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Espana.

Introduccion y objetivos. Hay pocos estudios sobre la
mortalidad por enfermedades del miocardio en nifios y j6-
venes. El objetivo de este estudio es analizar sus carac-
teristicas epidemioldgicas y clinicopatoldgicas.

Pacientes y método. Estudio observacional sobre la
poblacién general de todas las muertes en personas de
1-35 afnos de edad en Bizkaia durante 12 afios.

Resultados. Hubo 40 fallecimientos por enfermedades
del miocardio: 30 muertes subitas y 10 no subitas; 29 va-
rones y 11 mujeres (edad media, 25,3 afos). La tasa de
mortalidad fue de 0,64/100.000 habitantes/afio. El riesgo
relativo de muerte subita fue significativamente mas alto
que el de muerte no subita, en particular entre adolescen-
tes y varones jovenes. Las causas de muerte fueron:
miocarditis en 12 casos (el 83,3% por muerte subita),
miocardiopatia dilatada en 10 (el 80% por muerte no su-
bita), miocardiopatia arritmogénica en 7, miocardiopatia
hipertréfica en 6 e hipertrofia ventricular izquierda con-
céntrica idiopatica en 5 (el 100% por muerte subita). Sélo
en 3 casos de muerte subita la enfermedad se diagnosti-
c6 en vida. Diez sujetos presentaron en vida sintomas o
anomalias electrocardiograficas, pero sin diagnéstico de
la enfermedad. Se detectaron condiciones comérbidas en
6 casos (obesidad mérbida en 4), sintomas prodrémicos
en 6 y factores desencadenantes de la arritmia letal en
11 (deporte en 7). Durante la reanimacion cardiopulmo-
nar se observo con frecuencia fibrilacion ventricular.

Conclusiones. La mortalidad por enfermedades del
miocardio en nifios y jovenes es infrecuente y la mayoria
son muertes subitas. Algunos casos podrian ser poten-
cialmente previsibles. Los principales esfuerzos de pre-
vencién deberian orientarse al grupo de varones adoles-
centes y jovenes Es destacable la relacion entre
miocardiopatia arritmogénica y deporte.
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Myocardial Disease Mortality in Children
and Young Adults. A Population-Based
Observational Study

Introduction and objectives. Few studies have
investigated death due to myocardial disease in children
and young adults. The aim of this study was to analyze
the epidemiological, clinical, and pathologic
characteristics of death in these cases.

Patients and method. Population-based observational
study of all deaths in individuals aged 1-35 years in the
Spanish province of Biscay over a period of 12 years.

Results. Forty deaths from myocardial disease occurred
in 29 males and 11 females (mean age 25.3 years): 30
sudden and 10 non-sudden deaths. The mortality rate was
0.64 per 100,000 persons-year. The relative risk of sudden
death was significantly greater than that of non-sudden
death, particularly in adolescents and young males. The
cause of death was myocarditis in 12 cases (83.3%
sudden death), dilated cardiomyopathy in 10 (80% non-
sudden death), arrhythmogenic cardiomyopathy in seven,
hypertrophic cardiomyopathy in six, and idiopathic
concentric left ventricular hypertrophy in five (100%
sudden death). Myocardial disease was diagnosed before
sudden death in only three cases. Ten subjects had
symptoms and electrocardiogram abnormalities but their
cardiomyopathy had not been diagnosed. Six individuals
had a comorbid condition (morbid obesity in four), six had
prodromal symptoms, and 11 had arrhythmic triggering
factors (sporting activity in seven). Ventricular fibrillation
was frequently observed during cardiopulmonary
resuscitation.

Conclusions. Mortality due to myocardial disease in
children and young adults is uncommon. Most deaths are
sudden. However, some may be preventable.
Preventative measures should be aimed at sudden death
in adolescents and young males. There was a noticeable
association between arrhythmogenic cardiomyopathy and
sporting activity.

Key words: Cardiomyopathy. Mortality. Epidemiology.
Prevention. Sudden death. Forensic pathology.
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ABREVIATURAS

EM: enfermedades del miocardio.

HVIC: hipertrofia ventricular izquierda concéntrica.
MNS: muerte no subita.

MS: muerte subita.

RR: riesgo relativo.

INTRODUCCION

Las enfermedades del miocardio (EM) son un grupo
heterogéneo e infrecuente de anomalias potencialmente
letales en nifios y jovenes. En estudios epidemioldgicos
recientes se ha mostrado que la miocardiopatia dilatada
y la miocardiopatia hipertrdfica son los sustratos morfo-
16gicos mas frecuentes de miocardiopatia en los nifios!.
Asimismo, las EM se han asociado con la muerte sibita
(MS) inesperada en personas menores de 35 afios apa-
rentemente sanas*®, La miocarditis aguda y la miocar-
diopatia hipertrdfica son las principales causas de MS en
este grupo de edad. Por otro lado, la miocardiopatia-dis-
plasia arritmogénica del ventriculo derecho ha sido reco-
nocida como una causa relativamente frecuente de MS
en paises del sur de Europa*®'°. En algunos casos, la MS
es la primera manifestaciéon de la enfermedad, pero en
ocasiones el nifio o joven ha tenido algin sintoma en
vida''. Algunas de estas EM pueden ser diagnosticadas
en vida y, si son tratadas, la MS podtia ser evitada. Ade-
mas de la identificacién de los pacientes de alto riesgo,
el reconocimiento de los factores desencadenantes de las
arritmias ventriculares agudas es importante en la pre-
vencion de la MS de causa cardiaca''"'%,

La incidencia real y la distribucién por sexos y gru-
pos de edad de la MS cardiaca en poblaciones bien de-
finidas estd mal caracterizada. S6lo unos pocos articu-
los observacionales han valorado este problema en
nifios y jévenes. La mayoria de los estudios se ha efec-
tuado en muestras seleccionadas o en centros de refe-
rencia, con el consiguiente sesgo y la imposibilidad de
ofrecer datos epidemioldgicos. Con el objetivo de eva-
luar los datos epidemioldgicos y clinicos de la mortali-
dad por EM, asi como de determinar las causas de MS
y muerte no subita (MNS), se efectué un estudio re-
trospectivo observacional de base poblacional en nifios
y jovenes menores de 35 afios en la provincia de Biz-
kaia entre los afios 1991 y 2002.

PACIENTES Y METODO

El estudio fue realizado en Bizkaia (poblacién apro-
ximada de 1.200.000 habitantes), provincia industrial
del Pais Vasco con una poblacién homogénea y con un
porcentaje de extranjeros respecto al total de habitan-
tes del 0,7%. Todos los casos de 1 a 35 afios de edad
que murieron como consecuencia de una EM durante
el periodo del 1 de enero de 1991 al 31 de diciembre
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de 2002 fueron incluidos en este estudio. Los casos
fueron clasificados como MS y MNS de acuerdo con
la siguiente definicion.

La MS fue definida como la que acontece de forma
natural (no violenta), inesperada e instantdnea, o en un
intervalo inferior a las 6 h desde el inicio de los sinto-
mas premonitorios o el colapso, en una persona en
aparente buen estado de salud, que no estd ingresada
hospitalariamente y que se encuentra realizando sus
actividades habituales en el momento del suceso fa-
tal®13. De acuerdo con la legislacion, se requiere una
autopsia forense en todas las muertes violentas y sos-
pechosas de criminalidad. Estas dltimas incluyen las
muertes naturales stbitas e inesperadas en nifios y jo-
venes no hospitalizados. El Servicio de Patologia Fo-
rense de Bizkaia se encarga de la investigacién de las
ocurridas en Bizkaia.

En las muertes naturales no subitas, la legislacién
requiere un certificado médico de defuncién firmado
por el médico que estaba tratando al paciente por una
enfermedad previamente conocida. En Bizkaia, todos
estos certificados de defuncion son supervisados en el
Servicio de Patologia Forense. En los casos de muerte
extrahospitalaria de un nifio o joven se hace una inves-
tigacién preliminar del caso y, en el supuesto de que
haya indicios de que se trate de una muerte violenta o
de una MS inesperada (a efectos forenses se considera
como una muerte sospechosa de criminalidad), se soli-
cita una autopsia forense y se anula el certificado mé-
dico de defuncién (fig. 1).

Posteriormente, todos los certificados médicos de
defuncién y todos los informes de autopsia forense son
codificados de acuerdo con la causa basica de defun-
cion, segun la Clasificacién Internacional de Enferme-
dades (CIE-9), en el Registro de Mortalidad de la Co-
munidad Auténoma del Pais Vasco (fig. 1).

Para conseguir el objetivo de este trabajo se analiza-
ron los datos del Registro de Mortalidad y se revisaron
los archivos del Servicio de Patologia Forense de Biz-
kaia desde 1991 a 2002 (ambos inclusive). Todas las
muertes subitas ocurridas en personas de 1 a 35 afios
fueron examinadas. En todos los casos se practicaron
una autopsia completa y estudios toxicoldgicos e his-
topatoldgicos. El sistema de conduccién cardiaco fue
estudiado de acuerdo con un método simplificado des-
crito previamente'*. La informacién clinica y las cir-
cunstancias en torno a la muerte fueron también revi-
sadas. Esta informaciéon fue obtenida de informes
médicos y forenses, del atestado policial y de entrevis-
tas con miembros de la familia del fallecido. No hubo
posibilidad de revisar los informes médicos de los pa-
cientes de MNS.

Andlisis estadistico

Las tasas de incidencia del total y para cada uno de
los sexos y grupos de edad fueron calculadas segin los
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datos del censo de poblacién de la provincia de Biz-
kaia de los afios 1991, 1996 y 2001. Para los afos in-
terpadronales se calcularon las interpolaciones anuales
de poblacién para cada uno de los sexos y grupos de
edad, considerando un crecimiento o decrecimiento
anual lineal de la poblacién. Para el afio 2002 se calcu-
16 la proyeccién de la poblacién suponiendo una tasa
de crecimiento igual a los 5 afios anteriores®. La media
de la poblacién de 1 a 35 afios de edad en el periodo
1991-2002 en Bizkaia fue de 523.951 habitantes.

En un estudio previo® en el que se calculd la inci-
dencia de MS por grupos quinquenales de edad, obser-
vamos que las tasas de mortalidad eran mds bajas en
los grupos de edad pedidtrica y que a partir de los 24
afios las cifras se incrementaban progresivamente. De-
bido a ello, en el presente trabajo seleccionamos un
primer grupo correspondiente a los grupos quinque-
nales de edad pediatrica (nifios de 1 a 14 afios) y la
poblacién restante fue clasificada en 2 grupos, uno co-
rrespondiente a los grupos quinquenales de adolescen-
tes y jovenes de menos edad (de 15 a 24 afos) y otro a
los jovenes adultos (de 25 a 35 afios de edad).
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Se calculé el riesgo relativo (RR) (y su intervalo de
confianza [IC] del 95%) de MS por EM en relacién
con la MNS, tanto para el total como para los distintos
grupos de sexo y edad. Se comprobaron, asimismo, el
RR y su IC del 95% de MS y MNS entre sexos y entre
grupos de edad (1-14 y 15-35 afios). Se uso el progra-
ma Epi Info 6 (versién 6.04). Por otro lado, se calculd
la diferencia de distribucion de frecuencias absolutas
de MS en relacién con la actividad realizada en el mo-
mento de la muerte (actividad fisica frente a otra acti-
vidad) entre el grupo de MS por EM y el grupo de res-
to de causas de MS, para lo que se utilizd el test
exacto de Fisher. El nivel de significacién elegido fue
p <0,05.

RESULTADOS
Datos epidemioldgicos y demograficos

De acuerdo con los datos del Registro de Mortali-
dad, desde 1991 hasta 2002, en Bizkaia hubo 8.299
muertes en personas de 1 a 35 afios de edad (6.130 va-
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TABLA 1. Casos de muerte por enfermedades del miocardio en personas de 1 a 35 afos entre 1991 y 2002

en Bizkaia. Distribucion por sexos y edad

Riesgo relativo?

Total Muerte siibita Muerte no siibita (IC del 95%)

N.° casos 40 30 10
Incidencia anual/100.000 personas 0,64 0,48 0,16 3 (1,47-6,14)
Sexo

Varones 29 23 6

Incidencia anual/100.000 personas 0,90 0,72 0,19 3,83 (1,56-9,41)

Mujeres 11 7 4

Incidencia anual/100.000 personas 0,36 0,23 0,13 1,75 (0,51-5,98)
Grupo de edad, afios

1-14 4 1 3

Incidencia anual/100.000 personas 0,23 0,06 0,17 0,33 (0,03-3,20)

15-24 16 14 2

Incidencia anual/100.000 personas 0,78 0,68 0,10 7 (1,59-30,80)

25-35 20 15 5

Incidencia anual/100.000 personas 0,81 0,61 0,20 3 (1,09-8,25)

IC: intervalo de confianza.

aRiesgo relativo de muerte subita por enfermedades del miocardio en relacién con muerte no sbita.

TABLA 2. Causas de muerte subita en personas
de 1 a 35 afios (n = 170) entre 1991 y 2002

Causas de muerte n (%)

Cardiaca
Enfermedad cardiaca estructural

Enfermedades del miocardio 30 (17,6)
Enfermedad ateromatosa coronaria 27 (15,8)
Anomalias del sistema de conduccion cardiaco 9(5,3)
Enfermedad valvular 4(2,3)
Diseccion de aorta 4(2,3)
Origen anémalo de las arterias coronarias 3(1,8)
Tetralogia de Fallot 1(0,6)
Extracardiaca
Hemorragia intracraneal 12 (7)
Epilepsia 12 (7)
Asma 11 (6,4)
Bronconeumonia confluente 11 (6,4)
Otras 17 (10)
Sin alteraciones estructurales (inexplicadas)? 29 (17)

aEstos casos pueden corresponder a muertes slbitas por cardiopatia no es-
tructural (canalopatias, etc.) de las que no disponemos de pruebas diagnésti-
cas electrocardiogréficas o moleculares que nos permitan demostrarlo®.

rones y 2.169 mujeres). En 40 la causa de la muerte
fue una EM. En 30 casos se realiz6 una autopsia fo-
rense al tratarse de MS; en uno de ellos, aunque el mé-
dico habia emitido el certificado médico de defuncidn,
éste fue anulado por el sistema forense al considerarse
que se trataba de una MS, procediéndose a la autopsia
forense. En los otros 10 se emitié el correspondiente
certificado médico, sin que en el Servicio de Patologia
Forense se evidenciaran datos indicativos de MS sos-
pechosa de criminalidad, por lo que fueron incluidas
en el grupo de MNS. Ningtn caso de MNS por EM
fue investigada por el Servicio de Patologia Forense.

De los 40 casos de muerte por EM, 29 fueron varo-
nes y 11 mujeres, con una media de edad de 25,30 +
7,17 anos. Todos eran caucdsicos. La tasa de mortali-
dad por EM fue de 0,64/100.000 habitantes/afio, y fue
mads alta para varones que para mujeres, y para los gru-
pos de edad de 15-24 y de 25-35 afios que para los ni-
fios de 1-14 afios (tabla 1). EI RR de MS fue significa-
tivamente mds alto que el de MNS, particularmente
entre adolescentes y jovenes varones (tabla 1). El1 RR
de MS fue significativamente superior en los varones
que en las mujeres (3,17; IC del 95%, 1,36-7,38) y en
los jévenes que en los nifios (11,39; IC del 95% 1,55-
83,65).

Causas de muerte

El andlisis de los datos del Servicio de Patologia Fo-
rense mostré 170 casos de MS en personas de 1 a 35
afos, 30 de las cuales correspondian a EM (tabla 2).

Las EM presentes fueron miocarditis, miocardiopa-
tia dilatada, miocardiopatia arritmogénica, miocardio-
patia hipertréfica e hipertrofia ventricular izquierda
concéntrica (HVIC) idiopatica (fig. 2). La miocarditis
fue la causa mas frecuente de MS (33,3%), seguida
de la miocardiopatia arritmogénica (23,3%), mientras
que la miocardiopatia dilatada fue la mas frecuente de
las MNS (80%). La miocarditis fue la causa mas fre-
cuente en el grupo de 15-24 afios (37%) y la miocar-
diopatia dilatada en el de 25-35 afos (30%).

Hallazgos patoldgicos en el grupo
de muerte subita

De los 10 casos de miocarditis, el ventriculo izquier-
do estaba afectado en 3, el ventriculo derecho en 3 y
ambos ventriculos en 4. Cuatro casos correspondian a
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Miocarditis Miocardiopatia ~ Miocardiopatia  Miocardiopatia Hipertrofia
dilatada arritmogénica hipertréfica concéntrica

del ventriculo . o
izquierdo Fig. 2. Distribucion de las enfermeda-
des del miocardio segin la manera de la
muerte.

At ‘&f T L e e
Fig. 3. A: miocardiopatia arritmogénica observada en un varén de 31
afos que murié subitamente mientras jugaba al fatbol. El ventriculo
derecho esté dilatado y presenta una extensa sustitucion de la pared li-
bre por tejido adiposo. B: histoldgicamente, el miocardio estd amplia-
mente reemplazado por tejido fibroadiposo (tricrémico, MO x4).

miocarditis aguda (necrosis de miocitos con infiltrado
inflamatorio linfocitario) (curiosamente, en estos casos
también se aprecié tromboembolia pulmonar); otros 4
a miocarditis subaguda (4reas de necrosis de miocitos
con sustitucién por tejido conectivo joven y escaso in-
filtrado linfocitario), y en los otros 2 casos se observo
fibrosis intersticial extensa con arterias coronarias per-
meables, compatible con secuela de miocarditis.

En los 7 casos de miocardiopatia arritmogénica se
observé una extensa infiltracién fibroadiposa del ven-
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triculo derecho (n = 3) (fig. 3), del ventriculo izquier-
do (n = 2) o de ambos (n = 2), sin necrosis miocitaria
significativa y sin enfermedad ateromatosa corona-
rial®!>1¢ En 6 casos se observaron hallazgos morfol4-
gicos caracteristicos de la miocardiopatia hipertrdfica,
con hipertrofia de la porcién anterior del septo (tipo I)
en 2, hipertrofia de todo el septo (tipo II) (fig. 4A) en
3, e hipertrofia del septo y la pared anterior del ventri-
culo izquierdo en 1 (tipo II)". El grosor parietal ma-
ximo del septo interventricular oscilé entre 20 y 40
mm, y en 3 corazones fue = 30 mm. (Conviene recor-
dar que la correspondencia entre las medidas ecocar-
diogréficas de los grosores parietales tomadas en dids-
tole y las necroscépicas es limitada, ya que los
corazones se encuentran en grados variables de con-
traccion.) En las dreas hipertréficas macroscopicamen-
te, el miocardio tenia aspecto arremolinado y se obser-
vaban pequefas cicatrices. Microscopicamente, en
todos se aprecié una marcada hipertrofia y desorgani-
zacién de los miocitos, displasia de las arterias corona-
rias intramurales y parches de fibrosis (fig. 4B), todas
ellas lesiones diagndsticas de la miocardiopatia hiper-
tréfica.

En 3 casos, el dnico hallazgo patoldgico fue una se-
vera HVIC en ausencia de hipertension arterial, enfer-
medad valvular, isquémica o congénita y de los rasgos
histopatolégicos caracteristicos de la miocardiopatia
hipertréfica y de antecedentes familiares de esta enfer-
medad. Estos hallazgos son compatibles con el diag-
néstico de HVIC idiopatica'®. Finalmente, hubo 4 ca-
sos de miocardiopatia de la obesidad'¢, de los que 2
correspondian a una HVIC y otros 2 a una miocardio-
patia dilatada.

Antecedentes médicos, prodromos
y circunstancias en torno a la muerte

Sélo en 3 casos de MS la EM habia sido diagnos-
ticada en vida, todos ellos con miocardiopatia hiper-
tréfica y bajo control cardiolégico, y 2 de ellos con
tratamiento farmacolégico (uno verapamilo y otro



amiodarona). En 10 personas, mayoritariamente diag-
nosticadas de miocardiopatia arritmogénica (n = 5) y
de miocarditis (n = 3), se recogieron antecedentes en
vida de sintomas cardiovasculares y/o anomalias elec-
trocardiograficas, pero sin que el diagndstico de la en-
fermedad se lograra antes del fallecimiento (tabla 3).
En los otros 17 casos, la MS fue la primera manifesta-
cién de la enfermedad. En 6 personas se registraron
condiciones comérbidas: 2 sujetos con miocarditis ha-
bian recibido atencién médica por una gastroenteritis
viral y 4 sujetos presentaban obesidad moérbida. Seis
pacientes (20%) tuvieron sintomas prodrémicos, prin-
cipalmente sincope y dolor torécico.

Respecto a los antecedentes familiares, en 3 habia el
antecedente de MS prematura. Dos jévenes con mio-
cardiopatia arritmogénica de esta serie eran hermanos.
En uno de los 3 familiares de éstos, en los cuales se
efectud un estudio cardioldgico detallado, se diagnos-
tico la enfermedad. Ademas de esta familia, otros 4 fa-
miliares de primer grado de otros 2 casos de miocar-
diopatia arritmogénica fueron estudiados; en 2 (uno de
cada familia) se diagnosticé displasia del ventriculo
derecho. El estudio cardiolégico de la familia de 1
caso de miocardiopatia hipertréfica no reveld signos
de la enfermedad.

En 25 casos se realizaron maniobras de reanimacion
cardiopulmonar (RCP). En 9, el ECG obtenido durante
la RCP mostraba fibrilacion ventricular, en 8 asistolia
y en 1, taquicardia ventricular que degeneraba en fibri-
lacién ventricular.

En 11 casos se documentaron factores desencade-
nantes de la arritmia. En 3 jévenes, el andlisis toxico-
l6gico detecté la presencia de etanol. En 7 casos la
muerte ocurri6 durante la practica de una actividad de-
portiva (fiitbol 3, frontén 2, ciclismo 1 y baloncesto 1).
En 1 caso se obtuvo el antecedente de una historia de
estrés psicoldgico agudo en los instantes previos a la
muerte. El 71% de los casos de miocardiopatia arrit-
mogénica fallecié durante el deporte. La MS relacio-
nada con una actividad deportiva ocurri6 en el 23,3%
de los casos de EM (7 de 30), en comparacién con el
9,3% (13 de 140) del resto de causas de MS (p =
0,05).

En 7 casos la muerte no fue presenciada y ocurri
en la cama, probablemente durante el suefio. En 21 ca-
sos la muerte ocurri6 en un intervalo inferior a los 15
min (virtualmente instantdnea) y en 2 casos entre 15y
60 min. El 47% de las muertes fue extrahospitalario y
el 53% ingresé en parada cardiorrespiratoria en ur-
gencias.

DISCUSION

La incidencia de mortalidad por EM en personas de
1 a 35 afios de edad es baja y el riesgo de MS es signi-
ficativamente mas alto que el riesgo de MNS. Por este
motivo, es importante incluir la casuistica forense ya
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dio ventricular de un varén de 33 afios que fallecié stubitamente. El es-
pesor del tabique interventricular era de 25 mm. Las zonas oscuras
corresponden a extensas dreas de infarto agudo de miocardio. A: de-
sorganizacion de los miocitos con incremento del coldgeno intersticial,
caracteristico de la miocardiopatia hipertrofica (tricromico, MO x10).

que, en caso contrario, la incidencia estaria subestima-
da. En el presente estudio, el 75% de todas las muertes
por EM fueron subitas. Por el contrario, en un estudio
previo realizado en Bizkaia con el mismo tipo de po-
blacién observamos que el porcentaje de MS en rela-
cion con el total de mortalidad por causas naturales
fue del 4,5%, y en el grupo de enfermedades del grupo
VII de la CIE-9 (aparato circulatorio) fue del 22,6%°.
La incidencia de MS por EM observada en Bizkaia
estd dentro del rango descrito en otros estudios*>’. Por
otro lado, el riesgo relativo (RR) de MS es significati-
vamente mds alto entre varones, adolescentes y jove-
nes en comparacion con mujeres y nifios. Es interesan-
te destacar la baja frecuencia de MS por EM en nifios
de 1-14 afios, lo que podria indicar que las miocardio-
patias (sobre todo hipertréfica y arritmogénica) son
clinicamente silentes hasta la adolescencia, en que
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TABLA 3. Antecedentes clinicos en los 10 casos de muerte subita con sintomas cardiovasculares y/o anomalias
electrocardiograficas en los que la enfermedad del miocardio no fue diagnosticada antes de la muerte

Caso Edad (afios)/sexo Historia clinica Causa de la muerte
1 34N Dolor torécico, palpitaciones y disnea algunos dias antes de la muerte. Visitado en
urgencias 4 dias antes de la muerte, con pruebas negativas, y medicado
con paracetamol Miocarditis
2 24/M Disnea, taquipnea y taquicardia sinusal dias antes de la muerte; medicada
con propranolol Miocarditis
3 34N Colapso stbito recuperado 24 h antes de la muerte Miocarditis
4 18/V Sincope durante ejercicio fisico 15 dias antes de la muerte Miocardiopatia arritmogénica

5 18/V Sincopes recurrentes durante el ejercicio fisico y taquicardia ventricular. El estudio

cardioldgico (incluida biopsia) concluy6 ausencia de cardiopatia estructural

demostrable. Tratamiento en el momento de la muerte (afio 1991) con quinidina

y mexiletina; refractario a amiodarona. Aunque la préctica deportiva le fue prohibida,

el paciente continu6 efectuandola Miocardiopatia arritmogénica
6 29N Extrasistoles ventriculares (hermano del caso 5) Miocardiopatia arritmogénica
7 34N Palpitaciones y dolor toracico después del ejercicio 2 afios antes del fallecimiento.

Taquicardia y extrasistoles ventriculares frecuentes. En tratamiento con

propafenona hasta unos meses antes de la muerte, ya que el paciente estaba

asintomatico Miocardiopatia arritmogénica
8 22V En el ECG sistematico se observé bloqueo de rama derecha Miocardiopatia arritmogénica
9 24/M Diagnostico de enfermedad de Wolff-Parkinson-White con 1 afio de edad,

posteriormente asintomatica Miocardiopatia hipertrofica
10 20V Jugador profesional de baloncesto. Durante un estudio sistemético (incluidos ECG Hipertrofia concéntrica

y ecocardiograma) fue diagnosticado de hipertrofia ventricular izquierda

(corazon del atleta)

del ventriculo izquierdo
idiopatica

ECG: electrocardiograma.

pueden iniciarse con MS. Estos hallazgos indican que
los principales esfuerzos en las prevencion de la MS
deberian focalizarse en los varones jovenes y adoles-
centes.

A diferencia del resto de EM, en las que la muerte
es principalmente stbita y causada por un mecanismo
arritmico, en la miocardiopatia dilatada hay un predo-
minio de las MNS, lo que indica que en esta entidad el
fallecimiento acontece en un periodo mds avanzado de
la enfermedad a causa de una insuficiencia cardiaca
congestiva'’,

La miocarditis es una de las principales causas de
MS en nifios y jévenes®!'!, como también quedé paten-
te en nuestro trabajo. Destaca que los 4 casos de mio-
carditis aguda mostraron también trombos en las arte-
rias pulmonares. Este hallazgo deberia ser investigado
en el futuro, aunque en algunos estudios se ha sefiala-
do que la miocarditis viral aguda conlleva un riesgo
apreciable de tromboembolia'®.

La miocardiopatia arritmogénica, la miocardiopatia
hipertréfica y la HVIC idiopatica®!®!® son causas bien
conocidas de MS durante la actividad deportiva, con
variaciones geograficas entre ellas: la segunda es espe-
cialmente frecuente en Norteamérica® y la primera, en
el sur de Europa®!®!, La miocardiopatia arritmogénica
es una enfermedad de origen desconocido y se barajan
distintas teorias, como son la genética y la inflamato-
ria'?®, En algunos pacientes podria representar una
forma de miocarditis cicatrizada.
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La HVIC idiopdtica es clinica y morfolégicamente
muy similar al corazén del atleta. La distincién entre
ellas es fundamental en atletas profesionales, pero no
es facil®, como lo muestra el caso de la presente serie
(tabla 3). Se ha sugerido que podria ser una variante
no familiar de la miocardiopatia hipertréfica o una for-
ma de miocardiopatia hipertréfica sin la expresion
morfoldgica tipica'®.

La prevencion de la muerte por EM en nifios y jove-
nes es un dificil objetivo, debido a que en un alto por-
centaje ocurre de forma subita, sin que el sujeto haya
experimentado sintomas cardiovasculares previos'!.
Uno de los principales hallazgos de nuestro estudio es
el porcentaje relativamente alto de personas con sinto-
mas cardiovasculares o anomalias electrocardiografi-
cas antes de la muerte, en las cuales el diagndstico de
la enfermedad no habia sido efectuado en vida, aunque
todos ellos habfan sido examinados por un médico. En
algunos de ellos, la prevencién hubiera sido posible,
particularmente en los casos de miocardiopatia arrit-
mogénica y miocarditis. Sin embargo, ambas enferme-
dades pueden ser dificiles de diagnosticar en vida. Por
el contrario, la mitad de los casos de miocardiopatia
hipertréfica habian sido diagnosticados, lo que eviden-
cia que la estratificacion del riesgo de MS no es fécil a
causa de su heterogeneidad clinica. Tanto la miocar-
diopatia arritmogénica como la hipertréfica se estdn
convirtiendo en una indicacién emergente para la im-
plantacién del desfibrilador automético implantable®.



Ello podria haber sido eficaz en 2 de nuestros casos.
Nuestros resultados concuerdan con el bien conocido
mayor riesgo de MS que presentan las personas con
obesidad mérbida®'. La prevencion y el tratamiento de
la obesidad podrian ser de interés en la reduccién de la
mortalidad por EM.

Ciertos factores desencadenantes pueden precipitar
arritmias letales en un miocardio vulnerable y, entre
ellos, la actividad fisica vigorosa es el mds importante
en las EM, especialmente en la miocardiopatia arrit-
mogénica®!®!, Por ello, en los jovenes varones diag-
nosticados de esta enfermedad deberia desaconsejarse
la préctica de actividades deportivas de alto nivel'2. De
acuerdo con el protocolo de la American Heart Asso-
ciation®?, al menos 3 de nuestros pacientes deberian
haber recibido este consejo hasta que se les hubiera
practicado un examen cardioldgico detallado. Uno de
los pacientes con miocarditis murié durante una prue-
ba ciclista, lo que apoya la contraindicacién de la acti-
vidad deportiva durante la fase aguda de la enferme-
dad®. Aunque la miocardiopatia hipertréfica ha sido
seflalada como la principal causa de MS en jévenes
atletas®, ninguno de los sujetos con este diagnéstico de
la presente serie fallecié durante la préctica deportiva.
Por otro lado, hasta donde llegan nuestros conocimien-
tos, no se han publicado previamente casos de MS du-
rante la prictica de frontdn.

La ingesta de alcohol puede inducir arritmias ventri-
culares malignas en un miocardio susceptible?. El rit-
mo mads frecuentemente recogido en la MS es la fibri-
lacién ventricular'?, hallazgo también observado por
nosotros. Por ello, se deberfan realizar esfuerzos para
obtener una desfibrilacién precoz en casos de parada
cardiaca extrahospitalaria, especialmente en recintos
deportivos.

Debemos mencionar algunas limitaciones del pre-
sente estudio. Aunque el historial clinico de los casos
en los que se habia emitido el certificado médico de
defuncién no estaban disponibles, nosotros asumimos
que no cumplian los criterios de MS, ya que se trataba
de muertes hospitalarias o muertes extrahospitalarias
que en su momento pasaron por una supervision foren-
se. Tal y como se ha considerado en otros estudios de
MS en Europa’!*?*2 es altamente improbable que
ante una MS extrahospitalaria en un nifio o joven no se
realice una investigacion médico-forense. Por otro
lado, la distinta distribucion de las EM en los grupos
de MS y MNS es un soporte adicional para la fiabili-
dad de los presentes resultados.

Implicaciones clinicas

En todos los casos de MS en nifios y jévenes se de-
beria realizar una autopsia forense por dos motivos
fundamentales: por un lado, ofrece informacién qtil y
fiable para estudios epidemioldgicos y preventivos, y
por otro, debido a que algunas de las EM son heredita-
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rias, un diagnéstico preciso puede hacer posible la pre-
vencién de la muerte en familiares. En 3 de las fami-
lias estudiadas en nuestra serie, otros miembros asinto-
maticos fueron diagnosticados de miocardiopatia
arritmogénica. Los estudios genéticos en las EM estidn
en constante progreso?’. Uno de los objetivos es en-
contrar mutaciones genéticas asociadas con un alto
riesgo de MS?. De acuerdo con ello, seria deseable
que en un futuro cercano se incluyeran estudios gené-
ticos en el protocolo de autopsia. Por otro lado, parece
que la muerte podria haber sido potencialmente preve-
nible en algunos casos mediante un diagndstico precoz
de la enfermedad, asi como mediante la identificacion
y la modificacién de los factores de riesgo de la enfer-
medad y de los factores desencadenantes de la MS.
Por dltimo, también seria interesante la implantacién
de programas efectivos de reanimacion de las victimas
de un paro cardiaco.
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