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Introduccién

Los pacientes afectados de una miocardiopatia pueden per-
manecer estables y sin problemas clinicos significativos
durante muchos anos. Sin embargo, la elevada incidencia
proporcional de muerte subita cardiaca (MSC) entre esta
poblacién (a menudo joven) convierte su prevencién en algo
prioritario.

Obviando a la omnipresente cardiopatia isquémica, las dos
entidades que vamos a analizar no resultan en absoluto ajenas
al clinico en su préctica habitual, y no por conocidas plantean
menos incertidumbres.

Miocardiopatia dilatada

Definimos como miocardiopatia dilatada (MCD) a la com-
binacién de dilatacién y disfuncién sistélica del ventriculo
izquierdo o de ambos ventriculos. En la MCD idiopatica
no existe una causa identificable y se llega a su diagnos-
tico por exclusién. Sin embargo, el término MCD continta
empledndose tanto para los casos idiopaticos como para los
secundarios, al tratarse del mismo concepto fisiopatolégico en
ambos.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: cgnavarro@gmail.com (C. Gémez-Navarro).

En la MCD se produce un aumento generalizado de las
fibras de la matriz, que al afectar al sistema especifico de con-
duccién puede ser responsable de trastornos de conduccién y
sustrato de arritmogénesis.

El pronéstico de esta enfermedad es en general pobre, con
el desarrollo de insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) en los
estadios finales de la enfermedad.

Se ha calculado en un 20% la mortalidad a los 5 afios de la
MCD, y la MSC esla causa de aproximadamente el 30% de estas
muertes’. Se considera que la taquicardia ventricular (TV) y/o
la fibrilacién ventricular (FV) son los mecanismos mas comu-
nes de MSC, aunque en pacientes con insuficiencia cardiaca
avanzada la bradicardia, la embolia pulmonar y la disocia-
cién electromecénica representan hasta el 50% de dichas
muertes.

Estratificacién de riesgo

Aspectos clinicos

Clase funcional (NYHA). Los signos de ICC son un poderoso
marcador de muerte total y MSC, y a pesar de ser un para-
metro muy subjetivo y de naturaleza imprecisa, es simple,
coste-efectivo y facil de obtener. Los pacientes con disfun-
cién sistdlica en clase funcional II-III de la NYHA tienen mayor
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riesgo de presentar MSC que los pacientes con clase funcional
IV de la NYHA. Estos tltimos tienen mas probabilidad de morir
por fallo de bomba.

Sincope. No se puede considerar el sincope inexplicado
como un equivalente a MSC recuperada, aunque basandose en
series con nimero limitado de pacientes se ha sentado la indi-
cacién de implante de desfibrilador automatico implantado
(DAI).

Mediciones no invasivas

Fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI) frente a otras
medidas. La FEVI ha sido uno de los primeros marcadores que
ha demostrado de manera consistente, en diferentes estudios,
ser un predictor de mortalidad global.

El Marburg Cardiomyopathy Study? evalué el riesgo de
arritmia ventricular en 343 pacientes con MCD con un DAL Se
analizaron como posibles predictores: la FEVI, el tamano del
ventriculoizquierdo, el ECG de senal promediada, las arritmias
en el Holter, la dispersién del QTc, la variabilidad de la frecuen-
cia cardiaca, la sensibilidad barorrefleja y la alternancia en el
microvoltaje de la onda T.

En el andlisis multivariado la FEVI fue el tunico predictor
significativo de arritmia, con un riesgo relativo (RR) de 2,3 por
cada 10% de descenso en la FEVI.

Como importante limitacién, la determinacién de la FEVI
presenta una no despreciable variabilidad, debida a factores
hemodinamicos del paciente y a las técnicas de medicién.

Ademas, la adopcién de puntos de corte especificos de FEVI
para las indicaciones de DAI en prevencién primaria conlleva
una distribucién dicotémica (si/no) del riesgo de MSC. Esto
refleja mal que el aumento de la mortalidad es lineal a partir
de una FEVI <45%.

Mediciones invasivas

Estudio electrofisiolégico. Se reconoce que en la MCD no isqué-
mica el estudio electrofisiolégico tiene baja inducibilidad y
reproducibilidad y bajo valor predictivo, con una utilidad
incierta en la estratificacién del riesgo arritmico3.

Sin embargo, se considera Util como herramienta diagnés-
tica en la evaluacién de palpitaciones sostenidas, taquicardia
de complejo ancho, pre-sincope, e identificacién y ablacién de
la taquicardia por reentrada rama-rama.

Tratamiento

En la prevencién secundaria (MSC resucitada/FV/TV sostenida)
el DAI ha demostrado ser superior a la amiodarona en dife-
rentes estudios, donde la mayoria de pacientes presentaba
enfermedad coronaria.

En la prevencién primaria la indicacién del DAI en pacientes
con MCD no isquémica ha sido menos contundente:

- Los ensayos clinicos iniciales de prevencién primaria con
DAI no incluyeron poblacién sin cardiopatia isquémica, en
la creencia de presentar un riesgo de muerte no arritmica
muy alto.

- La evidencia es fragil, con resultados limitrofes o negati-
vos en los ensayos que incluyeron solo a pacientes con esta
patologia (CAT, AMIOVIRT, DEFINITE), aunque muchos esta-
ban limitados por pequenios tamanos muestrales.

Tabla 1 - Indicaciones de desfibrilador automatico

implantable (DAI) en miocardiopatia dilatada no
isquémica

Clase I - Supervivientes de paro cardiaco por FV o TV
hemodinamicamente inestable tras evaluacién para
identificar la causa y exclusién de causa
completamente reversible (nivel de evidencia A)

- MCD con FEVI <35% y clase funcional II-III de la
NYHA (nivel de evidencia B)

- TV sostenida espontédnea, incluso la no inestable
hemodinamicamente (nivel de evidencia B)

- Sincope inexplicado en MCD con disfuncién VI
significativa (nivel de evidencia C)

Clase Ila

FEVI: fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo; FV: fibrilacién
ventricular; MCD: miocardiopatia dilatada; TV: taquicardia ventri-
cular; VI: ventriculo izquierdo.

La indicacién de prevencién primaria se apoya bdsica-
mente en los resultados del ensayo Sudden Cardiac Death in
Heart Failure Trial (SCD-HeFT)%, que incluia pacientes isqué-
micos y no isquémicos con ICC. Incorporé 2.521 pacientes en
clase funcional II-IlI, con FEVI <35%, y el 48% de ellos eran
no isquémicos. Compard tres ramas de tratamiento: placebo,
amiodarona y DAI monocameral.

Alos 5 afios se observo una reduccién de la mortalidad por
cualquier causa del grupo de DAI del 23%. No hubo diferencias
en los resultados entre cardiopatia no isquémica e isquémica.
La amiodarona no aportaba beneficios en cuanto a mortalidad,
comparada con el placebo.

Guias clinicas
En cuanto a las guias de manejo de arritmias ventriculares y
prevencién de la MSC de 2006, se criticé la adopcién de puntos
de corte de FEVI poco concretos (<30-35%).

Las guias de la AHA/ACC/HRS (2008)* hacen recomendacio-
nes especificas (tabla 1) basadas en el perfil de los principales
estudios aleatorizados.

Conclusiones

e En la actualidad la estratificacién del riesgo de MSC en
pacientes con MCD se lleva a cabo utilizando parametros
sencillos y poco sofisticados, como la historia clinica, el
grado funcional de la NYHA y la FEVI, en espera de mejores
predictores, que de momento parecen lejanos.

o Nose debe soslayar que el mejor tratamiento preventivo que
se puede ofrecer, el DAL no es una terapia exenta de incon-
venientes (complicaciones relacionadas con el implante,
descargas inapropiadas, elevado coste), y conviene tenerlos
siempre en mente.

Miocardiopatia hipertréfica

Introduccién

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una enfermedad
hereditaria con patrén autosémico dominante causada por
mutaciones detectadas en genes que codifican las proteinas
sarcomeéricas, pero con expresion fenotipica muy variable.
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Tabla 2 - Factores de riesgo de muerte subita en la
miocardiopatia hipertréfica (MCH)

Mayores Posibles a nivel individual (potenciales)

- Fibrilacién auricular

- Isquemia miocardica

- Obstruccién del tracto de
salida del VI

- Mutacién de alto riesgo

- Aneurismas apicales

- Captacién tardia de gadolinio
en RMN

- Ejercicio fisico intenso

- Historia familiar de
muerte subita cardiaca
prematura
- Sincope inexplicado
- Espesor de pared VI

>30mm
- Respuesta tensional
anormal al esfuerzo
- TV no sostenidas
repetitivas (Holter)

Prevencion secundaria

- Muerte subita/FV
- TV sostenida
espontanea

FV: fibrilacién ventricular; RMN: resonancia magnética nuclear; TV:
taquicardia ventricular; VI: ventriculo izquierdo.

Desde el punto de vista anatomopatolégico, la MCH se
caracteriza por la presencia de hipertrofia miocardica, desor-
ganizacién de los miocitos y fibrosis, que pueden conducir a
un amplio espectro de anomalias funcionales.

La historia natural de la enfermedad es benigna en la mayo-
ria de pacientes, con un deterioro gradual en clase funcional
con la edad. Menos del 10% de los pacientes llegan a presentar
sintomas significativos de insuficiencia cardiaca.

Una de las principales caracteristicas de la MCH es el
riesgo de apariciéon de muerte subita. Esta puede producirse
a cualquier edad, con una incidencia anual del 2 al 4% en cen-
tros de referencia y de alrededor del 1% en poblaciones no
seleccionadas.

Estratificacion de riesgo

Existe una serie de factores clinicos clasicos de riesgo de
muerte subita aceptados de forma generalizada que pueden
estudiarse facilmente y de forma no invasiva en todos los
pacientes (tabla 2) y que se conocen como factores mayores.

Los pacientes con 2 o mas de estos factores mayores consti-
tuyen un grupo de riesgo elevado que debe recibir tratamiento
profilactico’.

En los pacientes —sobre todo a partir de 30-35 anos— sin
ninguno de estos 5 factores, el riesgo de MSC es muy bajo.

Los pacientes con un solo factor de riesgo deben ser valo-
rados cuidadosamente y de forma individualizada. En este
sentido es muy importante tener en cuenta la edad del
paciente.

Los pacientes <30 anos que presentan alguno de dichos
factores son posibles candidatos a recibir tratamiento profi-
lactico.

Algunos factores, como la presencia de TV no sostenida en
Holter, el grosor extremo del ventriculo izquierdo y el sincope
recurrente e inexplicado, son aspectos mas estudiados y esta-
blecidos. Una historia familiar de muerte stubita prematura en
multiples familiares probablemente refleja la presencia de una
mutacién de alto riesgo.

Por el contrario, es infrecuente que el resultado anormal
de una prueba de esfuerzo conduzca, de forma aislada, al
implante de un DAL

En los casos menos evidentes, la presencia de los denomi-
nados posibles factores o arbitros potenciales puede ayudar a
decantar la estrategia de prevencion.

Recientemente se conoce que la presencia y la extensién
de realce tardio en la resonancia magnética con gadolinio en
la MCH se asocian con una expresién més severa de la enfer-
medad desde un punto de vista funcional y clinico y con un
mayor numero de factores de riesgo de MSC. No obstante,
aun no se ha podido confirmar que tengan valor prondstico
independiente.

En Estados Unidos es habitual ofrecer o recomendar la
opcién de implantar un DAI en prevencién primaria a los
pacientes con MCH y cualquiera de los 5 factores de riesgo
mayores, siempre que el factor de riesgo implicado sea impor-
tante dentro del perfil clinico global del paciente. De hecho,
en las muy recientes guias americanas sobre MCH, publica-
das posteriormente a la elaboracién del articulo, limitan los
factores de riesgo mayor, al sincope inexplicado, el espesor de
pared y los antecedentes familiares. La presencia de solo una
de ellas podria constituir indicacién de DAL

Tratamiento

No hay estudios controlados que hayan demostrado la utilidad
de la implantacién de DAI en la MCH, y la experiencia se basa
fundamentalmente en un registro internacional® con mas de
500 pacientes. Las tasas de descargas del DAI fueron del 11% en
la prevencién secundaria y del 4% en la prevencién primaria
(muchos de ellos con un tnico factor de riesgo).

Estd pues establecido el implante de DAI en pacientes
con prevencién secundaria de MSC. Existen las comentadas
discrepancias en cuanto al nimero de factores de riesgo nece-
sarios a la hora de indicar el DAI en prevencién primaria,
aunque las guias reflejan su posibilidad a partir de un factor
(indicacién Ila, nivel de evidencia C)3.

En un reciente registro nacional de tres centros obtenemos
un reflejo mas fidedigno de la practica habitual en nuestro
medio. La indicacién del implante fue prevencién secundaria
en el 40% de los casos y primaria en el 60%; el nimero de
factores de riesgo por paciente fue similar en los tres centros,
con una media de 3 factores por paciente.

Respecto a la amiodarona, no se dispone de estudios con-
trolados con placebo o comparados con DAL y su papel en la
prevencién de la MSC no esta claro.

Conclusién

- La estratificacién real de riesgo en MCH se basa de nuevo en
datos clinicos y en pruebas complementarias sencillas, bien
conocidas.

- Esto no resta ni un dpice de complejidad a la decisién de
implantar un DAI a un paciente, generalmente joven y en
ocasiones con poca sensacién de enfermedad.

- Eldesafio no estéa en los pacientes con dos o mas factores de
riesgo (con indicacién undnime), sino en los pacientes con
tan solo uno de ellos.
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