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MIOCARDIOPATIAS

Miocardiopatia hipertroéfica:
scomo evaluamos en 2018 el riesgo
de muerte stibita?

Dres. Alejandro Estrada”>**, Eduardo Brenna®*, Alejandro Contreras™*,

Marcos Amuchastegui***, Carlos Estrada®, Andrés Caeiro">**, Oscar Salomone®*

Resumen

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una enfermedad frecuente del miocardio, asociada a muerte stibita cardiaca
(MSC). Las principales causas de muerte en MCH son la MSC, la insuficiencia cardiaca y el tromboembolismo. La fibrila-
ci6én ventricular (FV) es la causa mas comtan de MSC, seguida de asistolia, actividad eléctrica sin pulso y bloqueo auricu-
loventricular completo. El sustrato de estas arritmias complejas es la hipertrofia asociada a desorganizacién miofibrilar
y fibrosis, que facilitan el desarrollo de arritmias reentrantes y secundarias a actividad desencadenada. Dado que la FV
puede ser tratada con el implante de un desfibrilador automatico implantable (DAI), la identificacién de los pacientes
que presentan mayor riesgo se transforma en la principal preocupacién del cardiélogo tratante. La indicacién de implan-
te de DAI es clara en la prevencién secundaria de MSC, pero es compleja en el resto de los pacientes que no han presenta-
do FV o taquicardia ventricular sostenida, lo que configura la prevencién primaria de MSC. Debemos estratificar la MCH
con el uso de los factores de riesgo derivados de datos clinicos y estudios complementarios. Los principales factores de
riesgo relacionados a MSC son: edad temprana al diagndstico, antecedentes heredofamiliares de MSC, sincope inexplica-
do, taquicardia ventricular no sostenida, hipotension arterial inducida durante la prueba de esfuerzo, obstruccién del
tracto de salida del ventriculo izquierdo, hipertrofia ventricular izquierda severa, agrandamiento auricular izquierdo y
captacion de realce tardio en la resonancia magnética. El uso adecuado de los dos principales modelos de estratificacion
deriesgo actualmente disponibles nos ayuda a estimar el riesgo individual en cada paciente y proceder en consecuencia.

Palabras clave: MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA
MUERTE SUBITA CARDIACA
ARRITMIAS CARDIACAS

Hypertrophic cardiomyopathy: how do we evaluate the risk
of sudden death in 2018?

Summary

Hypertrophic cardiomyopathy is one of the most frequent cardiac muscle disorders associated with sudden cardiac death,
heart failure and thromboembolism. Ventricular fibrillation is the most common cause of sudden cardiac death in hypertrop-
hic cardiomyopathy, followed by asystole, pulseless electrical activity, and complete atrioventricular block. The substrate
behind these complex arrhythmias is the hypertrophy due to myocardial disarray and fibrosis, facilitating the development of
reentrant arrhythmias and triggered activity. An implanted cardioverter defibrillator is the treatment of choice, so the identi-
fication of high risk patients for ventricular fibrillation is crucial. Implanted cardioverter defibrillator indication is well esta-
blished in sudden cardiac death secondary prevention, but not in patients without evidence of ventricular fibrillation or sus-
tained ventricular tachycardia, which configures the sudden cardiac death primary prevention group. Identification of sud-
den cardiac death risk factors is derived from clinical data, complementary studies and validated in risk stratification models.
These are: early age at diagnosis, family history of sudden death, unexplained syncope, non-sustained ventricular tachycar-
dia, abnormal blood pressure response with exercise, left ventricular outflow tract obstruction, severe left ventricular hyper-
trophy, left atrial enlargement and late gadolinium enhancement on cardiac magnetic resonance imaging. The proper use of
two available main risk stratification models helps us to estimate the individual patient “s risk and to proceed consequently.
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1. Introduccioén

Lamiocardiopatia hipertréfica (MCH) es una enfer-
medad frecuente del miocardio asociada a muerte sa-
bita cardiaca (MSC)®. Su prevalencia en la poblacién
general es de un caso cada 500 personas, pero podria
ser mayor si el diagndstico lo realizamos con pruebas
genéticas (un caso cada 200 personas). Esta enfer-
medad se define por el hallazgo de hipertrofia ven-
tricular izquierda (HVI) no explicada por condicio-
nes anormales de sobrecarga, y se asocia frecuente-
mente a obstruccién del tracto de salida del ven-
triculoizquierdo (OTSVI) debido al movimiento an-
terior sistdlico de la valvula mitral@-3. Desde el pun-
to de vista histolégico se caracteriza por hipertrofia
cardiomiocitaria, desorganizacién miofibrilar (di-
sarray), fibrosis miocardica y enfermedad de la mi-
crovasculatura®4. El origen genético lo encontra-
mos principalmente por mutaciones en genes sarco-
méricos (40%-60% de los casos), aunque existen
otros factores que pueden modular el fenotipo de tal
manera que muchos de los portadores de mutacio-
nes patogénicas no exhiben la enfermedad®.

Las principales causas de muerte en la MCH son
la MSC, la insuficiencia cardiaca y el tromboembo-
lismo®5). La estimacion de la mortalidad cardiovas-
cular real de este grupo de pacientes ha cambiado
en los ultimos anos, ya que en estudios iniciales de
grandes centros de referencia era del 6% anual. En
contraste, estudios recientes demuestran un curso
clinico méas favorable, con una mortalidad cardio-
vascular en torno al 2% anual, con MSC del 0,8%
anual predominando en la adultez temprana®.6-9,
El desfibrilador automaético implantable (DAI) ha
demostrado prevenir la MSC, por lo cual la identifi-
cacion de los pacientes que presentan mayor riesgo
se transforma en la principal preocupacién al mo-
mento de enfrentarse con esta patologia®.

2. Causas de muerte subita cardiaca

Las causas de MSC descriptas son fibrilacién ven-
tricular (FV) espontanea, asistolia, actividad eléc-
trica sin pulso y bloqueo auriculoventricular com-
pleto®:9-11_ Se obtuvo informacién valiosa de los dis-
positivos cardiacos (registros de electrogramas en
marcapasos y DAI) y de los infrecuentes registros
electrocardiograficos, identificando a la FV como la
causa mas frecuente de MSC en MCH. El sustrato de
estas arritmias complejas es la hipertrofia asociada a
desorganizacion miofibrilar que facilita el desarrollo
de arritmias reentrantes y secundarias a actividad de-
sencadenada (posdespolarizaciones)®12. A pesar de
este sustrato arritmogénico, la real incidencia de
MSC es baja, debido a que las arritmias ventricula-
res son inducidas cuando se presentan condiciones

vulnerables como la OTSVI y la isquemia miocardi-
ca® (figura 1). Por otra parte, la baja incidencia de
MSC debe ser matizada por la catastrofe social que
significa la temprana edad en la que ocurren estos
eventos fatales, por lo cual es crucial desarrollar es-
trategias de estratificacion de riesgo que permitan
identificar precozmente y con certeza aquellos pa-
cientes mas vulnerables.

3. Estratificacion de riesgo

Lo primero que debemos hacer en la evaluacion ini-
cial de la MCH es identificar aquellos pacientes con
alto riesgo de MSC que se beneficiaran del trata-
miento profildctico con DAI. La seleccion es sencilla
cuando los pacientes han presentado episodios de
arritmias ventriculares sostenidas, configurando el
grupo de mayor riesgo de recurrencias arritmicas
(prevencién secundaria de MSC). El tamizaje no es
sencillo en el resto de los pacientes y nos obliga a
acudir a diferentes variables clinicas para lograr la
mejor seleccion de los pacientes en riesgo, lo que lla-
mamos prevencion primaria de MSC. Toda esta in-
formacién fue derivada de estudios observaciona-
les, retrospectivos y de cohorte que usaron analisis
multivariados de sobrevivencia para examinar la
asociaci6n de diferentes caracteristicas clinicas con
la MSC3598 (figura 2).

Diferentes estudios investigaron el riesgo de
MSC asociado a ciertas combinaciones de factores
de riesgo mayores, encontrando un progresivo em-
peoramiento del prondstico con la sumatoria de es-
tas variables clinicas?.

La evidencia actual sugiere estudiar a adoles-
centes y adultos con una estratificacién de riesgo
que incluya el relevamiento de antecedentes here-
dofamiliares de MSC o MCH y la realizacion de elec-
trocardiograma, Holter de 48 horas, prueba de es-
fuerzo y ecocardiograma o resonancia magnética
(RM)®#:14-15, Mediante este abordaje intentaremos
detectar los diferentes factores de riesgo que descri-
biremos a continuacion.

4. Factores de riesgo de muerte stbita

4.1. Edad

Se evaltia la edad al momento del diagnéstico de
MCH. Estudios iniciales han demostrado que los
adolescentes y adultos jovenes presentan riesgo au-
mentado de MSC®4:16), Otras investigaciones recien-
tes de sobrevivencia muestran una reduccién de
riesgo con el incremento de la edad de los pacientes
afectados. Sin embargo, la edad no seria un factor
de riesgo mayor, siendo superado por otros como la
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Figura1. Condiciones para la induccién de fibrilacién ventricular en miocardiopatia hipertréfica. HVI: hipertrofia ventri-
cular izquierda; OTSVI: obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo

taquicardia ventricular no sostenida (TVNS), la
HVI severa y el sincope inexplicado®:17,

4.2. Antecedentes heredofamiliares de muerte
subita

Se considera un factor de riesgo cuando la MSC se
presenta en un familiar de primer grado antes de los
40 anos sin diagnéstico de MCH o a cualquier edad
con diagnostico de MCH®. Es un elemento débil en
la estratificacion de riesgo, demostrando un au-
mento del 27% del riesgo relativo de MSC en un me-
taanalisis, con la salvedad de que se utilizaron dife-
rentes definiciones de antecedentes heredofamilia-
res de MSC13), Otro dato que complejiza la interpre-
tacion es que el diagnéstico de MSC no es claramen-
te definido por los testigos del evento o en los certifi-
cados de defuncidn ni se realizan frecuentes exdme-
nes post mortem).

4.3. Sincope

El sincope es frecuente en pacientes con MCH, pero
su interpretacion no es sencilla debido a su multi-
causalidad®®. Si tras una anamnesis detallada y
realizacién de estudios complementarios no llega-
mos a explicar el mismo, se considera un factor de
alto riesgo de MSC. Si los episodios ocurren en un
intervalo menor de seis meses se asocian a un ma-
yor riesgo®17. Los estudios demuestran diferentes
resultados, pero en promedio la presencia de sinco-
pe inexplicado se asocia a un aumento significativo
de MSC (HR 2,68; IC95%: 0,97-4,38)13).

4.4. Taquicardia ventricular no sostenida

Definimos la TVNS como la presencia de mas de
tres latidos consecutivos a mas de 120 latidos por
minuto durante menos de 30 segundos, en episodios
repetidos (multiples), registrados en un estudio de
Holter de 24 o0 48 horas. La presencia de TVNS se
asocia a MSC, siendo uno de los factores de riesgo
mayores en la estratificaciéon de riesgo en MCH.

Tanto es asi que los pacientes menores de 30 anos
con MCH y TVNS en Holter tienen un riesgo cuatro
veces mayor de eventos graves®13.18), Por otra par-
te, las arritmias ventriculares inducidas por el gjer-
cicio, presentes en el 2% de los casos, se asocian de
forma independiente a MSC19,

4.5. Respuesta anormal de la presién arterial
durante el ejercicio

Durante la prueba de esfuerzo (ergometria en cinta
sinfin) un tercio de los pacientes con MCH presenta
una respuesta anormal de la presion arterial que se
caracteriza por progresiva hipotension o incapaci-
dad para aumentar la presién arterial sistélica (mas
de 20 mmHg desde el reposo al maximo esfuerzo o
reduccién de 20 mmHg durante el ejercicio). Este
fenémeno se debe a una caida inapropiada de la re-
sistencia vascular sistémica sumada a una reduc-
cion del gasto cardiaco®202D, Se asocia a MSC en
menores de 40 anos, pero no es un factor de riesgo
independiente en los andlisis multivariados®.22).
Unarevision sistematica reciente demuestra un au-
mento del riesgo relativo de MSC en un 30%13.

4.6. Obstruccion del tracto de salida del
ventriculo izquierdo

La OTSVI es producida por el movimiento anterior
sistélico de la valvula mitral hacia el tracto de sali-
da, lo cual crea una barrera fisica que impide el flujo
desde el ventriculo hacia la aorta durante la sistole.
El mecanismo por el cual aumenta la MSC es me-
diante la severa reduccién del gasto cardiaco, lle-
vando a la disociacién electromecanica o induciendo
arritmias ventriculares complejas debido a isque-
mia miocardica secundaria, consecuencia de una
elevada presion de fin de diastole del ventriculo iz-
quierdo®.

La OTSVI se define como la presencia de gra-
diente pico mayor a 50 mmHg medido por ecocar-
diograma Doppler, tanto de forma basal en reposo



Revista Uruguaya de Cardiologia
Volumen 33 | n° 3 | Noviembre 2018

Miocardiopatia hipertréfica: ;Cémo evaluamos en 2018 el riesgo de muerte subita?

Alejandro Estrada, Eduardo Brenna, Alejandro Contreras y colaboradores

Fibrilacion ventricularo
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taquicardia ventricular sostenida

Factores de riesgo mayores
-AHF MS
- Sincope inexplicado
- TVNS

Uno o mas factores de riesgo mayores
solos o con un mediador

> (recomendado)

Implante de DAI

- HVI severa (> 30 mm)
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-RTen RM >10%-15%
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Claselll

(no recomendado)

Mediadores de

-OTSVI
-Hipotension
arterialdurante el
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Figura 2. Indicaciones de implante de DAI como prevencién primaria y secundaria de muerte stbita segin recomendacio-
nes de las guias norteamericanas 2011(modificado). DAI: desfibrilador automaético implantable; AHF MS: antecedentes
heredofamiliares de muerte stbita; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; HVI: hipertrofia ventricular izquierda;
RT en RM: realce tardio de gadolinio en resonancia magnética cardiaca; OTSVI: obstruccién del tracto de salida del ven-

triculo izquierdo.

como provocado con la maniobra de Valsalva. Un
gradiente mayor a 30 mmHg indica OTSVI, pero
cuando es mayor a 50 mmHg constituye un dato cli-
nicamente significativo.

Los resultados de los estudios demuestran una
asociacion entre OTSVIy MSC. Sin embargo, quedan
algunas preguntas sin resolver, como el impacto de la
reduccion septal (quirdrgica o con ablacién alcohdli-
ca) sobre la disminucién del riesgo de MSC23:24),

4.7. Hipertrofia ventricular izquierda severa

LaHVI severa se asociaa MSC debido a su efecto de-
letéreo en la estructura miocardica, sumado a la de-
manda aumentada de oxigeno, resistencia vascular

coronaria y a la densidad capilar(.25. Este sustrato
suele asociarse a otros factores de riesgo, como la
TVNS y las arritmias ventriculares inducidas por el
gjercicio®.

Se define la HVI severa como la medicién eco-
cardiogréfica del grosor de pared ventricular mayor
a 30 mm. Esta definicién nos hace ver el problema
desde una interpretacién binaria de los resultados
(mayor o menor de 30 mm) y nunca como un fené-
meno continuo, como muchos autores consideran
que deberia valorarse. Es decir que nos pregunta-
riamos si un paciente que tiene 29 mm de grosor de
pared tiene menor riesgo, en comparacion con otro
paciente que tiene 30 mm, maxime conociendo la
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PREVENCION PRIMARIA
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=GR
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-OTSsVvI
- HVI severa
- Agrandamiento auricular izquierdo
- TVNS

Estratificar riesgo
HCM Risk-SCD Score

B

Implante de DAI

Claselll Clasellb
(no recomendado) (considerado)

Implante de DAI

Bajo riesgo Riesgo intermedio Alto riesgo
<4% a 5 afios 4%-6% a 5 afios >6% a 5 afios

PREVENCION SECUNDARIA

Fibrilacion ventricular o
taquicardia ventricular sostenida

Implante de DAI
Clasel
(recomendado)

Implante de DAI

Clasella
(razonable)

Figura 3. Indicaciones de implante de DAI como prevencién primaria y secundaria de muerte stibita segin recomendacio-
nes de las guias europeas 2014 (Sociedad Europea de Cardiologia, modificado). AHF MS: antecedentes heredofamiliares
de muerte stbita; OT'SVI: obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo; HVI: hipertrofia ventricular izquier-

da; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; DAI: desfibrilador automéatico implantable.

variabilidad interobservador de las mediciones eco-
cardiograficas. Estas reflexiones no hacen mas que
revelar el valor relativo y las potenciales limitacio-
nes que se derivan de nuestra estratificacién de
riesgo(5.6.25.26),

En un metaanélisis se relacion6 la HVI mayor a
25 mm con muerte de causa cardiaca o MSC, tripli-
cando el riesgo relativo de presentar estos eventos
(3.10 [IC95%:1,81-4,40])13),

4.8. Diametro de auricula izquierda

El didmetro de la auricula izquierda medido por
ecocardiografia en modo M, en un eje largo paraes-
ternal izquierdo, es un factor de riesgo conocido. Sin

embargo, no se valoré el valor pronéstico del area ni
del volumen de la auriculaizquierda, lo cual plantea
limitaciones en la evaluacién de este factor de ries-
go. Se observé una asociacion entre el didmetro au-
mentado de la auricula izquierda y MSC, al igual
que con la presencia de fibrilacién auricular®?.

4.9. Realce tardio de gadolinio en la resonancia
magnética cardiaca

El realce tardio (RT) de gadolinio identificado en la
RM tiene valor predictivo como un factor de riesgo de
MSC en ninos y adultos con MCH®@?. Este hallazgo
se asocia a HVI severa, disfuncién sistdlica ventricu-
lar izquierda y TVNS®.28), Algunos autores sugieren
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que el RT es el predictor mas potente de MSC en rela-
cion con otros factores de riesgo clésicos, aunque con
resultados controvertidos, ya que la definicién de
presencia o ausencia de RT es un resultado binario, y
es conocido que a mayor cantidad de RT, mayor es la
tasa de eventos29:30, Intentando establecer cual es el
porcentaje de masa ventricular afectada por el RT se
sugieren valores de corte de 10% a 15%, que eviden-
cian una severa fibrosis miocardica@”3V. Por otra
parte, debemos destacar que la fibrosis miocardica es
un fenémeno dinamico, demostrandose un aumento
del RT al repetir la RM a los dos anos; siendo més
acentuado este aumento en la hipertrofia apical y en
aquellos pacientes que han deteriorado su clase fun-
cional®?), El agregado del RT a los factores de riesgo
clasicos permitiria reestratificar aquellos pacientes
de riesgo bajo o intermedio en los que no deberiamos
implantar un DAI. Sin embargo, aiin no se dispone
de evidencias sélidas que permitan validar esta hip6-
tesis. Por el contrario, los pacientes con MCH sin fac-
tores de riesgo clasicosy sin RT tienen un curso clini-
co benigno, con una mortalidad similar a la de los pa-
cientes sin MCH@7:29),

5. Modelos para estimar muerte subita
cardiaca
La estimacion de MSC en la MCH presenta limita-
ciones ya que se basa en el riesgo aceptable, asu-
miendo que los pacientes de bajo riesgo tienen me-
nos eventos graves, por lo cual no deberian recibir
un DAI. Sin embargo, en este grupo de bajo riesgo
hay pacientes que escapan de nuestras predicciones
y debutan con MSC sin la posibilidad de recibir el
DAI profilactico a tiempo. Las recomendaciones de
implante de DAI estan basadas en estudios observa-
cionales, retrospectivos y de cohorte que miden la
asociacion de ciertas caracteristicas clinicas con el
prondstico®. Esta situaciéon nos plantea una clara
diferencia con las recomendaciones para preven-
cion primaria de MSC en las miocardiopatias isqué-
micay dilatada, donde la indicacién de DAI esta ba-
sada en estudios clinicos randomizados prospecti-
vos que le confieren una evidencia mas sélida‘®3-35.
En la actualidad contamos con dos abordajes
principales para estratificar riesgo de MSC en
MCH, sugeridos por las guias de practica clinica
norteamericanas y europeas®!¥, Las guias nortea-
mericanas sugieren implantar DAI a los pacientes
con MCH que presenten al menos un factor de ries-
go mayor de MSC (sincope inexplicado, HVI severa,
antecedentes heredofamiliares de MSC, miltiples
episodios de TVNS, RT mayor a 15% en la RM car-
diaca y aneurisma apical)(143D, Esta estrategia es
efectiva y sensible para identificar a la mayoria de

los pacientes con riesgo aumentado de arritmias
ventriculares complejas (figura 2).

Por otra parte, la estratificacion de riesgo suge-
rida por las guias europeas incluye la utilizaciéon de
un modelo de prediccién de riesgo de MSC validado,
que utiliza los factores de riesgo habituales, como la
edad al momento del diagnéstico, antecedentes he-
redofamiliares de muerte stibita, sincope inexplica-
do, OTSVI, HVI severa y diametro de la auricula iz-
quierda®39 (figura 3). Este modelo estima un riesgo
de MSC a cinco anos estratificando en tres grupos
de riesgo: bajo (4% anual), intermedio (4%-6%) y
alto (>6%). Se recomienda implante de DAI como
prevencién primaria de MSC en los pacientes clasi-
ficados como de alto riesgo. Los resultados de este
modelo se obtienen facilmente mediante el llenado
sencillo y rapido de datos clinicos en una pagina en
internet (HCM Risk-SCD model). El modelo no de-
be utilizarse en menores de 16 anos, atletas de elite
y portadores de enfermedades infiltrativas o meta-
bélicas (enfermedad de Anderson-Fabry o sindro-
me de Noonan, por ejemplo)®.5.36,37,

Es necesario aclarar que, al tratarse de una en-
fermedad con cambios dindmicos y progresivos, es
fundamental realizar un seguimiento adecuado con
reestratificacion del riesgo de MSC en forma anual
si el paciente permanece asintoméatico o cuando
cambie su situacién clinica (por ejemplo, tras un
sincope). Los pacientes de riesgo bajo o intermedio
deben ser instruidos con pautas de alarma y en la
necesidad de controles médicos anuales (consultay
estudios complementarios)®.

Finalmente, merece la pena reflexionar sobre
los valores establecidos para estratificacion de ries-
go de MSC sobre la base del “riesgo aceptable” que
surge de opiniones de expertos. Si el implante de
DAI no tuviera complicaciones, le implantariamos
este dispositivo a todos los pacientes con MCH sin
importar si su riesgo es bajo, intermedio o alto. Al
tener potenciales complicaciones debemos seleccio-
nar los pacientes que estdn en mayor riesgo. En el
futuro deberemos rediscutir este valor de “riesgo
aceptable”, ya que el implante de DAI subcuténeo
se plantea como una alternativa con potenciales
menores complicaciones a un DAI con electrodos
endocavitarios. Quizéas el DAI subcutaneo nos per-
mita ser mas agresivos e incluir pacientes de menor
riesgo.

6. Prevencion de muerte subita
6.1. Restriccidn de ejercicio

Los pacientes con MCH deben ser aconsejados para
no realizar deporte competitivo ni actividad fisica
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intensa, ya que las arritmias ventriculares malig-
nas pueden desencadenarse durante estas practi-
cas. Tanto es asi que la MCH es la causa cardiovas-
cular mas frecuente de MSC en atletas jovenes, re-
presentando un tercio de estos eventos®839, Las re-
comendaciones para elegibilidad y descalificacién
de atletas competitivos establecen que aquellos pa-
cientes con expresion clinica y diagndstico inequi-
voco de MCH no deben realizar deportes competiti-
vos, independientemente de si tienen o no factores
de riesgo o han sido intervenidos (ablacién septal
con alcohol o septostomia quirargica) o tratados con
drogas antiarritmicas“.

A pesar de estas recomendaciones, es infrecuen-
te registrar taquicardias ventriculares sostenidas
durante el ejercicio sumado a que la mayoria de las
terapias de DAI ocurren en ausencia de actividad fi-
sica intensa, lo cual pone en duda la restriccion del
ejercicio intenso por conflictos en la interpretacién
de esta informacién y por el impacto potencialmen-
te mayor en la calidad de vida®®1940, El mecanismo
exacto por el cual el gjercicio fisico intenso induce
MSC no esta claro, pero se postula que podria jugar
un rol importante la hipotension arterial, el aumen-
to de la OTSVD y la isquemia miocardica inducidas
por el ejercicio®.

6.2. Drogas antiarritmicas

El uso de drogas antiarritmicas fue estudiado para
la prevencién de MSC en MCH sin resultados positi-
vos. Por otra parte, hasta el momento no se han rea-
lizado estudios randomizados con antiarritmicos y
solo tenemos resultados de pequenos estudios ob-
servacionales que han demostrado una discreta re-
duccién de la TVNS en Holter y aumento del um-
bral de FV“4243), En definitiva, no hay evidencia pa-
ra utilizar antiarritmicos con el fin de reducir la
MSC en la MCH®G5,

6.3. Desfibrilador automatico implantable

El tratamiento actual para evitar la MSC en MCH
es el implante de DAI (patrén oro), tanto en preven-
cién primaria como secundaria. Esta indicacion
surge de la informacién publicada que demuestra
que la MSC es rara en portadores de DAl y que estos
pacientes reciben terapias apropiadas para termi-
nar arritmias ventriculares potencialmente morta-
les(1544.45) A pesar de estos claros beneficios, el im-
plante de DAI se asocia a una considerable morbili-
dad derivada de las complicaciones relacionadas al
implante (2%-25%) y de las terapias inapropiadas
(15%-32%), maxime por el hecho de que muchos de
los pacientes en riesgo son ninos, adolescentes o jo-
venes adultos que deberan portar este dispositivo
durante toda su vida1:546), Por otra parte, hay que

destacar que los pacientes que reciben un DAI pre-
sentan frecuentemente una baja calidad de vida, pro-
blemas psicolégicos y restricciones laborales47. Fi-
nalmente, se agrega una cuestién no menos impor-
tante, que es el alto costo que presenta el DAI para
el sistema de salud y los requerimientos de segui-
miento médico a largo plazo.

7. Zona de incertidumbre

Quedan muchos problemas sin resolver que plan-
tean dudas sobre el tratamiento profilactico con
DAL, entre los que destacamos el riesgo residual de
MSC en pacientes postseptostomia quirtrgica o
con alcohol. Al tratarse de una enfermedad con
maultiples alteraciones cardiacas (entre las més im-
portantes fibrosis y desorganizacién miofibrilar),
la simple reduccién del volumen del septum inter-
ventricular no alcanzaria para cambiar de forma
significativa el riesgo de arritmias ventriculares
complejas.

Otro tema sin resolver, pero en franco avance,
es el valor de las pruebas genéticas en los nuevos al-
goritmos de estratificacién de riesgo. A pesar de los
grandes progresos en el estudio de la patogenia de la
MCH, los conocimientos actuales son insuficientes
para predecir los fenotipos que expresara cada pa-
ciente. En la expresion fenotipica influyen los genes
causales, los genes modificadores y los factores am-
bientales, por lo cual el simple conocimiento de una
mutacion no otorga informacién valida y confiable
sobre el riesgo del paciente. Quizas en el futuro po-
damos adoptar medidas preventivas en los pacien-
tes portadores de mutaciones genéticas y en sus fa-
milias, pero no por el momento®®.

8. Conclusiones

La MCH es una enfermedad frecuente del miocar-
dio asociada a MSC. Las principales causas de
muerte en MCH son la MSC, la insuficiencia cardia-
cay el tromboembolismo. La FV es la causa mas co-
mun de MSC y puede ser prevenida con el implante
de DAL, por lo cual la identificacién de los pacientes
que presentan mayor riesgo constituye la principal
preocupacion. La indicacién del implante de DAI es
sencilla e indiscutible en los pacientes que han so-
brevivido a una FV o a una taquicardia ventricular
sostenida (prevencién secundaria de MSC). Esta in-
dicacion es compleja en el resto de los pacientes que
no han presentado un evento grave (prevencion pri-
maria de MSC), teniendo la dificil tarea de estratifi-
car el riesgo de MSC con el uso de los factores de
riesgo derivados de los datos clinicos y de los estu-
dios complementarios. El uso adecuado de los dos
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Resumen conceptual
1.

La FV es la causa mas comtun de MSC y puede
ser prevenida con el implante de un DAI.
Todos los pacientes con MCH deberian ser va-
lorados detalladamente con una estratifica-
cion de riesgo de MSC.

Los pacientes con factores de riesgo de MSC
deben recibir un DAI.

Los pacientes sin factores de riesgo tienen bajo
riesgo de MSC y no requeririan el implante de
un DAI, pero deben ser revalorados regular-
mente para reestratificar su riesgo.

Los algoritmos actuales de estratificacién de
riesgo tienen sus limitaciones, pero son las
Unicas herramientas de las que disponemos
paraelegir el mejor tratamiento en cada caso.
S6lo una minoria de los pacientes con DAI pre-
sentan terapias apropiadas.

Los portadores de DAI tienen alto riesgo de su-
frir complicaciones relacionadas a este disposi-
tivo (terapias inapropiadas, complicaciones del
implante, infecciones, entre otras), por lo cual
su indicacion debe ser valorada de forma res-
ponsable.

principales modelos de estratificacion de riesgo ac-
tualmente disponibles, nos ayuda a estimar el
riesgo individual de cada paciente y actuar en con-
secuencia.
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