes deportivas estén adiestrados para enfrentarse a situaciones de 
emergencia, realizar reanimación cardiopulmonar y utilizar desfibri-
ladores automáticos externos179,786.

12.8. Síndrome de Wolff-Parkinson-White

El síndrome de Wolff-Parkinson-White (WPW) es una causa bas-
tante infrecuente de MSC, con una incidencia anual estimada de un 
0,05-0,2%794. Se puede producir MSC por aparición de FA con rápida 
respuesta ventricular que degenera en FV795. El principal factor de 
riesgo de MSC es la presencia de una vía accesoria con refractarie-
dad anterógrada corta. En un reciente registro prospectivo de 8 años 
sobre 2.169 pacientes con síndrome de WPW, sufrieron MSC princi-
palmente los pacientes con periodos refractarios anterógrados de la 
vía ≤ 240 ms y taquicardia por reentrada auriculoventricular inicia-
dora de FA793.

Se recomienda un EEF con ablación en pacientes con síndrome de 
WPW reanimados de una parada cardiaca abortada debida a FA y con-
ducción rápida por la vía accesoria que causa FV796. Se debería consi-
derar EEF y ablación si el paciente está sintomático (p. ej., con síncope 
o palpitaciones) o el periodo refractario de la vía accesoria es 
≤ 240 ms793. El EEF debe incluir la medición del intervalo RR preexci-
tado más corto durante la FA inducida (o del intervalo RR preexcitado 
más corto durante la estimulación auricular rápida), la determinación 
del número y la localización de las vías accesorias, las propiedades 
anterógradas y retrógradas de las vías accesorias y el NAV y el periodo 
refractario eficaz de las vías accesorias y el ventrículo a múltiples 
longitudes de ciclo.

Se debe evitar el tratamiento con antagonistas del calcio (verapa-
milo) o digoxina para los pacientes con WPW, ya que estas medicacio-
nes pueden aumentar la conducción anterógrada a través de la vía 
accesoria por aumento del periodo refractario en el NAV.

12.9. Prevención de la muerte súbita cardiaca de ancianos

El uso de fármacos antiarrítmicos en pacientes ancianos se debe 
ajustar para adaptarse a una disminución del aclaramiento renal y 
hepático, cambios en la composición corporal y las comorbilidades. 
También hay que considerar el riesgo de interacciones entre los fár-
macos y puede ser necesario un ajuste de la dosis. En ausencia de con-
traindicaciones específicas, habría que considerar los bloqueadores 
beta para pacientes ancianos que han sufrido infarto de miocardio, ya 
que se ha visto que previenen la MSC de los mayores de 65 años797.

Los DAI se usan ampliamente en los ancianos: análisis de subgru-
pos de los estudios AVID y MADIT-II demostraron beneficios equiva-
lentes del DAI en pacientes ancianos y más jóvenes63,153. Un metanálisis 
que combinó datos de estudios sobre la prevención primaria de la 
MSC (MUSTT, MADIT-II, DEFINITE y SCD-HeFT) encontró que la tera-
pia con DAI reduce la mortalidad por cualquier causa de los pacientes 
de edad ≥ 75 años en ausencia de complicaciones relacionadas con el 
DAI (HR = 0,73; IC95%, 0,51-0,974; p = 0,03)798. Es interesante, sin 
embargo, que un metanálisis diferente apuntara a que la terapia con 
DAI podría ser menos beneficiosa para los pacientes ancianos con dis-
función grave del VI (HR = 0,75; IC95%, 0,61-0,91)799. Los datos agrupa-
dos de estudios de prevención secundaria (AVID, CASH y CIDS) 
revelaron que la terapia con DAI reduce significativamente la muerte 
por cualquier causa y la arrítmica en pacientes de edad ≤ 75 años, 
pero no en los mayores de 75 (muerte por cualquier causa, HR = 1,06; 
IC95%, 0,69-1,64; p = 0,79; muerte arrítmica, HR = 0,90; IC95%, 0,42-
1,95; p = 0,79)800. Estudios observacionales y datos de registros de la 
práctica clínica diaria en prevención primaria demuestran que la edad 
por sí sola no debe excluir el implante de un dispositivo801,802.

La decisión de implantar un DAI debería considerar las consecuen-
cias del dispositivo en la calidad de vida: en un subestudio del 
MADIT-II, no se estableció ninguna disminución significativa de los 
años de vida ajustados por calidad para los pacientes de 65 o más 
años803. En general, la edad no se encuentra entre los criterios consi-
derados para el uso apropiado del DAI, ya que los octogenarios que 
mueren súbitamente pueden estar altamente funcionales incluso en 
el mes previo a su muerte804. El juicio clínico, junto con los deseos del 
paciente y la familia, puede contribuir a la decisión de desviarse de las 
recomendaciones estándar para el uso del DAI.

12.10. Aspectos de la etapa final de la vida

Los pacientes con enfermedad terminal frecuentemente contraen 
afecciones que predisponen a arritmias (hipoxia, dolor y alteraciones 
electrolíticas) y hasta un 20% de los portadores de DAI reciben descar-
gas en las últimas semanas de vida805,807,808.

Discutir la desactivación del DAI con el paciente y la familia para 
evitar sufrimientos y dolores innecesarios a una persona que se está 
muriendo es una necesidad importante, aunque con frecuencia se 
ignora. Habría que prestar una consideración individualizada a los 
deseos del paciente, respetando tanto el consentimiento informado 
como el rechazo informado. Cuando los pacientes no son capaces de 
tomar esta decisión por sí mismos, habría que oír a un miembro de la 
familia o a alguien que tome las decisiones por ellos o se debería cum-
plir el testamento vital del paciente, si lo hay805,808,809.

Debido a la complejidad de la cuestión, se puede encontrar infor-
mación exhaustiva sobre cómo implementar las recomendaciones 
en 2 documentos de consenso de la EHRA805 y la Heart Rhythm 

Society809. Además, hay que tener en cuenta las normas y la legisla-
ción locales.

Tratamiento de pacientes con síndrome de Wolff-Parkinson-White

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se recomienda la ablación para pacientes con 
síndrome de WPW reanimados de parada cardiaca 
súbita debida a FA y conducción rápida por la vía 
accesoria causante de FV

I B 793

Se debe considerar la ablación para pacientes con 
síndrome de WPW sintomáticos o que tengan vías 
accesorias con periodos refractarios ≤ 240 ms

IIa B 793

FA: fibrilación auricular; FV: fibrilación ventricular; WPW: Wolff-Parkinson-White.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.

Manejo de problemas en la etapa terminal

Recomendaciones Clasea Nivelb Refc

Se debe tomar en consideración comentar con los 
pacientes cualificados para implante de DAI los 
problemas de la etapa terminal antes del implante 
y en momentos significativos en el curso de la 
enfermedad

IIa C 805,806

Se debe considerar la desactivación del DAI cuando 
las condiciones clínicas se deterioren

IIa C 805,806

DAI: desfibrilador automático implantable.
aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.
cReferencias que respaldan las recomendaciones.
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La desactivación puede realizarse por programación del disposi-
tivo o, si esto no es factible, por aplicación de un imán directamente 
contra el dispositivo. Puede ser preferible suspender solo las terapias 
antitaquicárdicas y mantener la estimulación antibradicardia con 
objeto de evitar el deterioro sintomático.

13. LAGUNAS EN LA EVIDENCIA

• La primera manifestación clínica de muerte súbita con frecuencia 
es mortal. Por lo tanto, la identificación de pacientes en riesgo de 
muerte súbita es la piedra angular en la prevención de la muerte 
súbita. La estratificación de riesgo para prevención primaria de la 
MSC con técnicas invasivas y no invasivas aún es insatisfactoria. Se 
necesita valorar nuevos enfoques, como la elaboración del perfil 
genético, el cribado electrocardiográfico y las técnicas de imagen. 
Se necesita urgentemente estudios sobre los mejores métodos 
para detectar a las poblaciones asintomáticas en riesgo de muerte 
súbita. Se necesitan métodos simples y baratos apropiados para el 
cribado masivo.

• Asegurar una cadena de cuidado eficaz y rápida es de máxima 
importancia para mejorar la supervivencia de las víctimas de 
muerte súbita. Se necesita más investigación para evaluar el 
diseño óptimo de dichas cadenas de supervivencia, incluidos 
el cuidado prehospitalario y los protocolos hospitalarios.

• Los éxitos en la prevención de la CI y la IC debidas a infartos de 
miocardio han reducido sustancialmente las tasas de muerte súbita. 
Se necesitan más estudios sobre las otras causas de muerte 
súbita para reducir aún más su incidencia.

• Más de la mitad de las víctimas de muerte súbita tienen función 
del VI conservada. Se necesitan con urgencia programas de inves-
tigación específicos para comprender los mecanismos que causan 
muerte súbita a pacientes con función del VI conservada, que pro-
bablemente requieran abordaje interdisciplinario con cardiólogos, 
genetistas, epidemiólogos y científicos básicos y traslacionales. 
Dicha investigación debería abarcar una mejor detección de 
pacientes con miocardiopatías hereditarias y trastornos arritmo-
génicos hereditarios, estratificación de riesgo de muerte súbita de 
los pacientes con ICFEc y valoración del riesgo de muerte súbita 
de los pacientes con FA.

• Los chalecos desfibriladores pueden ser una opción terapéutica 
interesante para pacientes seleccionados, pero requieren estudios 
aleatorizados de mayor tamaño antes de que se pueda definir 
totalmente indicaciones claras.

• Están justificados ensayos aleatorizados sobre la viabilidad de la 
estratificación de riesgo con EEF invasivo precozmente tras el 
infarto de miocardio.

• Ha transcurrido más de una década desde la publicación de los 
ensayos clínicos aleatorizados de referencia sobre prevención pri-
maria de la MSC, que hasta ahora han servido como base para el 

uso de DAI en pacientes con disfunción sistólica del VI e IC. Los 
perfiles de los pacientes y los tratamientos médicos han cambiado 
significativamente desde entonces: los pacientes de hoy son de 
más edad y tienen más comorbilidades, tales como FA, enferme-
dad renal crónica y otras. Por lo tanto, se necesitan nuevos estu-
dios clínicos para valorar el beneficio potencial de la prevención 
primaria de la MSC con DAI para la población actual de pacientes. 
Dado que no hay en curso ningún nuevo ensayo clínico aleatori-
zado relevante, los datos de registros prospectivos podrían arrojar 
más luz sobre este aspecto, muy importante desde el punto de 
vista clínico.

• Se necesita investigar más para establecer intervenciones basadas 
en la evidencia con objeto de reducir el impacto psicosocial y opti-
mizar el cuidado y la asistencia para pacientes y familias con riesgo 
de MSC.

• Muchos pacientes con FE reducida mejorarán su FEVI con el 
tiempo. Algunos de estos pacientes recibirán un desfibrilador sin 
una necesidad clara, mientras que otros pueden permanecer en 
riesgo de muerte súbita pese a recuperar la función del VI. Se nece-
sita investigar más sobre la mejor valoración de estos pacientes 
que facilite un tratamiento de la muerte súbita mejor y personali-
zado.

• El uso de TRC-D en pacientes con FA y el lugar de la ablación del 
NAV no se han definido claramente fuera de conjuntos de datos 
observacionales. Hay clara necesidad de estudios aleatorizados y 
de potencia adecuada sobre este común grupo de pacientes.

• El campo de las arritmias y miocardiopatías hereditarias ha expe-
rimentado importantes avances en los últimos 20 años, principal-
mente debido a la amplia disponibilidad del diagnóstico genético y 
la disponibilidad de datos clínicos de grandes registros. Sin 
embargo, aún existen deficiencias clave en la evidencia. Un gran 
número de pacientes con arritmias y miocardiopatías hereditarias 
primarias aún mueren antes de llegar al diagnóstico, lo que parece 
indicar la necesidad de mejores enfoques diagnósticos. También 
existen lagunas de conocimiento en los esquemas de estratifica-
ción de riesgos para enfermedades tales como el síndrome de Bru-
gada, el SQTC, la MAVD y la mayoría de las miocardiopatías 
dilatadas no isquémicas.

• Las TV empeoran el pronóstico de pacientes con una variedad de 
enfermedades cardiacas estructurales. Se necesita con urgencia 
una nueva terapia antiarrítmica u otra terapia médica para que una 
población más amplia pueda quedar protegida de arritmias ven-
triculares malignas de primera aparición o recurrentes. Queda por 
estudiar si un tratamiento antiarrítmico específico puede mejorar 
ese pronóstico. Aunque se ha visto que la ablación con catéter de la 
TV recurrente en pacientes con cardiopatía estructural reduce sig-
nificativamente el número de recurrencias de TV, el impacto de la 
ablación con catéter de la TV en la mortalidad no está claro y 
merece estudio.
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Clasea Nivelb

Población general

Ante toda víctima de muerte súbita inexplicable, se recomienda el análisis de sangre y otros fluidos corporales adecuadamente recogidos para toxicología 
y patología molecular

I C

Se recomienda establecer el acceso público a la desfibrilación en lugares donde la parada cardiaca sea relativamente común y se disponga de 
almacenamiento adecuado (p. ej., escuelas, estadios deportivos, grandes estaciones, casinos, etc.) o no se disponga de ningún otro acceso a la desfibrilación 
(como trenes, cruceros, aviones, etc.)

I B

Pacientes con indicación de DAI

Se recomienda comentar con todos los pacientes los inconvenientes en la calidad de vida antes de implantar el DAI y en el curso de la enfermedad I C

Cardiopatía isquémica

Se recomienda revaluar la FEVI 6-12 semanas después de un infarto de miocardio para valorar la necesidad potencial de implante de DAI para prevención 
primaria

I C

Pacientes con insuficiencia cardiaca

Se recomienda la terapia con DAI para reducir la MSC de pacientes con IC sintomática (NYHA II-III), FEVI ≤ 35% después de al menos 3 meses de terapia 
médica óptima y esperanza de vida con buen estado funcional ≥ 1 año:

  •  Etiología isquémica y al menos 6 semanas tras un infarto de miocardio I A

  • Etiología no isquémica I B

Para reducir la mortalidad por cualquier causa, se recomienda TRC-D para pacientes con QRS ≥ 130 ms, FEVI ≤ 30%, BRIH a pesar de al menos 3 meses 
de terapia farmacológica óptima y esperanza de vida con buen estado funcional ≥ 1 año

I A

Para reducir la mortalidad por cualquier causa, se recomienda TRC para pacientes con FEVI ≤ 35%, BRIH a pesar de al menos 3 meses de terapia 
farmacológica óptima y esperanza de vida con buen estado funcional ≥ 1 año:

  • Con QRS > 150 ms I A

  • Con QRS de 120-150 ms I B

Enfermedades arritmogénicas hereditarias

Se recomienda a los pacientes con MAVD evitar los deportes de competición I C

Recomendaciones emergentes

Si hay riesgos/contraindicaciones para el DAI, este no está disponible o el paciente lo rechaza, se debe considerar la flecainida además de bloqueadores 
beta para pacientes con diagnóstico de TVPC que sufren síncopes recurrentes o TV polimórfica/bidireccional mientras están en tratamiento 
con bloqueadores beta

IIa C

Se debe considerar el DAI para pacientes con MCD, una mutación en LMNA causante de enfermedad confirmada y factores de riesgo clínico IIa B

BRIH: bloqueo de la rama izquierda del haz; DAI: desfibrilador automático implantable; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; MAVD: 
miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; MCD: miocardiopatía dilatada; MSC: muerte súbita cardiaca; NYHA: clase funcional de la New York Heart Association; TRC-D: 
terapia de resincronización cardiaca con desfibrilador; TV: taquicardia ventricular; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica.

aClase de recomendación.
bNivel de evidencia.

Tabla web 1
Guías publicadas desde 2006 sobre la prevención de la MSC en la población general, excluidas las que tratan sobre enfermedades específicas

Guía Año Ref

Guía de la ESC/EHRA para el control del ritmo cardiaco y la TRC 2007 4

Guía del ACC/AHA/HRS/AATS/STS para la terapia basada en dispositivos de anormalidades del ritmo cardiaco 2008 5

Declaración científica de la AHA/ACCF/HRS sobre técnicas no invasivas de estratificación de riesgos para identificar a pacientes en riesgo de MSC 2008 6

Actualización enfocada de la ESC/HFA/EHRA de la guía de la ESC sobre la terapia con dispositivos en la insuficiencia cardiaca: una actualización de la guía 
de la ESC de 2008 para el diagnóstico y el tratamiento de la IC aguda y crónica y la guía de la ESC de 2007 para la terapia cardiaca y de resincronización

2010 7

Guía de la ESC/HFA para el diagnóstico y el tratamiento de la IC aguda y crónica 2012 8

Guía de la ACCF/AHA para el tratamiento de la IC 2013 9

Guía de la ESC/EHRA sobre el control del ritmo cardiaco y la TRC 2013 10

Actualización enfocada de la ACCF/AHA/HRS incorporada en la guía de la ACCF/AHA/HRS de 2008 para la terapia basada en dispositivos de anormalidades 
del ritmo cardiaco

2013 11

Declaración de consenso de expertos de la HRS/ACC/AHA sobre el uso de la terapia con desfibrilador automático implantable en pacientes no incluidos 
o no bien representados en ensayos clínicos

2014 12

Guía de la ESC/EACTS de 2014 sobre revascularización miocárdica: Grupo de Trabajo sobre Revascularización Miocárdica de la ESC y la European Association 

for Cardio-Thoracic Surgery (EACTS)
2014 13

Consenso de expertos de la EHRA/HRS/APHRS sobre arritmias ventriculares 2014 3

AAC: American College of Cardiology; AATS: American Association for Thoracic Surgery; ACCF: American College of Cardiology Foundation; AHA: American Heart Association; EACTS: 
European Association for Cardio-Thoracic Surgery; EHRA: European Heart Rhythm Association; ESC: Sociedad Europea de Cardiología; HFA: Heart Failure Association; HRS: Heart 

Rhythm Society; IC: insuficiencia cardiaca; MSC: muerte súbita cardiaca; STS: Society of Thoracic Surgeons; TRC: terapia de resincronización cardiaca.

14. MENSAJES SOBRE LO QUE SE DEBE Y LO QUE NO SE DEBE HACER

15. ANEXO WEB
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Tabla web 2
Prevalencia en series de autopsias de miocardiopatías hereditarias subyacentes o síndrome de muerte súbita arrítmica en individuos jóvenes (< 40 años), dividida entre atletas y 
población general

Referencia (año) País Periodo Franja de edad (años) MSC, n MCH, % MCD, % MAVD, % MC total, % SMSA, %

Población de atletas

Van Camp (1995)25 Estados Unidos 1983-1993 13-24 105 45 5 1 51 7

Corrado (2003)26 Italia 1979-1999 12-35 52 2 2 23 27 2

Maron (2009)27 Estados Unidos 1980-2006 8-39 690 36,3 2 4,3 42,6 —

Choi (2013)28 Estados Unidos 2007-2008 11-30 54 30 4 — 34 7

Suárez-Mier (2013)29 España 1995-2010 9-35 81 9,8 — 14,8 24,6 23,4

Maron (2014)30 Estados Unidos 2002-2011 18-22 64 33 3 4,6 40,6 —

Población general

Topaz (1985)31 Estados Unidos 1960-1983 7-35 50 12 — — 12 14

Drory (1991)32 Israel 1976-1985 9-39 137 11 3 — 14 14

Wisten (2002)33 Suecia 1992-1999 15-35 181 10,5 12,2 6,6 29,3 21

Corrado (2003)26 Italia 1979-1999 12-35 277 8,5 4 13,5 26 7

Eckart (2004)34 Estados Unidos 1977-2001 18-35 108 7 1 1 9 40

Puranik (2005)35 Australia 1995-2004 5-35 241 5,8 5,4 1,6 12,8 26,5

Di Gioia (2006)36 Italia 2001-2005 2-40 100 4 4 12 20 19

Papadakis (2009)37 Reino Unido 2002-2005 1-34 1.677 5 12 — 17 14

Morris (2009)38 Irlanda 2005 0-35 69 14,5 1,5 1,5 17,5 40,6

Lim (2010)39 Canadá 2005-2007 0-35 100 8 1 4 13 35

Winkel (2011)40 Dinamarca 2000-2006 1-35 314 0,6 1,3 5 7 43

Eckart (2011)21 Estados Unidos 1998-2008 18-35 298 12,8 4,7 1,3 18,8 41

Margey (2011)41 Irlanda 2005-2007 15-35 116 14,7 2,6 1,7 19 27

Pilmer (2013)42 Canadá 2008 2-40 174 7 14 1,7 22,7 28

De Noronha (2014)43 Reino Unido 2007-2009 1-35 422 5 2 3 10 54

Risgaard (2014)44 Dinamarca 2007-2009 1-35 117 4,3 — 7,7 12 47,9

Winkel (2014)45 Dinamarca 2000-2006 1-18 62 1,6 1,6 6,5 9,7 40,3

Pilmer (2014)46 Canadá 2005-2009 1-19 116 7 2 8 17 52

Vassalini (2015)47 Italia 1993-2012 1-40 54 9,2 — 11,1 20,3 22,2

MAVD: miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; MC: miocardiopatía; MCD: miocardiopatía dilatada; MCH: miocardiopatía hipertrófica; MSC: muerte súbita cardiaca; 
SMSA: síndrome de muerte súbita arrítmica (es decir, corazón normal).
Adaptado de Mazzanti et al48.

Tabla web 3
Definiciones comunes utilizadas al describir las arritmias ventriculares122

Terminología: tipo de arritmia ventricular Definición: clasificación electrocardiográfica

TV bidireccional TV con un cambio latido a latido en el eje QRS

Taquicardia por reentrada rama-rama TV debida a reentrada en la que está implicado el sistema His-Purkinje, normalmente con morfología de BRIH, más común en 
MCD con intervalo HV prolongado

Ritmo idioventricular Arritmia de 3 o más complejos consecutivos que se originan en los ventrículos a un ritmo < 100 lpm

TV monomórfica Morfología de QRS único estable durante la TV

TV no sostenida Tres o más complejos ventriculares consecutivos en duración, que finalizan espontáneamente en menos de 30 s

TV pleomórfica Más de una morfología de QRS estable durante un episodio de TV

TV polimórfica Una morfología de QRS cambiante o multiforme a una duración de ciclo de entre 100 y 300 lpm durante la TV

Extrasístoles ventriculares Una despolarización ventricular que se produce más precozmente de lo esperado y aparece en el ECG como un complejo QRS 
ancho precoz sin una onda P relacionada precedente

TV sostenida TV de duración ≥ 30 s o que requiere finalización antes de 30 s debido a deterioro hemodinámico

Torsade de pointes TV caracterizada por retorcimiento de los complejos QRS alrededor de la línea isoeléctrica del ECG durante la arritmia, que 
puede asociarse a un síndrome de QT largo

Flutter ventricular Una TV regular (variaciones de la duración del ciclo ≤ 30 ms) de aproximadamente 300 lpm con un aspecto monomórfico; 
sin intervalo isoeléctrico entre complejos QRS sucesivos

Fibrilación ventricular Ritmo ventricular rápido, normalmente > 300 lpm (duración del ciclo ≤ 200 ms), muy irregular, con marcada variabilidad en la 
duración, la morfología y la amplitud del ciclo QRS

Taquicardia ventricular Arritmia de 3 o más complejos consecutivos en duración que se originan en los ventrículos a un ritmo ≥ 100 lpm

BRIH: bloqueo de la rama izquierda del haz; ECG: electrocardiograma; MCD: miocardiopatía dilatada; TV: taquicardia ventricular.
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Tabla web 4
Exploraciones que pueden desvelar hallazgos específicos de la enfermedad

Estados de enfermedad e 
investigaciones que desvelarían 
hallazgos específicos de la 
enfermedad

Historia clínica, 
agrupación familiar 
de MSC

ECG Holter, registrador de 
sucesos, registrador 
de asa implantable

Prueba de 
ejercicio

ECG-SP Imagen

Síndrome del QT largo, 
síndrome del QT corto

Eventos en situaciones 
de provocación, 
familiar

QTc largo, QTc corto QT largo, TdP, QT 
corto, TdP, FA

— — —

Síndrome de Brugada TV inducida por 
fiebre, familiar

Elevación del ST ≥ 2 mm 
con aspecto curvado en 
V1 o V2 situadas en el 
segundo, el tercer o el 
cuarto espacio intercostal

— — — —

Taquicardia ventricular 
polimórfica catecolaminérgica

Síncope inducido por 
el ejercicio, familiar

— TV al realizar ejercicio TV al realizar 
ejercicio

— —

Miocardiopatía arritmogénica 
del ventrículo derecho

Familiar Ondas T negativas en 
V1-V3

— — Potenciales 
tardíos

Cambios 
morfológicos, tamaño 
del VD aumentado

Miocardiopatía hipertrófica Familiar Hipertrofia del VI — — — Hipertrofia del VI, 
cicatrización

Cardiopatía isquémica Dolor torácico Ondas Q, cambios en el 
ST, BRIH

— Cambios en el ST 
inducidos por el 
ejercicio

— Discinesia tras IM

Miocardiopatía dilatada Disnea — — — — Disfunción sistólica-
FEVI reducida

BRIH: bloqueo de la rama izquierda del haz; ECG-SP: electrocardiograma de señal promediada; FA: fibrilación auricular; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; IM: 
infarto de miocardio; TdP: torsade de pointes; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.

Tabla web 5
Metanálisis de estudios de prevención secundaria con DAI 

Ensayo N Mortalidad total Mortalidad arrítmica

Eventos HR (IC95%) Eventos HR (IC95%)

AVID153 1.016 80 0,62 (0,47-0,81) 24 0,43 (0,27-0,66)

CIDS151 659 83 0,82 (0,61-1,10) 30 0,68 (0,43-1,08)

CASH152 191 37 0,83 (0,52-1,33) 7 0,32 (0,15-0,69)

Acumulado 1.866 200 0,72 (0,60-0,87) 61 0,50 (0,37-0,67)

AVID: Antiarrhythmic drugs Versus Implantable Defibrillator; CASH: Cardiac Arrest Study Hamburg; CIDS: Canadian Implantable Defibrillator Study; HR: hazard ratio; IC95%: intervalo 
de confianza del 95%. Modificado de Connolly et al154.
Para heterogeneidad, p = 0,306.

Tabla web 6
Ensayos con desfibrilador automático implantable subcutáneo

Autor principal (año) Pacientes, n Seguimiento 
medio (meses)

Detección 
apropiada, %

Conversión eficaz 
con UDF, %

Descargas inapropiadas 
en el seguimiento, %

Complicaciones que 
requieren reintervención, %

Bardy (2010)159 55 10 100 98 9 11

Dabiri Abkenari (2011)161 31 9 100 100 16 10

Olde Nordkamp (2012)162 118 18 NR 100 13 14

Aydin (2012)163 40 8 NR 97,5 5 13

Jarman (2012)160 16 9 100 100 25 19

Jarman (2013)164 111 12 100 100 15 16

Köbe (2013)165 69 7 NR 95,5 4 4

Weiss (2013)157 314 11 99,8 100 14 1,3

Lambiase (2014)158 472 18,5 NR 99,7 7 NR

NR: no registrado; UDF: umbral de desfibrilación.
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16. APÉNDICE

Comité de Guías de Práctica Clínica de la ESC
José Luis Zamorano (Presidente) (España), Victor Aboyans 

(Francia), Stephan Achenbach (Alemania), Stefan Agewall (Noruega), 
Lina Badimon (España), Gonzalo Barón-Esquivias (España), Helmut 
Baumgartner (Alemania), Jeroen J. Bax (Países Bajos), Héctor Bueno 
(España), Scipione Carerj (Italia), Veronica Dean (Francia), Çetin Erol 
(Turquía), Donna Fitzsimons (Reino Unido), Oliver Gaemperli (Suiza), 
Paulus Kirchhof (Reino Unido/Alemania), Philippe Kolh (Bélgica), 
Patrizio Lancellotti (Bélgica), Gregory Y.H. Lip (Reino Unido), Petros 
Nihoyannopoulos (Reino Unido), Massimo F. Piepoli (Italia), Piotr 
Ponikowski (Polonia), Marco Roffi (Suiza), Adam Torbicki (Polonia), 
Antonio Vaz Carneiro (Portugal), Stephan Windecker (Suiza).

Sociedades Cardiacas Nacionales de la ESC activamente 
implicadas en el proceso de revisión de las Guías de la ESC de 2015 
para el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la 
prevención de la muerte súbita cardiaca

Armenia: Armenian Cardiologists Association, Armen Piruzyan; 
Austria: Austrian Society of Cardiology, Franz Xaver Roithinger; 
Bélgica: Belgian Society of Cardiology, Georges H. Mairesse; Bosnia y 
Herzegovina: Association of Cardiologists of Bosnia & Herzegovina, 
Boris Goronja; Bulgaria: Bulgarian Society of Cardiology, Tchavdar 
Shalganov; Croacia: Croatian Cardiac Society, Davor Puljević; Chipre: 
Cyprus Society of Cardiology, Loizos Antoniades; República Checa: 
Czech Society of Cardiology, Josef Kautzner; Dinamarca: Danish 
Society of Cardiology, Jacob Moesgaard Larsen; Egipto: Egyptian So-
ciety of Cardiology, Mervat Aboulmaaty; Estonia: Estonian Society of 
Cardiology, Priit Kampus; Finlandia: Finnish Cardiac Society, Antti 
Hedman; Antigua República Yugoslava de Macedonia: Macedonian 
FYR Society of Cardiology, Lidija Kamcevska-Dobrkovic; Francia: 

French Society of Cardiology, Olivier Piot; Georgia: Georgian Society 
of Cardiology, Kakhaber Etsadashvili; Alemania: German Cardiac 
Society, Lars Eckardt; Grecia: Hellenic Cardiological Society, Spyridon 
Deftereos; Hungría: Hungarian Society of Cardiology, László Gellér; 
Islandia: Icelandic Society of Cardiology, Sigfús Gizurarson; Irlanda: 
Irish Cardiac Society, David Keane; Israel: Israel Heart Society, Moti 
Haim; Italia: Italian Federation of Cardiology, Paolo Della Bella; 
Kazajistán: Association of Cardiologists of Kazakhstan, Ayan 
Abdrakhmanov; Kirguistán: Kyrgyz Society of Cardiology, Aibek 
Mirrakhimov; Letonia: Latvian Society of Cardiology, Oskars Kalejs; 
Libia: Libyan Cardiac Society, Hisham Ben Lamin; Lituania: 
Lithuanian Society of Cardiology, Germanas Marinskis; Luxemburgo: 
Luxembourg Society of Cardiology, Laurent Groben; Malta: Maltese 
Cardiac Society, Mark Sammut; Moldavia: Moldavian Society 
of Cardiology, Aurica Raducan; Marruecos: Moroccan Society of 
Cardiology, Ali Chaib; Noruega: Norwegian Society of Cardiology, Pål 
Morten Tande; Polonia: Polish Cardiac Society, Radoslaw Lenarczyk; 
Portugal: Portuguese Society of Cardiology, Francisco Bello Morgado; 
Rumanía: Romanian Society of Cardiology, Radu Vatasescu; Rusia: 
Russian Society of Cardiology, Evgeny N. Mikhaylov; Eslovaquia: 
Slovak Society of Cardiology, Peter Hlivak; España: Sociedad Española 
de Cardiología, Ángel Arenal; Suecia: Swedish Society of Cardiology, 
Mats Jensen-Urstad; Suiza: Swiss Society of Cardiology, Christian 
Sticherling; Países Bajos: Netherlands Society of Cardiology, Katja 
Zeppenfeld; Túnez: Tunisian Society of Cardiology and Cardio-
Vascular Surgery, Rafik Chettaoui; Turquía: Turkish Society of 
Cardiology, Mesut Demir; Reino Unido: British Cardiovascular 
Society, Edward Duncan; Ucrania: Ukrainian Association of 
Cardiology, Alexander Parkhomenko.

Filiación: Andrea Mazzanti, Coordinador: Cardiologia Molecolare, 
Fondazione Salvatore Maugeri, Via S. Maugeri 10/10 A, 27100 Pavia, 
Italia. Tel: +39 0382592051. Correo electrónico: andrea.mazzanti@fsm.it

El texto de CME «Guía de la ESC 2015 para el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte súbita cardiaca» está autorizado por el European 

Board for Accreditation in Cardiology (EBAC). El EBAC trabaja según las normas de calidad del European Accreditation Council for Continuing Medical Education (EACCME), que es una 
institución de la European Union of Medical Specialists (UEMS). En conformidad con las guías de EBAC/EACCME, todos los autores que han participado en este programa han revelado 
cualesquiera conflictos de intereses potenciales que pudieran causar un sesgo en el artículo. El Comité Organizador es responsable de asegurarse de que todos los conflictos de 
intereses potenciales relevantes para el programa sean declarados a los participantes con anterioridad a las actividades CME.

Las cuestiones de CME para este artículo están disponibles en: European Heart Journal (http://www.oxforde-learning.com/eurheartj) y Sociedad Europea de Cardiología 

(http://www.escardio.org/guidelines).
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