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La muerte subita de origen cardiaco es una de las
principales causas de muerte en los paises occiden-
tales. El reconocimiento de sus posibles causas y
mecanismos esta dirigido a conseguir una mejor es-
tratificacion del riesgo que permita obtener un
efecto preventivo, tanto primario como secundario,
mas eficaz. En las dos ultimas décadas se han con-
seguido importantes avances en el tratamiento de
las arritmias, que pueden tener un impacto directo
sobre la incidencia de muerte subita en los grupos
de mayor riesgo. Sin embargo, el bajo valor predic-
tivo positivo de las técnicas diagnésticas actuales,
asi como el elevado nimero de pacientes que pre-
sentan muerte subita como primer sintoma de su
enfermedad, representan una limitacion importan-
te para su prevencion en el conjunto de la pobla-
cion general. En este articulo revisamos las dife-
rentes patologias asociadas a la muerte subita, con
especial atenciéon a los subgrupos de mayor riesgo
dentro de cada enfermedad, asi como los problemas
en establecer una definicion de muerte subita pre-
cisa.
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CAUSES OF SUDDEN CARDIAC DEATH.
DIFFICULTIES ABOUT HOW TO DEFINE
AND CLASSIFY DIFFERENT TYPES OF DEATH

Sudden cardiac death is one of the main causes of
death in Western countries. Identification of possi-
ble causes and their intrinsic mechanisms, is direc-
ted to achieve a better risk stratification, which per-
mits the obtention of a more effective primary and
secondary prevention. In the last two decades, im-
portant advances in the field of arrhythmia treat-
ment have been obtained, which could have an im-
portant impact on the incidence of sudden death in
the highest risk groups. However, the low positive
predictive value of the diagnostic tools available no-
wadays, as well as the high number of patients who
have sudden death as the first initial symptom of
their disease, represent an important limitation for
the primary prevention on the whole of the general
population. In this article we review different disea-
ses associated with sudden death, with special focus
on the subgroup of patients with higher risk within
each disease group, as well as the problems in esta-
blishing an accurate definition of sudden death.
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INTRODUCCION tales. En los paises desarrollados de los que se dispo-
nen datos, un 50% de todas las muertes cardiacas son
La muerte subita (MS) de origen cardiaco es una dsubitas? lo que representa en los EE.UU. aproxima-
las principales causas de muerte en los paises occidestamente 250.000 a 300.000 fallecimientos al*afio

(aproximadamente el 0,1-2% de la poblacién/afio).

Este hecho, junto a los importantes avances terapéu-
ticos de las ultimas dos décadas conseguidos en el
campo de las arritmologias, han centrado gran interés
y esfuerzo por conocer mejor las causas y mecanismos
gue estan implicados en este amplio sindrome. Este re-
conocimiento de la etiologia y fisiopatologia esta diri-
gido a conseguir una mejor estratificacion del riesgo
gue permita obtener un efecto preventivo, tanto prima-
rio como secundario, mas eficaz.
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La definicion de MS ha sido objeto de gran polémi- _
ca en los dltimos afos. Esta polémica a la hora de de- Bradiarritmia Tdag%”es
finir los tipos de muerte aparecié cuando esta clasifi; (17%)
cacion se comenzo a utilizar, no como hasta entonces
Unicamente con objetivo epidemiologico o descripti-
Vo, sino también para decidir si una terapia era mejo
gue otra para prevenir esas muertes. En ocasiones|la FV directa
variabilidad en esta definicion, como veremos mas (8%)
adelante, ha provocado una dificultad en la compara
cion de resultados de diferentes estudios, y la ausencia
de datos epidemioldgicos comparables entre diferentgs
poblaciones.

=

RITMO CARD[ACQ EN EL MOMENTO
DE LA MUERTE SUBITA =y

Gracias a los registros Holter obtenidos en pacientes (62%)
gue presentan MS durante el misfha@&si como a pro-

gramas de resucitacion cardiopulmonar eXtra‘hOSplta‘laliig. 1. Evento arritmico documentado por Holter, en 157 pacien-

ria>*, se ha podido comprobar que el ritmo cardiacQes que fallecian durante el registro; F¥ FV: taquicardia ven-
subyacente a un episodio de MS puede ser: una taquticular que degenera en fibrilacion ventricular; FV: fibrilacion
arritmia ventricular (taquicardia o fibrilacién ventricu- ventricular; T de pointestaquicardia ventricular polimérfica por
lar), una bradiarritmia o ritmo sinusdig( 1). La arrit-  torsade de pointes.
mia documentada en el momento del fallecimiento
depende fundamentalmente de la cardiopatia estructural
(fig. 2) y del tiempo transcurrido entre el episodio y la
monitorizacién del paciente. En cuanto a la cardiopatiaiormente. Esta asociacion es mas frecuente en pacientes
estructural podemos velig. 2) como la tasa de taqui- con antecedentes de taquicardia ventricular monomorfica
arritmias ventriculares es superior en los pacientes coprevia, historia de cardiopatia isquémica y baja fraccion
infarto agudo de miocardio o infarto crénico, mientrasde eyeccién. Sin embargo, en los pacientes con isquemia
gue aumenta la tasa de bradiarritmias como arritmia fiaguda fig. 2) es mas frecuente encontrar una fibrilacion
nal en los pacientes con fallo cardiaco terminal. ventricular no precedida de taquicardia (un 82% de fibri-
Esta clasificacion tiene, ademas, importancia prodacién ventricular «directa»).
noéstica, puesto que la probabilidad de resucitacion y El mecanismo principal de estas arritmias rapidas es
supervivencia tras el episodié’ en pacientes con ta- la reentrada. Favoreciendo la reentrada, el factor mas
quiarritmia es mas alta que en los pacientes encontramportante en la génesis de la fibrilacion ventricular es
dos en asistolia o ritmo sinusal (disociacion electrometfa heterogeneidad de la repolarizacién y despolariza-
canica)®. cion ventricular. Esta heterogeneidad eléctrica se ve
Las taquiarritmias son el ritmo cardiaco mas fre-favorecida en diferentes circunstancias como son la is-
cuentemente encontrado (alrededor del 80%pPe  quemia, el estiramiento de las fibras musculares, las
entre ellas, la fibrilacién ventricular es la arritmia masalteraciones en el balance del sistema nervioso auténo-
frecuentefig. 1). Ya desde el siglo pasado era conoci-mo v la fibrosis intramiocardica.
da esta asociacién entre la fibrilacion ventricular y la La asistolia puede proceder de la falta de génesis de
MS?™. En la actualidad se sabe que la fibrilacion ven-un impulso por parte del nodo sinusal y de los marca-
tricular es también la manifestacion final de otraspasos subsidiarios o bien por bloqueo auriculoventri-
arritmias, como la taquicardia ventricular, tassade  cular completo sin ritmo de escape. Diferentes meca-
de pointeso incluso bradiarritmias como el bloqueo nismos pueden estar involucrados: el dafio estructural
auriculoventricular avanzado. Por otra parte, a medidaobre el tejido de conduccién cardiaco (isquémico o
gue aumenta el tiempo entre el inicio de los sintomagor infiltracion), farmacos antiarritmicos o alteracio-
(pérdida de conciencia) y el registro del ritmo cardia-nes electroliticas.
co, la proporcion entre asistolia y fibrilacién ventricu- Cuando el ritmo subyacente ante una parada cardia-
lar se va igualand§ lo que sugiere que probablemen- ca es el ritmo sinusal quiere decir que es su funcion de
te la asistolia sea, en ocasiones, una fase posterior adlamba la que ha fallado. Se produce asi la denomina-
fibrilacion ventricular, favorecida por la hipoxia. da disociacion electromecéanica. Entre sus posibles
Segln algunos autofé¥, la presencia de una taqui- causas cabe destacar la isquemia miocérdica masi-
cardia ventricular monomorfica previa a la fibrilacion va, alteraciones de la pregar(taponamiento cardiaco,
ventricular es menos frecuente de lo que se pensaba anteemorragia y sepsis) y alteraciones de la poscarga
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Infarto agudo Cardiopatia isquémica cronica
TVM FV
(18%) (8%)

RIVA
(6%)

TVP
(13%)

TVP
(6%)

Bradicardia
(17%)

TVM
(7'3\0//0) (62%)
Fig. 2. Evento arritmico do-
cumentado en casos de MS,
BAV en tres subgrupos de pacien-
(10%) . :

tes: pacientes en la fase

aguda de un infarto de mio-
cardio; pacientes con car-
diopatia isquémica crénica
TV-FV y pagientes con insuficienpia
(38%) cardiaca grado IV; FV: fi-
brilacion ventricular; TVM:
taquicardia ventricular mo-
nomorfica; TVP: taquicar-
dia ventricular polimérfica;
RIVA: ritmo idioventricular
acelerado; BAV: bloqueo
auriculoventricular; Disoc
Electrom: disociacion elec-
tromecanica; TV-FV: taqui-
cardia ventricular o fibrila-
cion ventricular.

Insuficiencia cardiaca terminal

Disoc Electrom
(10%)

Bradicardia
(42%)

(tromboembolismo pulmonar, estenosis adrtica severtor subyacente en la mayoria de pacientes de nuestro
y miocardiopatia hipertréfica obstructiva). medio es la cardiopatia isquémica, en muchos casos
En los pacientes con fallo cardiaco terminal, fre-«preclinica». Cuando se analizan en estudios de pobla-
cuentemente la arritmia no es la causante Ultima daion con seguimient§y las causas de muerte en pa-
fallecimiento, sino que representa exclusivamente etientes entre 30 y 60 afios, que en el momento de la
ritmo acompafante a una situacion hemodinamica telinclusion no tenian cardiopatia isquémica conocida, se
minal. No debemos, por tanto, olvidar que la presenci@abserva que el 75% de todas las muertes coronarias se
de una arritmia en el momento del fallecimiento no esproducian de forma subita y de ellas, dos terceras par-
tablece obligatoriamente una causalidad en el evento.tes eran la primera manifestacion clinica de la enfer-
medad. La baja tasa de MS (0,2%) de este grupo mu-
GRUPOS DE RIESGO DE MUERTE SUBITA cho mas numeroso, junto a la ausencia de parametros
clinicos utilizados en la actualidad con valor predicti-
Cuando hablamos de la incidencia de MS, solemoso positivo suficientemente elevado, hace muy dificil
referirnos siempre a los grupos con un riesgo intermeel disefio de intervenciones encaminadas a la preven-
dio o alto de MS (pacientes con cardiopatia estructuration de la MS en la poblacién general. Probablemente,
0 eléctrica conocida). Aunque este grupo tiene unda mejor alternativa de intervencion sobre este grupo
mayor tasa de MS, en nameros absolutos representgeneral deberia ser la prevencion de la cardiopatia is-
s6lo una pequefia parte de la MS de la poblacion genguémica en si misma.
ral. La tasa de MS en la poblacién sin cardiopatia co-
nocida es mucho menor, sin embargo, dado que el NG AUSAS DE MUERTE SUBITA
mero total de sujetos de este grupo es mucho mas
elevado; en nimeros absolutos la mayor parte de MS Multitud de causas pueden ser origen de una MS.
ocurren en este estrato de la poblacian 8). El fac-  Sin embargo, en mas del 90% de los casos existe una
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Porcentaje/afio Eventos/afio

Incidencia global en |
la poblacion adulta

Subgrupo de riesgo :I
coronario alto

Algun evento
coronario previo :I
FE < 30%

Insuficiencia

cardiaca

Supervivientes de
paro cardiaco |
extrahospitalario

Fase convalecencia
después de una |
VT/VF tras un IAM
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Fig. 3. Incidencia de MS y even-
tog totales, segun subgrzpos de (x1.000)
poblacién con diferente riesgo.
TABLA 1
patologia previa predisponente como la cardiopatia is- Patologias mas frecuentemente asociadas a muerte
guémica o alguna de las diferentes miocardiopatias. subita
Algunas de las causas mas importantes se citan enfa————————
tabla 1 Cardiopatia isquémica

Sin dud | cardi tia i , . | Miocardiopatia hipertrofica
In Auda alguna, learaliopatia iIsquemicas la cau- Miocardiopatia dilatada

sa mas frecuente de MS. En esta patologia, tanto Igiocarditis
oclusiéon aguda de una arteria coronaria como su reEnfermedades infilrativas (sarcoidosis, amiloidosis,
perfusion pueden originar arritmias malignas. Los pri- hemocromatosis, etc.)
meros 10 min de isquemia, tras la oclusién de una arEnfermedades neuromusculares (enfermedad de Steinert,
teria coronaria, son los que mas predisponen a "?;;t%la de Friederich, etc.)

L N . - patias congénitas
aparicion de fibrilacion ventricular. En estos primeros e rtension pulmonar
minutos se producen alteraciones idnicas y metabdliestenosis adrtica
cas, que generan una acumulacion de sustancias prdiseccion adrtica
ducidas por el metabolismo anaerébico (potasio, adeProlapso mitral
nosina o CQ) en el espacio extracelular. Esto, a su ;‘r’]c';“rg‘;femdb;'\'/\slg‘lg ‘%ﬂ%@%ﬁw White
vez, r.“od'f'ca las caracteristicas electmﬁswloqIcas.deTaquicardias ventriculares polimérficas catecolamina-
los miocitos adyacentes a la zona del infarto. Las dife- ggpendientes
rencias en el potencial de membrana de reposo de lasindrome de QT largo
miocitos conllevan diferentes formas de potencial deSindrome de Brugada
accion y, por tanto, diferentes periodos refractarios Fibrilacion ventricular idiopatica 3
entre células sanas y células expuestas a zonas de fnfermedades degeneratlva}s_del tejido de conduccion
quemia periinfarto. Esta dispersion de los periodos re%‘:?q”e.o AV completo congénito

. 7 - Alteraciones electroliticas

fractarios favorece la aparicion de reentradas y de fiproarritmia de farmacos antiarritmicos o no antiarritmicos
brilacion ventricular. Después de las 24 h de oclusionestrés psiquico v fisico importante
de la arteria, la aparicion de arritmias malignas es meTumores intracardiacos (mixoma)
nos frecuente y su mecanismo se cree que dependgaumatismos toracicosgmmotio cordis
mas de un aumento del aL_Jtplmatismo_ que de me_cani;—V: auriculoventricular.
mos de reentrada. La aparicion de arritmias ventricula-
res en la reperfusion ha sido relacionada con la dura-
cion de la isquemia, el tamafio de la zona isquémicanediante angioplastia que mediante tratamiento trom-
la frecuencia cardiaca previa, la presencia de hipertrdsolitico, lo que sugiere que la rapidez de la apertura de
fia ventricular y la concentracion de potasio extracelu-a arteria puede ser otro factor determiné&nte
lar'®. Estas arritmias de reperfusidon se han visto con En los pacientes con infarto de miocardio estableci-
mas frecuencia tras la apertura de una arteria ocluiddo, el riesgo de presentar MS no es despreciable, so-
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TABLA 2 rar que eran los desencadenantes de las arritmias ven-
Estratificacion de riesgo de muerte subita postinfarto  triculares malignas y que su eliminacion podria pre-
Senshilidad] Especificiddd vep ven  VENIK la MS arritmica. Sin embargo, en el estudio
%) (%) o) | %) CAST?, farmacos del grupo IC (encainida y flecaini-
da) que suprimian la presencia de estos extrasistoles,

\FgERngig T 0 ms 9627 7772 1173 7977 no sélo no mejoraban la supervivencia, sino que, por
PVT 63 81 17 81 el co_nftrario, la empeoraban_(placepo 1,2% frente_ a
EV > 10/h 54 82 16 82 flecainida 4,4%). Otros estudios realizados con amio-
TVNS 54 81 15 97 darona, como el EMIAT y el CAMIAT?, tampoco
FE < 40% 46 75 10 75 han demostrado una reduccion de mortalidad postin-
Prueba de esfuerzo (+) 50 50 6 50 farto, a pesar de obtener una reduccién de las arrit-
VRR <20 ms + PVT 58 93 33 93  mijas ambientales. Como hemos descrito previamente,
xsg p gg ms* E\E/:ig(/; Zg gg gg 3613 algunos factores (arritmias, isquemia, etc.) pueden ser
FE < 40%”15PVT 0 o5 04 19 94 marcadores de riesgo, pero no obligatoriamente «trig-
FE < 40% + EV > 10/h 33 93 19 o4 gers» directos de la MS. Posteriormente, el estudio
FE < 40% + TVNS 25 91 15 95 MADIT también pudo identificar pacientes postinfar-
FE < 40% + EV > 10/h to con riesgo elevado de muerte subita (un 54% de re-
+PVT 20 97 28 97 duccién de mortalidad total en pacientes tratados con
VRR <20 ms + EV desfibrilador automatico implantable). Este subgrupo
VI;nglgoJrrng/I TUNS 38 97 43 9 de alto riesgo tenia salvas de taquicardia ventricular
+ PVT 29 99 58 95 en el Holter (de 3-30 latidos a una frecuencia superior

a 120 lat/min), fraccion de eyeccion inferior al 35% y

VRR: variabilidad de los intervalos RR; FE: fraccion de eyeccion; ng taquicardia inducible y no suprimible con procai-
TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; PVT: potenciales ventricu- id | di | fisiol6aiE L
lares tardios; EV > 10/h: extrasistolia ventricular superior a 10 por horall@mida en e estudio electrofisio qu oOtras tecni-

(modificada de Farrel TG et?3l cas diagndsticas han sido utilizadas para intentar me-
jorar la prediccion; sin embargo tanto de forma
TABLA 3 individual, como asociadas entre si contindan tenien-

Muerte stbita: valor predictivo positivo combinando ~ d0 un valor predictivo positivo ba]d’abﬁos’ lo que
parametros no invasivos limita las posibilidades de intervenciéif-=°

Otro subgrupo de pacientes identificado como de

PVT PVT PVT + Holter)  PVT + VRR alto riesgo de MS son los pacientes con infarto
+FE (%)| +Holter %)| +FE (@) | + Holter (%) de miocardio anterior y bloqueo de rama derecha. A
Gomes et &l 36 35 50 pesar de haber mejorado su prondstico en la era posfi-
Kuchar et & 34 31 brindlisis, la persistencia del bloqueo de rama en la
El'Shﬁth;laqg % g % e evolucion se contindia asociando a una elevada morta-
arrell e H 1
Steinbergetdl 17 o5 o5 lidad, tanto por fallo cardiaco como por MS

La miocadiopatia hipertréficaes otra enfermedad
PVT: potenciales ventriculares tardios; FE: fraccion de eyeccion; VRR:gsociada de forma independiente a la presencia de
variabilidad def intervalo RR. arritmias ventriculares malignas y a MS. La tasa
anual de MS de los pacientes con miocardiopatia hi-
pertréfica varia de un 4-6% de los jovenes a un 1-2%
bre todo en los primeros 6 meses. En las primeras sée la poblacion adulta Posiblemente, en poblaciones
manas postinfarto aparece la fibrosis y una vez estaio seleccionadas la incidencia puede ser menor al 1%,
blecida la cicatriz, ésta forma el sustrato ideal para lga que los datos mas conocidos provienen de series
conduccion anisotropica y la reentrada. Se han busc#ospitalarias. La probabilidad de presentar esta com-
do factores para poder estratificar el riesgo y que splicacién parece correlacionarse con la severidad de la
pueda prever en la medida de lo posible esta asocidpertrofia. Ademas, se han identificado otros marca-
cion. Hasta ahora, la funcion ventricular izquierda de-dores de riesgdcomo la edad (mas frecuentes en la
primida es el factor conocido mas determinante. Unguventud), la historia familiar de MS, los antecedentes
fraccién de eyeccion inferior al 30-40% es el predic-de sincope, la presencia de taquicardia ventricular no
tor individual mas potente pero, aun asi, tiene unaostenida en un registro de Holter, la deteccion de is-
baja especificidad. En labla 2resumimos los valo- quemia y, mas recientemente, algunas mutaciones ge-
res predictivos de los parametros mas utilizados en laéticas especificas. Hasta la actualidad se ha podido
estratificacién de riesgo de MS postinfattda apa- establecer la relaciéon entre la presencia de miocar-
ricion de frecuentes extrasistoles (> 10 CVP/h) tamdiopatia hipertréfica y alteraciones de la troponina T,
bién ha sido relacionada con una mayor incidencia deopomiosina, betamiosina, cadenas ligeras 1y 2 y la
MS?2, Esto llevé a algunos investigadores a consideMyBP-C. Algunas mutaciones especificas de la tropo-
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Fig. 4. Registro de Holter de una MS
por torsade de pointesSe puede ob-|
servar el patrén tipico de taquicardia
ventricular polimérfica desencadena-
da por una extrasistole con intervalg-
de acoplamiento tardio. Tras la Ulti-}-
ma salva de taquicardia ventricular,
degenera a fibrilacion ventricular
(imagen obtenida con permiso de
Sudden Cardiac DeatlGoldstein S, |, 4
Bayés de Luna A, Guindo J. Armonkj
NY: Futura Publishing, 1994).

5rl.
AP

nina® y las ligadas a la betamiosina estan asociadas magnesio, lo que puede ser origen también de arrit-
una alta tasa de MS Sin embargo, a través de estu- mias ventriculares malignas.
dios con desfibrilador automatico implantable, que nos Aunque globalmente poco frecuente mécarditis
han ayudado a conocer algo mejor esta enfermedaés otra de las causas de MS en jovenes y en ocasiones
pacientes recuperados de MS con miocardiopatia hirelacionada también con el esfuerzo. Multitud de gér-
pertrofica, parecen tener un relativo bajo riesgo de remenes han sido relacionados con la MS en diferentes
cidiva*'. Es la causa mas frecuente de MS en jovenepacientes, aunque ninguno de ellos parece tener una
atleta$?, lo que podria relacionarse con la frecuentepredileccion especial a mostrarse con esta forma clini-
aparicion de arritmias relacionadas con el esfuerzo. Laa. En la mayoria de casos, se asocia una depresion se-
gran desorganizacion de las fibras y la mayor presenvera de la contractilidad del ventriculo izquierdo, que
cia de fibrosis miocardica son causas predisponentess la que marca el pronéstico. Al igual quedater-
para la conduccion anisotrépica y la reentrada. Ademedades infiltrativagamiloidosis, sarcoidosis o he-
mas, la hipertrofia ventricular izquierda conlleva un mocromatosis), la presencia de tejido inflamatorio, fi-
cierto grado de isquemia subendocardica, por un desérosis y necrosis de miocitos favorece la dispersion de
quilibrio entre la oferta y la demanda, que puede sela repolarizacién y produce alteraciones de la conduc-
mas acusada en los momentos de ejercicio, predispaion, formando asi un sustrato arritmogéfiich dife-
niendo asi también a la presencia de arritmias ventrirencia de las primeras, donde la causa de la MS es
culares. principalmente una taquiarritmia, las enfermedades in-
La MS en pacientes coniocadiopatia dilatadano filtrativas se asocian con relativa frecuencia a bradi-
es infrecuente y parece relacionarse estrechamente camritmias por infiltraciéon del nodo auriculoventricular
el grado de fallo cardiato El antecedente de sincope, y del sistema His-Purkinjé
la aparicién de fibrilacion auricular, la presencia La displasia arritmogénica de ventriculo derecho
de arritmias ventriculares complejas y la fraccién deconsiste en una degeneracion adiposa de los miocitos,
eyeccion del ventriculo izquierdo son marcadoresprincipalmente del ventriculo derecho, aunque en oca-
de mortalidad, aunque tanto por MS como por fallo desiones parte del ventriculo izquierdo también esta
bombd“. En algunas series, los pacientes con miocarafectado. Esta degeneracién adiposa se realiza gene-
diopatia dilatada que mueren subitamente alcanzan ehlmente en forma parcheada, lo que favorece, a modo
509" aunque diferenciar si es causada por una arritee cicatriz, la aparicion de taquicardias monomorficas,
mia o por el propio fallo cardiaco es dificiDiversos  por fendmenos de reentrada a su alredédoa MS,
mecanismos han sido implicados como responsablesunque infrecuente dentro de la propia enfermedad,
de la aparicion de arritmias ventriculares como, pormpuede llegar a ser incluso la primera manifestacion cli-
ejemplo, el estiramiento crénico de las fibras miocar-nica de la misnta Aparece con mas frecuencia en pa-
dicas, las alteraciones electroliticas y la aparicion deientes jovenes y en ocasiones se precipita tras realizar
fibrosis miocérdic&. El estiramiento sostenido y cré- un esfuerzg.
nico parece acortar la duracién del potencial de ac- Entre las enfermedades primariamente eléctricas se
cion, asi como el periodo refractario, lo que favoreceencuentran el sindrome de QT largo, el sindrome de
la reentrada. Sin embargo, en fases terminales de fallBrugada, las taquicardias polimérficas de esfuerzoy la
cardiaco, la presencia de bradiarritmias o disociaciéfiibrilacion ventricular idiopatica.
electromecanica desempefian también un papel impor- El sindome de QT largo congénites una causa
tante. La necesidad de tratamiento diurético intenso ehien conocida de MS por fibrilacion ventricul&n él
estos pacientes puede producir un desequilibrio eleaestan incluidos dos grandes sindromes, uno que se
trolitico, fundamentalmente de iones como potasio yransmite de forma autosémica dominante (sindrome
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de Romano-Ward) y otro que se transmite de forma reesfuerzos fisicos Estos pacientes tienen un buen pro-
cesiva y se asociada a sordera (sindrome de Jervellngstico bajo tratamiento con altas dosis de betabloque-
Lange-Nielsen) con un prondstico mucho mas somantes®. Los pacientes con fibrilacion ventricular idio-
brio. La arritmia precursora de la fibrilacion ventricu- patica, sin embargo, no responden adecuadamente a
lar en estos pacientes suele ser una taquicardia poles betablogqueantes y no parecen tener un claro factor
mérfica portorsade de pointeffig. 4). No existe un  desencadenante. Representan aproximadamente un 5%
sustrato anatémico en el sentido estricto de la palabrae la mayoria de las series de pacientes con MS. Es
sino que la prolongacion de la repolarizacién, asprobable que existan dentro de este sindrome mdlti-
como una dispersion de la misma, representarian glles subgrupos etiopatogénicos diferentes que por el
sustrato «eléctrico» que facilita la instauracion demomento no sabemos identificar. Por ello, se ha crea-
arritmias ventriculares. Se han descrito hasta la actuato un registro internacional para estudiar mejor a estos
lidad 5 alteraciones cromosoémicas diferentes en el sirpacientes recuperados de ¥IS
drome de Romano-Wardque conllevan alteraciones La fibrilacion auricular en pacientes cemdrome
en diferentes canales iénicos y que acarrean tambiéte Wolff-Parkinson-Whiteepresenta otra posible cau-
diferentes comportamientos clinicos. La aparicion desa de MS por patologia eléctfitgue, aunque poco
la taquiarritmia se relaciona de forma caracteristicdrecuente en nimeros totales, es muy importante dado
con el esfuerzo en algunas formas descritas (QT largque hoy dia existe un tratamiento eficaz para eliminar
tipo 1) y con el reposo en otras (QT largo tip6.Asi  la via accesoria y, por tanto, el riesgo de MS. La répi-
mismo, la predisposicidon a padecer MS parece relacioda transmision de impulsos desde la auricula a los
nada con el tipo de alteracion cromosémica, siendwentriculos, a través de la via accesoria, crea una dis-
mas frecuente en el grup&,3gue afecta a canales de persion de la repolarizacién que facilita la aparicion de
sodio, a diferencia de las del grupo 1y 2, donde las afibrilacién ventricular La presencia de sintomas pre-
teraciones estan en los canales de potasio. vios de palpitaciones y un periodo refractario corto de
También las alteraciones en los canales de sodida via accesoria son factores que aumentan el riesgo.
mediadas por alteraciones genéficagarecen ser la Sin embargo, en algunos pacientes puede ser la prime-
base de otra enfermedad causante de MS como es ral manifestacion de la enfermeéfed
sindome de BrugadaSe trata de una enfermedad El bloqueo auriculoventricular completo de origen
poco frecuente, caracterizada por la presencia de urongénitg aunque en un principio fue considerado
bloqueo de rama derecha y elevacion del segmento Sde buen prondéstico, tras un estudio prospectivo de
en precordiales derechasEn esta enfermedad los 102 pacientes con bloqueo auriculoventricular com-
episodios de MS con frecuencia ocurren durante gbleto congénito no asociado a otras cardiogatias
suefio. La presencia de este patrén electrocardiografcomprobd que un 25% de estos pacientes presentaban
co, asociado a antecedentes familiares y antecedentedsis de Stokes-Adams en el seguimiento. De este
de sincope, son marcadores de riesgo de MS. Sin emercentaje de pacientes, un 30% fallecian de MS, sien-
bamgo, el papel que desempefia la presencia aislada d® con frecuencia el primer sintoma que se presenta-
este patron electrocardiografico, sin otros factores reban. Por ello, los autores aconsejan la implantacion de
lacionados, esta aun por definir. Es posible que la inun marcapasos en pacientes incluso asintomaticos,
ducibilidad de arritmias ventriculares en el estudioprobablemente a partir de los 15 afios o cuando se
electrofisiolégico y algunos tests de provocacion far-haya limitado su crecimierito
macolégica puedan contribuir a desenmascarar al sub- Dentro de laenfermedades esitturales de origen
grupo de mayor riesgo y a aquellos portadores de laongénitoque mas se asocian a MS se encuentran la
enfermedad que no presentan alteraciones electrocaetralogia de Fallot, la transposicién de grandes vasos,
diograficas basalmente. la estenosis adrtica y la hipertension pulmonar prima-
Las taquicardias ventriculares polimérficas media-ria. También ha sido descrita como complicacion tar-
das por catecolaminas y la fibrilacion ventricular idio- dia de las intervenciones quirdrgicas sobre estas enfer-
pética son enfermedades poco conocidas y que no patedadeS. En la tetralogia de Fallot en concreto,
recen tener un obligado caracter genético. A diferencigpodria estar relacionada con la aparicion de taquicar-
de las taquicardias polimoérficas que aparecen en alias ventriculares alrededor de la cicatriz/parche del
sindrome de QT largo congénito, en estas dos enfetracto de salida del ventriculo derecho, realizado para
medades el intervalo de acoplamiento del primer exaliviar la estenosis pulmonar. En esta enfermedad, la
trasistole que genera la taquicardia es corto, pudiéndanchura del QRS en ritmo sinusal parece relacionarse
se observar fendmenos R sobre T. Las taquicardiadirectamente con la probabilidad de presentat®MS
polimorficas mediadas por catecolaminas aparecen en La enfermedad de Steinert o distrofia musculer
pacientes jovenes, con corazon estructuralmente none una relacion doble con la MS. Por un lado, estos
mal y ECG basal también normal, en los que aparecepacientes presentan un trastorno importante del tejido
taquicardias polimorficas que pueden degenerar en fide conduccion infrahisiano, que puede producir blo-
brilacion ventricular, en relacién principalmente conqueos auriculoventriculares completos y, por otro, este
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mismo trastorno de conduccién puede ser el origen diépo de cardiopatia por la exploracion fisica o el elec-
taquicardias ventriculares por reentrada entre las dasocardiograma. La funcién ventricular izquierda de-
ramas del sistema de His-Purkinje primida es el factor asociado al sincope que implica
La ingesta de multiplermacos tanto antiarritmi- mayor riesgo de MS. En pacientes con mala funcion
cos como de otras familias (antidepresivos, antihistaventricular y sincope de origen desconocido, estaria
minicos, antibioticos, diuréticos, etc.), ha sido identi-indicada la realizacién de un estudio electrofisioldgico
ficada como responsable de provocar arritmiagara valorar la inducibilidad de arritmias ventriculares
ventriculares malignas y MS. El principal mecanismomalignas. Especial atencién debe ponerse en los sinco-
se basa en una prolongacién heterogénea de la repolaes bruscos de los nifios, sobre todo cuando aparecen
rizacion de los miocitos cardiacos, que conlleva urcon el esfuerzo. En estos casos es prioritario descartar
alagamiento del intervalo QT y la consiguiente facili- la presencia de un sindrome de QT largo, una displasia
dad para producir arritmias ventriculares polimorficas.arritmogénica de ventriculo derecho, enfermedades
Este efecto adverso aparece con mayor frecuencia @ue causen obstruccion en el tracto de salida del ven-
pacientes con mala funcién ventricular. La ingesta dericulo izquierdo (estenosis adrtica o miocardiopatia
cocaina puede provocar MS por diferentes mecanidhipertrofica) o taquicardias polimoérficas catecolami-
mos; por un lado, es un potente bloqueador de los cara-dependientes. Por el contrario, los sincopes que
nales del sodio (posibilidad de proarritmia igual a laaparecen inmediatamente postesfuerzo con frecuencia
de los farmacos antiarritmicos del grupo Ic), produceson benignos y de origen vasovagal.
espasmos coronarios y, ademas, es causa de miocar-

ditis. DEFINICION DE MUERTE SUBITA
Y PROBLEMAS DERIVADOS DE LA MISMA

MUERTE SUBITA EN ATLETAS La definicion de MS ha cambiado a lo largo de los
El ejercicio intenso puede ser el desencadenante da&ios. Inicialmente se aceptaban aquellas muertes en
arritmias ventriculares malignas en diversas enfermelas que el lapso de tiempo entre el inicio de los sinto-
dades, como hemos visto anteriormente. Sin embamas y el fallecimiento podian transcurrir hasta 24 h.
go, la tasa de MS en atletas es baja, a pesar de la graa definicion de MS mas aceptada en la actualidad es
importancia que los medios de comunicacién dan eraquella en la que la muerte sobreviene de forma ines-
algunos casos, fundamentalmente por el hecho dperada y que acaba con la vida del paciente en menos
qgue ocurran en personas jovenes y «aparentementie 1 h tras el inicio de los sintomas. Sin embargo, esta
muy sanas». La causa mas frecuente de MS en atletdgfinicidbn no esta exenta de detractores y de polémica,
jovenes (< 30-35 afios) es la miocardiopatia hipertrépor su indeterminacion y excesiva flexibilidad. En los
fica, y en los de mayor edad (> 35-40 afios), la carsiguientes parrafos intentaremos delinear algunas de
diopatia isquémicd Otras causas mas infrecuentessus limitaciones.
son formas incipientes de displasia arritmogénica de Con esta definicion, a la mayoria (80%) de MS se
ventriculo derecho, anomalias congénitas de las artdes atribuye un origen arritmi€o Sin embargo, tan
rias coronarias, miocarditis que han pasado desapesélo en los pacientes portadores de desfibrilador im-
cibidas, sindrome de preexcitacion tipo Wolff-Parkin- plantable, gracias a su capacidad de almacenar los
son-White, sindrome de QT {gr o rotura de aorta electrogramas intracavitarios durante un evento o en
(en el sindrome de Marfan). Mas recientemente se haquellos en los que el colapso final les aparece mien-
visto como el traumatismo toracico no penetrantetras son sometidos a un registro electrocardiografico
(commotio cordis puede ser la causa de arritmiastipo Holter o bien a una telemetria hospitalaria, se
ventriculares y MG puede determinar con exactitud si realmente el origen
de la MS es o no arritmi€o Este primer problema
SINCOPE Y MUERTE SUBITA viene agravadp,_ademés., porque la mayor parte de las
muertes no subitas, al final de una secuencia de he-
La presencia de un sincope brusco en un pacienthos (cardiacos o extracardiacos), acaban también con
con cardiopatia subyacente es uno de los marcadoresa fibrilacion ventricular o asistolia. Por tanto, no se
de MS mas importantes. Es esencial, por tanto, lauede equiparar la muerte por fibrilacion ventricular o
realizacion de una buena historia clinica del pacientegsistolia con la MS, ni tampoco con una muerte con
tanto acerca de las circunstancias relacionadas con etigen arritmico. Torp-Pedersen et’groponen una
episodio sincopal como de la historia familiar de car-clasificacion de los tipos de muerte en la que se inclu-
diopatia y MS. La exploracion fisica irh encaminada aya un indicativo claro del grado de certeza sobre el
detectar signos de cardiopatia estructural. Entre lagrigen arritmico o no, de la muerte (certeza de muerte
pruebas complementarias, es esencial la realizacion daritmica, muerte arritmica por exclusién de otras cau-
una radiografia de térax y un electrocardiograma. Ekas o muerte arritmica sin mas datos de la muerte que
ecocardiograma se realizar4 cuando se sospeche algian pérdida subita de conciencia y pulso). Otros
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autore$® sugieren la posibilidad de diferenciar entre lahasta las 24 h. Por contra, algunos autores han intenta-
causa de muerte y el modo de muerte. EI modo de fado limitar este tiempo al maxinfp incluyendo en la
llecer describe la forma final del evento pero sin necedefinicion de MS sélo a los pacientes que sufren un
saria causalidad (p. €j., el paciemeere coruna fi-  colapso cardiocirculatorio inmediato, sin apenas pro-
brilacién ventricular, perono por una fibrilacion  dromos$®. En los pacientes con fallo cardiaco, Narang
ventricular). Sin embargo, esta forma de descripcioret af* sugieren que la clasificacién del tipo de muerte
probablemente haga mas compleja y mas heterogénea se haga segun un criterio de tiempo, sino que sea
la clasificacion entre diferentes observadores. La inaquella en la que se descarte la presencia de fallo de
formacion obtenida de una autopsia puede, en ocasidbomba terminal, accidente cerebrovascular u otra cau-
nes, contribuir de forma definitiva a esclarecer la causa de muerte no cardiaca.
sa exacta de la muerte. En la definicibn de MS se excluyen las muertes de
La definicion de MS fue objeto de gran polémica enorigen accidental o violento. Sin embargo, hay aconte-
los primeros afios de esta década, fundamentalmentémientos de tipo accidental como terremétosgue-
después que el desfibrilador implantable cambiara laras que aumentan el nimero de MS.
forma en la que fallecian algunos pacientes que pre- Por Ultimo, en los pacientes recuperados de MS, o al
viamente morian de MS. Esta polémica tuvo su origemenos inicialmente recuperados, a través de medidas
a la hora de evaluar la efectividad como tratamient@gresivas, la muerte finalmente puede llegar méas alla
del desfibrilador implantable, puesto que los estudiosie una hora tras el inicio de los sintomas y no por eso
de aquella etapa se centraban en demostrar que disndiejan de ser MS. Por ello, se puede complementar la
nuia la tasa de MS, sin tener en cuenta la mortalidadefinicion de MS al colapso hemodinamico inicial que
total. Asi, pacientes que morian tras varios dias de toraparece dentro de la primera hora de los sintomas, lle-
menta eléctrica con taquicardias ventriculares recidive o no éste a la muerte inmediata del paciente.
vantes tratadas eficazmente por el desfibrilador, pero La importante controversia glida con la definicion
gue en realidad acababan falleciendo de fallo cardiacale MS viene dada por un lado por la gran cantidad de
eran etiguetados de muerte no subita por fallo cardiggacientes que mueren de forma subita cada afio (apro-
co, cuando su origen era primariamente arritmico y siximadamente unos 300.000 pacientes por afio en los
bito. El problema se complicaba cuando los estudio€E.UU?), porque ademas, como dice la definicion, es
eran multicéntricos y cada centro tenia una forma disinesperada y frecuentemente se produce en pacientes
tinta de interpretar una MS. Al menos esta limitacidnjovenes o que previamente estaban en aparente buen
parece haber sido superada al llegar a un acuerdo gestado de salud, lo que aumenta su dramatismo y, por
neral por el cual se da prioridad, en los ensayos clinigltimo, porque a la hora de evaluar nuevas terapias o
cos, a la mortalidad total sobre el tipo concreto dehacer seguimientos prospectivos es preferible que
muerte. Es cierto que la finalidad ultima de toda terahaya una definiciéon lo mas concisa y lo mas amplia-
péutica es su impacto sobre la mortalidad global. Simmente aceptada posible.
embago, desde un punto de vista cientifico seria 16gi-
co analizar una determinada terapéutica (p. €j., un far-
maco antiarritmico) respecto a la patologia concreta
para la que ha sido disefiada (en nuestro caso, arrft
mias ventriculares y MS). El subrogar todas las deci- 1. peFIBRILAT Study Group. Actuarial risk of sudden death while
siones a la mortalidad total puede suponer rechazar al- awaiting cardiac transplantation in patients with atherosclerotic
gunas terapéuticas de forma inadecuada. Un buen heartdisease. Am J Cardiol 1991; 68: 545-546. _
ejemplo serfan los primeros desfibriladores con im- 2. Stevenson WG, Stevenson LW, Weiss J, Tillisch JH et al. Inc_ium—
- . . ble ventricular arrhythmias and sudden death during vasodilator
plante eplcardlco. Eran_ r_nuy efectlvo_s enla prevencion therapy of severe heart failure. Am Heart J 1988; 116: 1.447-
de MS pero en el analisis de mortalidad total arrastra- 1.454.
ban la mortalidad operatoria. La terapéutica no era3. Report of the Working Group on Arteriosclerosis of the National
inefectiva para lo que habia sido disefiada, sino que  L2EC ne. T PO RGNS LTS B e e Death
preusat_)a una SlmpllflcaCIOr! para reducir la mortali- Washington, DC: US Dept of HeeEI)tF;l, Eaucation, and Welfare pu- .
dad derivada de los efectos indeseados (en este caso lapjication NIH 83-2035, 1981; 114-122.
mortalidad quirdrgica). 4. Epstein FH, Pisa Z. International comparisons in ischemic heart
Otra polémica surge alrededor del criterio de tiempo _disease mortality. Pr_oceedings of_the Conf_erence on the Decline
utilizado. Su caracter inesperado impIica que en mu- in Coronary Heart Disease Mortality. Washington, DC: US Dept

. . . of Health, Education, and Welfare publication NIH 79-1610. US
chas ocasiones no existe la oportunidad de que haya ggyernment Printing Office, 1979; 58-88.

testigos que presencien la muerte y, por tanto, N0 S&. Gillum RF. Sudden coronary deaths in the United States, 1980-
puede asegurar con rotundidad que la muerte se haya 1985. Circulation 1989; 79: 756-765.
producido dentro de la primera hora tras el inicio de 6. Myerburg RJ, Castellanos A. Cardiac arrest and sudden cardiac

. . death. En; Braunwald E, editor. Heart disease. A textbook of car-
los sintomas. Desde el punto de vista legal por ello, diovascular medicine (4.2 ed.). Filadelfia: Saunders, 1992; 756-

este periodo de tiempo se ha mantenido prolongado 7gg
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