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Muerte siibita cardiaca en jovenes
deportistas

Harvey Cushing, considerado padre
de la neurocirugia, dijo hace casi un
siglo: «la muerte de un joven es do-
blemente tragica» (1). Y -anadimos
nosotros— si ademads ocurre en un de-
portista, aparentemente en estado de
salud excelente,latragediaresultaain
mayor. Esefueel casode Antonio Puer-
ta, futbolista de talla internacional del
Sevilla, que fallecié el 28 de agosto de
2007, tras haber sufrido un paro car-
diaco en el curso del partido que su
equipo disputaba con el Getafe tres
dias antes del deceso. El diagnéstico
por necropsia fue «displasia arritmo-
génica de ventriculo derecho».

Se trata de un ejemplo mas de una ca-
suistica que de tanto en tanto nos sor-
prende dramdticamente. La pregunta
que de inmediato surge es ésta: éno
es posible hacer algo para cambiar el
escenario actual? Personalmente pen-
samos que asi es, e Italia nos ofrece un
ejemplo a imitar.

Recientemente, Josep Brugada (2),
presidente de la Sociedad Europea
de Arritmias, declaraba a El Periédi-
co: «En Espaiia se practica deporte en
forma poco controlada. A diferencia
de lo que ocurre en otros paises, aqui
apenas se vigila la salud del deportis-
ta. No existe ninguna legislacién que
determine qué control médico debe
recibir la persona que empieza a prac-
ticar deporte, ya sea federado, en un
polideportivo o por su cuenta. Todo
mejoraria con un simple electrocar-
diograman.

Tal estado de cosas nos ha impulsado
a revisar e] tema.

Aspectos conceptuales
y epidemiolégicos

La muerte subita es aquélla que se
produce en ausencia de traumatismo
o violencia y en muy corto plazo. Se
considerarelacionadaconel deportesi
lossintomas quelapreludianaparecen
durante la practica deportiva o en la
hora siguiente (3). En una gran mayo-
riadeloscasosesdeindole cardiégena.
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Cuandohablamos de deportistas jéve-
nes, nos referimos a sujetos con edad
inferiora35afnos,bienquehayautores
y estadisticas que recortan ese limite a
los 30 afios. Este distingo es importan-
te, porque la causalidad difiere segiin
edades: por ejemplo, después de los
35 afios, acrece la muerte sabita co-
ronaria debida aterosclerosis, hasta
convertirse en su primera causa.
Afortunadamente, la incidencia de
muerte stibita cardiaca en deportistas
(MSCD) es baja. Segtin los datos de
EE.UU,, referidos a 25 millones de su-
jetos practicantes asiduos del deporte,
se producen 1 a 5 casos por millén y
afo. La incidencia en menores de 35
afios es de 1/200.000 y en mayores de
1/18.000.

Esa incidencia difiere segiin la moda-
lidad deportiva. De acuerdo con las
cifras proporcionadas por el Registro
Nacional de Muerte Accidental y Sa-
bita en Espania (4), referidas a 12 afios
(1995-2006), el reparto de 180 casos

habidos es este:

Fitbol 40
Ciclismo 39
Atletismo 24
Fuatbol sala

Deportes de frontén

Educacién fisica T

Fatbolyciclismofiguranalacabezapor-
que a su caricter exigente unen un gran
niimero de adeptos. Por igual motivo,
el ntimero de varones fallecidos (164)
supera muy ampliamente al de mujeres
(12; 4 casos no especificados).

He aqui el reparto segin los procesos
que determinan la MSCD:
— Menores de 30 aiios (84 casos):

Miocardiopatia arritmogénica  13.72%
Miocardiopatia hipertréfica 11.76%
Anomalias coronarias congénitas  9.80%
Hipertrofia de VI idiopatica 7.84%
Estenosis valvular aértica 5.88%
Causa indeterminada 27.45%

— Mayores de 30 afios (90 casos):

Enfermedad coronaria 73.43%
Miocardiopatia arritmogénica 6.25%
Miocardiopatia hipertréfica 4.68%

Puedeversequeentrelosjévenes (gru-
po selectivo de nuestra atencién) hay,
como en Italia, una mayor incidencia
de MSCD por displasia arritmogénica
de VD, en contraposicién con EE.UU.,
pais en que prevalece la miocardiopa-
tia hipertréfica de VI. También debe
destacarse que cualquier tipo de car-
diopatia constatable en necropsia estd
superado por el grupo de causa inde-
terminada, en el que se integran los
sujetos en los que no se hallé patologia
responsable; representan mas de una
cuarta parte de casos.

Por ello, en el abordaje de la proble-
matica de la MSCD, examinaremos 2
apartados: el que alude a individuos
con corazén anatémicamente normal
y el que integra a los sujetos con dafio
estructural.
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Muerte siibita cardiaca sin dafio
estructural

Corresponde a lo que en la literatu-
ra anglosajona se conoce como SADS
(suddenarrhythmicdeathsyndrome),
apelativo que presupone que el dece-
s0 ha sido originado por un trastorno
letal del ritmo cardiaco. Antes de con-
cluir en este diagnéstico, debe descar-
tarse la posibilidad de una commotio
cordis como consecuencia de un golpe
sufrido por la victima sobre pared to-
ricica en pleno ejercicio. Tal agresién
debeserinferidaasujetossusceptibles
en un momento concreto del ciclo car-
diaco: en la fase vulnerable de la fase
de repolarizacién, periodo de 15-30
ms precedentes al acmé de la onda T
y que representa el 1% de la duracién
total del ciclo cardiaco (5).
Dicho esto, centramos nuestra aten-
cién en diversos disturbios del ritmo
que pueden abocar a este fin imprevis-
1o, en general a través de una fibrila-
cién ventricular letal (6). En tal con-
texto, debemos examinar una serie de
canalopatias que atafien al miocardio
y que son capaces de causar sincope y
muerte siibita. Se denominan asi por-
que tienen por base anomalias en los
canales i6nicos que originan el poten-
cial de accién transmembrana en los
cardiomiocitos.

Siguiendo aModell y Lehmann (7),ad-

mitimos cinco fases en el potencial de

acci6én durante el ciclo cardiaco:

— Fase 0 o de despolarizacién, que im-
plica apertura y luego cierre de los
canales i6nicos de Na*, con el resul-
tante influjo de este catién.

—Fase 1 o inicio de la repolarizacién,
breve plazo de flujo hacia fuera de
iones K+ (I, ).

—Fase 2 o platé de la repolarizacién,
en la que hay doble trasiego: salida
de K* a través de canales rectifica-
dores retrasados (I_e I )y Cl'y
entrada de Na+ (L) y Ca** (L, ).

—Fase 3, en que al eflujo rapido de
K* (1,,) completado por la corrien-
te lenta del catién (I, ) se suma otro
opuesto, de influjo (I,,). La caida del
potencial de membrana se acelera.

— Fase 4, de retorno del potencial a la
base de partida.

Cuando por causa de modificacién
de un canal se perturba ese potencial
transmembrana, se ofrece oportuni-
dad para la generacién un trastorno
del ritmo cardiaco. Estas canalopatias
son de cardcter genético, y han sido
muy minuciosamente estudiadas en
la tltima década, recibiendo un gran
impulso en su reconocimiento a nivel
molecular.

Se contemplan sucesivamente: sin-

drome de QT largo, sindrome de QT

corto,sindrome deBrugada,taquicar-
dia ventricular polimérfica y fibrila-
¢ién ventricular idiopética.

Sindrome de QT largo

Fue el primero conocido y por ello
ha sido el méds estudiado. Como su
nombre indica, se caracteriza por un
alargamiento del intervalo QT o sis-
tole eléctrico ventricular, susceptible
de ocasionar sincope, muerte stibita o
muerte stbita abortada espontdnea-
mente o con el concurso de un desfi-
brilador. Como sucede en el sincope
del Stockes-Adams-Morgagnifruto de



un bloqueo a-v. de III grado, puede
seguirse de un sindrome epileptiforme
(10% de casos), que no debe ocultar su
naturaleza al clinico avisado. La arrit-
mia caracteristica de este proceso es
la taquicardia ventricular polimérfi-
ca conocida como torsade de pointes
(8), enrazén a los cambios axiales que
presenta el trazado.

Por definicién, para aceptar tal diag-
néstico el QT corregido debe superar
los 460 milisegundos. E1 QT se corrige
en funcién de la frecuencia cardiaca,
segtn la férmula

QTe = QT / (RR)™

Debemos considerar bajo el punto
de vista etiolégico dos posibilida-
des: QT largo congénito y QT largo
adquirido.

QT largo congénito

Integra en su concepto una serie de
procesos cardiovasculares dotados
de arritmogenicidad, determinados
genéticamente y producto de muta-
ciones en los canales iénicos antes
indicados. El ntimero de mutaciones
ligadas a los genes implicados es ex-
traordinariamente elevada, se cuen-
tan por centenares (8); pueden darse
por tanto muchas variantes para cada
canal, con la consiguiente diversidad
clinica y prondstica.

En EE.UU. se estima que el QT largo
congénito origina 3.000 muertes al afio
aproximadamente, en nifios y adoles-
centes; también se ha evaluado en 6 a
13% el nimero de sujetos que, si no
son tratados adecuadamente, moriran
antes delos 40 afios en forma inespera-

da,subita. Hay cuatro cuadrosclinicos

que merecen consideracién:

— SindromedeRomano-Ward,proceso
hereditario de caracter autosémico
dominante, aunque de escasa pene-
trancia: existen bastantes portado-
resdelaanomalia genéticacompleta-
mente asintométicos de por vida. En
1963, el grupoitaliano de C. Romano
publicé la primicia en Clin. Paediat.
con el titulo «Assessi sincopali per
fibrilazione ventricolare parossis-
tica» (9), y un afio mas tarde hizo
Jo propio O. Ward en el J. Ir. Med.
Assoc (10). El cuadro cardiaco no se
acompaiia de ninguna otra anomalia
somdtica. Su prevalencia esta fijada
en 1 de cada 10.000 individuos.

— Sindrome de Jervell-Lange-Nielsen
(11), también conocido como sindro-
me cardio-auditivo, fue descrito en
una familia noruega en 1957, en la
que 4 de los 6 hijos presentaban un
cuadrode QTlargo,sorderasensori-
neural y sincope recurrente. Tres de
ellos fueron victimas de muerte si-
bita. La hipoacusia se transmite en
forma autosémica recesiva y la ano-
malia cardiaca de modo dominante
aunque con escasa penetrancia, ya
que su frecuencia es muy baja, del
orden de 1 a 6 casos por millén. Su
curso es mis adverso que el anterior,
con una maés alta tasa de muerte sii-
bita.

— Sindrome de Andersen, que afecta
no sélo al miocardio sino también a
la musculatura esquelética, por lo
que combina trastornos del ritmo y
paralisis periédica.

— Sindrome de Timothy. Implica afec-
tacién multisistémica, incluyendo
QT largo, cardiopatias congénitas,
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sindactilia, una hipoglicemia inter-
mitente, inmunodeficiencia, retraso
estaturo-ponderalyautismo.Esdes-
tacado el grado de prolongacién del
QT, superior a 600 ms.*

Las bases genéticas del proceso son

complejas, pero cada vez mejor reco-

nocidas (8) (12) (13). La gran mayoria
de casos se producen por cambios en
tres genes que dan lugar a otros tan-
tos subtipos genéticos del sindrome,
sefialados como LQT1, LQT2 y LQT3
respectivamente, aungue se conocen
otros subtipos dignos de mencién.

Cada gen implicado puede sufrir di-

versas mutaciones,lo que da cuenta de

la heterogeneidad del cuadro elinico.

— LQT] eslaforma més comtin del sin-
drome,yderivadeunamutacién con
pérdidadefunciénenel gen KCNQ1,
que codificauna corriente de potasio
(I,,) sensible a los adrenérgicos en el
miocardio. El canal queda abierto
mayor tiempo, se retrasa la repola-
rizacién y alarga QT. En esta varian-
te el sincope se precipita por estrés
emocional ofisico,enesteiiltimo caso
con predileccién por la zambullida
en agua y la natacién (14). Con o
tras el ejercicio y la provocacién
con epinefrina, el QT se alarga muy
netamente. Se conocen ejemplos de
herencia de la mutacién en ambos
alelos de I ; ello va a conducir a
un cuadro de sincope-sordera tipo
Jevell-Lange-Nielssen.

—LTQ2 se produce a consecuencia
de las mutaciones surgidas en el
gen HERG (human ether-a-go-go
related gene), regulador del canal
potasico Ikr. La corriente de salida
de K+ que procura en la fase tardia
del ciclo es el mayor contribuyente a

la repolarizacién del cardiomiocito
humano. De consiguiente, su muta-
cién decrece la corriente repolari-
zante y alarga el intervalo QT (15).
El grado de interferencia para el
canal es variable, en dependencia
de la mutacién presente. El sincope
o la muerte stibita pueden presen-
tarse en reposo o por estrés, siendo
los ruidos bruscos e intensos un fa-
cil desencadenante (p.e.,elsonido de
un despertador). No hay problema
auditivo asociado. La onda T suele
estar indentada (16).

— LQT3 deriva de mutaciones en el gen
del canal sédico SCN5A (17). Este
canal normalmente se abre por pla-
zo breve para permitir el influjo de
sodio que despolarizala célula,y sus
cambios interfieren la inactivacién
del canal, permitiendo aperturas re-
petitivas y prolongando la corriente
de accién y por ende el QT. Como
en los casos anteriores, las diversas
mutaciones ofrecen repercusiones
diferentes en lalongitud de la sistole
eléctrica ventricular: las sustitucio-
nes/delecciones en 3 aminoacidos de
la mutacién KPQ altera severamen-
te su funcionamiento. En contraste
con LQT1-2, LQTS3 se suele presen-
tar durante el reposo y sueno. Las
mutaciones de SCN5A que reducen
el pico del flujo sédico son ademads
una causa del sindrome de Brugada
que se comenta después.

Estas tres modalidades genéticas dan

cuenta de la gran mayoria (90%) de

casos de QT largo. Pero existen otras

(6) (7):

— LQT4eslaconsecuenciademutacio-
nes en el gen de la ankirina-B, una
proteina que promueve el anclaje



de Na, ATPasa-K e intercambiador ~ — El genotipo LQT7 ha sido locali-

Na/Ca;sufallo resulta en expolio de zado en el cromosoma 17, como el
Na*yactimulo de Ca®* intracelular gen KCNJ2, codificador de la pro-
compensador. Aunque pueden pro- teina Kir2.1, que juega un papel
ducirse arritmias fatales, el QT sélo importante en las corrientes de
en ocasiones estd alargado. influjo de K (I, ) durante la fase 3
—LQT5, se basa en las alteraciones delpotencialdeaccién cardiaco. E1
del pequefio gen minK (sélo 40 kb). alargamiento del QT que origina es
El producto de este gen (la proteina modesto, aunque hay mutaciones
KCNEL1) se integra como subunidad mads malignas.
beta en el conjunto de LQT1, regu- —LQT8 responde a cambios en el
lando portantolacorriente del canal gen CACNAI1C. Se produce enton-
de potasio I _(18). ces una pérdida casi completa de la
—LQT6 es fruto de la mutacién del gen corriente centripeta de calcio de la
codificador de MiRP1, una proteina fase de platé o 2 del potencial de
relacionada con MinK, situada en el accién. El aumento de QT es muy
mismocromosoma.Elproductodeeste marcado (por encima de los 700 ms)
gen (proteina KCNE2) se ensambla a y se registra por ello muerte sabita
titulo de subunidad beta con subuni- precoz.
dades alfade HERG, pararegularlas ~ Resumen final de los subtipos genéti-
corrientes de potasio Ikr. (18). cos de QT largo:
LOCUS CROMOSOMA GEN CANAL ENFERMEDAD
LOT1 11p15.5 KCNQ1 IKs RW & J-L-N
LQT2 7q35-36 HERG IKr R-W @
LQT3 3p21-24 SNC5A Na* R-W
LQT4 . AnkirinaB Na/Ca R-W
LOTS 21¢22 KCNE1 IKs RW & J-L-N
LQR6 21q22 KCNE2 IKr R-W
LQT7 17q23 KNJ2 IK1 Anderson
LQT8 12p13.3 CACNAIC ICaL Thimoty
QT largo adquirido una anomalia congénita de las ya des-

Son variadas las circunstancias que  critas que acaso se mantiene oculta.

pueden condicionar alargamiento del ~ Un factor frecuente de QT largo es el
QT e incluso arritmias, en especial consumo de fAirmacos, mas si dos de
cuandoseasocianentresioincidencon  ellos suman sus efectos o si su catabo-



lia hepatica es bloqueada a nivel de

citocromo P-450. En general, actian

bloqueando los canales del K, aunque
algunos,como cisapride,incidensobre
los sédicos. He aqui un lista que no

agota ni mucho menos el tema (12):

— Catecolaminas: Adrenalina

— Antihistaminicos: Terfenadina,aste-
mizol, difenhidramina

— Antibiéticos: Eritromicina, trimeto-
prim, pentamidina

— Antifingicos: Ketoconazol, flucona-
zol, itraconazol

— Antiarritmicos: Quinidina, procai-
namida, disopiramida, sotalol

— Hipocolesterolemiantes: Probucol

— Antianginosos: Bepridil

— Reguladores gastro-intestinales: Ci-
sapride

— Diuréticos: Indapamida

— Psicotropos: Amitriptilina, sertrali-
na, fluoxetina, fenotiazinas, halope-
ridol, risperidona

Algunos, como cisaprida, han sido

retirados del comercio farmacéutico,

justamente ante la aparicién de casos
de torsades de pointes.

— Drogas de abuso: alcohol, cocaina y
el recurso terapéutico a metadona.
La cocaina bloquea varios canales
iénicos, de acuerdo con la dosis que
se consuma. No se olvide su promo-
¢ién simpaticoténica y su capacidad
para bloquear el canal I e incluso
producirtorsadas. Lospacientescon
formas subclinicas de LQT1-2 y de
sindrome de Brugada son sensibles
a cantidades pequenas de la droga.
Segin Maremmenietal. (19), un tra-
tamiento con metadona prolongado
por 6 o mas meses prolonga mode-
radamente el QT; en 2 casos entre

83, el valor de QTc fue superior a
500 ms.

— Procesos patolégicos: disturbios
electroliticos, en particular hipoka-
liemia e hipocalcemia; afecciones
que cursan con incremento de cate-
colaminas (feocromocitoma, hemo-
rragiasubaracnoidea); hipotiroidis-
mo; anorexia nerviosa.

— Elperiodo postparto es unaetapa de
susceptibilidad en las portadoras de
un QT largo, en especial del subtipo
LQT2. Khositseth et al. (20) sefa-
lan que entre 260 mujeres remitidos
a la Clinica Mayo con QT largo, el
3.6% sufrieron tras el parto sinco-
pe, muerte stbita o muerte sabita
abortada. Contrariamente, durante
la gestacién el riesgo de sincope esta

reducido (Seth) (21).

Diagnéstico

Se plantean tres tareas al respecto:

el diagnéstico clinico, diagnéstico ge-

nético y estratificaciéon del riesgo de
sincope y muerte stbita.

a) El diagnéstico clinico presupone
descartar otras diversas etiologias
en pacientes que presentan crisis
de palpitaciones, estado presinco-
pal, sincope o paro cardiaco. En
personas jévenes, lo més frecuen-
te es que se trate de un sincope
vaso-vagal, pero pueden existir
dafios  estructurales importan-
tes, tipo miocardiopatia obstruc-
tiva o displasia arritmogénica.
Por eso es importante historia cli-
nica y exploracién, en la que se
incluye ekg y ecocardiografia (u
otros procederes de imagen: RMI).
El ekg es esencial: el intervalo QTe
enrepososemantiene normalmente



por bajo de 440 ms en los varones
y 460 en las mujeres; por ello, 470
y 480 ms son una base diagnéstica
razonable. La prueba de esfuerzo
puede ser itil: al menos en LQT1
es dable observar alargamiento ono
acortamiento. En cambio, se usan
poco los tests de provocacién far-
macolégica: >QT por epinefrina
y <QT tras el uso de mexiletina.
Por lo demais, el trazado electro-
cardiografico puede ofrecer otros
detalles en la repolarizacién: onda
TampliaenLQT1,debajaamplitud
y bifida en LQT2 y ST isoeléctrico
largo seguido de T alta y picuda en
LQT3. El sistema de puntuacién de
Schwartz, que incluye ekg, historia
personal y familiar ha sido muy uti-
lizado en punto al diagnéstico (22).
Es también til la historia familiar,
en la que pueden detectarse quiza
casos de sincope o muerte sibita
(tras estrés fisico o emocional, ane-
gamiento pulmonar,enaccidente de
carretera, etc.). En corresponden-
cia, un diagnéstico de sindrome QT
largo hace aconsejable la encuesta
de familiares, que pueden ser por-
tadores de un proceso semejante
que se ha mantenido (y acaso pue-
de seguir asi de por vida) silente.
Comprobada la realidad de un QT
largo, esimperativo eliminar causas
exbgenas,delasreferidasenelpara-
grafo sobre QT largo secundario.
b) El segundo paso concierne a la
exploracién genética, rentable
porque puede proporcionar datos
ttiles para calibrar el riesgo, mo-
dular el tratamiento y elaborar la
encuesta familiar. Desde luego, la
clinica ya resulta orientadora: si

se ha consolidado el diagnéstico de
QT largo, en un 70 a 90% de los
casos sugiere el gen afectado (23).
Los tests genéticos permiten cono-
cer los diversos subtipos, y estdn
ya disponibles comercialmente,
al alcance de cualquier laborato-
rio. No detectan todos los casos
(variantes no codificadoras (24) o
genes todavia no identificados; di-
ficultades técnicas del genotipado),
llegando sélo a un méximo del 75%.
La deteccién de este sindrome en
unfamiliar puede ser muyrentable,
pero también crea problemas si se
tratadeunsujetoconunekgnormal
que se encuentira asintomatico.

¢) La estratificacion del riesgo es el
tercer paso. En tal sentido, existen
pardmetros que permiten valorar el
gradodegravedadqueelQTlargoim-
plica,comoelgradodealargamiento
del QT, el subtipo genéticoylahisto-
ria clinica de accidentes sincopales.
En general, se estd de acuerdo en
que el mejor predictor es la longi-
tud del QT. Merece derecho de cita
el trabajo de Priori et al., referido
a 647 sujetos portadores de subti-
pos LQT1, 2 y 3 seguidos hasta los
40 anos. Los situados en el cuartil
superior (>498 ms) ofrecian un
riesgo de sincope/muerte stbita
del 70%, frente a menos del 20% en
el cuartil inferior (<446 ms) (25).
Por lo que atafie a subtipos genéti-
c0s, LQT1yLQT2sonmasproclives
a producir manifestaciones clinicas
pero LQT3 conduce amuerte sibita
con més frecuencia sin otros prole-
gémenos. Hay mutaciones genéticas
especialmente malignas. Finalmen-
te, el grado de riesgo en general es
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superior en los que ya tienen his-

toria sincopal, especialmente si ha

incidido en los dos afios previos.
Confirmando lo que antecede, Hobbs
et al. (26) dan cuenta en JAMA de un
estudio multicéntrico que incluyd
2.772 participantes del International
Long QT Syndrome Registry, seguidos
entrelos 10y20afios deedad. Hubo 81
casos de paro cardiaco abortado y 45
demuertesubita cardiaca. Fueronfac-
tores predictivos: timing y frecuencia
delos sincopes, grado de prolongacién
del QT y sexo (es superior el riesgo
en varones entre los 10 y 12 afios, no

después).

Tratamiento

Hay que referirse a farmacos, inter-

venciones y desfibrilador.

Estd indicado en pacientes sintoma-

ticos y asintométicos en su infancia;

probablemente también en todos los
menores de 40 afios.

a) En cuanto a firmacos, los agentes
beta-bloqueantes son el recurso
basico. Se utilizan de preferencia
preparaciones de accién prolonga-
da, del tipo de atenolol o nadolol,
y la eficacia del bloqueo beta se
asegura por la menor taquicardia
durante el ejercicio (>no superior
al 20% del ritmo de reposo). E1 QT
no se acorta sustancialmente. Se
ha comprobado que los pacientes
bajo beta-bloqueo tienen mayor
supervivencia (Hayounetal.) (27).
Esta terapia es efectiva sin dudaen
pacientes con KVLQT1yenlosmas
de los casos con genotipo HERG;
parece limitado cuando el canal
afecto es el del Na*. De acuerdo
con Vincent (12), potasio y flecai-

nida rinden beneficio en QT largo
del genotipo HERG, en tanto que
mexiletina es util en el SCN5A,
Se considera apropiada la implan-
tacién de desfibrilador cuando
los beta-bloqueantes fallan, pero
incluso si éstos son eficaces cabe
simultanear los dos procederes.
El desfibrilador no va a evitar la
torsade de pointes, y asf el suje-
to puede sufrir dolor, aparte del
disturbio emocional de repetidas
descargas del dispositivo.
¢) Como recurso intervencionista, se
ha recomendado la gangliectomia
del g. estrellado izquierdo, con
buenresultado(Schwartzetal.28)).
Quedan prohibidoslos deportes de
competicién,peropuedentolerarse
bien los simplemente recreativos.
Tras sudoracién por el esfuerzo, la
reposicién de agua e iones (K*) es
légica.

b
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Sindrome de QT corto

En 2000, Gussak et al. (29) describie-
ron una familia en la que madre y dos
hijos presentaban un QT netamente
acortado (280msenaquélla, que habia
sufrido crisis iterativas de fibrilacién
auricular). También se referia el caso
deun paciente hispano con QT corto y
muerte stbita. Se sugeria en el trabajo
que el QT corto podria ser el contra-
punto del QT largo y poseer asimismo
capacidad arritmogénica.

En 2003, Gaita etal. (30) estudian una
familia italiana en la que 3 miembros
con intervalo QT promedio de 240
ms sufrian palpitaciones, sincope y
muerte stbita abortada. Comproba-
ron que flecainida aumentaba el pe-



riodo refractario y reducia el riesgo
de fibrilacién ventricular.
Recientemente, se han reconocido
mutaciones en 3 genes que codifican
los canales potdsicos: KCNH,, KCNQ,
y KCNJ,; en todas ellas hay ganancia
de funcién, aumento de flujos de K* y
acortamiento del potencial de accién
(31).

Viskin (32) sugiere que casos califi-
cados de fibrilacién ventricular idio-
pética en realidad se deben a un QT
corto, cuando estd por debajo de 360
ms. Parece que el limite a partir del
cual este diagnéstico debe plantearse
es un QT'<320 ms.

Desde el punto de vista electrocardio-
grifico,ademis delabrevedad del QT,
laonda T ensiesaltaypicuda,evocan-
do la tipica de hiperkaliemia.

El tratamiento farmacolégico tiene
como primera eleceién quinidina y en
segunda instancia flecainida. La fibri-
lacién auricular se ha combatido con
éxito con propafenona.

La aplicacién del desfibrilador es co-
rrecta en casos refractarios.

Sindrome de Brugada

En 1992, los hermanos Brugada (33)
deseribieron un nuevo proceso en el
que desde un punto de vista clinico
habia episodios sincopales y muerte
stbita, el ekg mostraba bloqueo de
rama derecha y elevacién de ST en
precordiales V1 a V3, y en la necrop-
sia el miocardio se ofrecia estructu-
ralmente sano. Los pacientes sufren
crisis de taquicardia ventricular poli-
moérfica capaces deinducir fibrilacién
ymuerte. Son circunstancias desenca-
denantes de las crisis el uso de alcohol,

la fiebre y el estrés en general, perono
pocas veces surgen en pleno reposo
nocturno, alentadas por el hipertono
vagal.

El Brugada puede cursar asintoma-
tico hasta que se descubre en un ekg
ocasional o por el deceso brusco de
un familiar, que invita a la investiga-
cién. El pronéstico es malo, pues co-
lectaunamortalidad del 40%. Aunque
los sujetos asintomaticos suelen tener
menos riesgo de muerte siibita, es un
hecho que, una vez diagnosticados, la
posibilidad de sincope letal por fibri-
lacién se eleva a un tercio de los casos.
Se ha dicho que del 4 al 12% de las
muertes siibitas en jévenes tienen por
base este sindrome.

Como quiera que no siempre el tra-
zado eléctrico resulta tipico, puede
recurrirse en situacién de sospecha a
la administracién de ajmalina, capaz
de desenmascarar las alteraciones. E1
mismo efecto se consigue con procai
namida y flecainida.

El sindrome de Brugada se hereda en
forma autosémica dominante, y en el
60% de los casos se descubre histo-
ria familiar positiva de muerte sibi-
ta. Hay mutaciones en el canal Na*
SCN5A, el mismo que es responsable
del sindrome QTL3, aunque en otros
puntos, con inactivacién funcional
de algunos canales y funcionamien-
to normal de otros, lo que facilita las
taquiarritmias por mecanismos de
reentrada (34). No todos los pacien-
tes ofrecen el mismo patrén genético:
Priori (35) sélo lo detecté en 28 de
130 casos, lo que depone hacia una
evidente heterogeneidad genética.

El diagnéstico de sindrome de Bru-
gada aconseja sin mis la colocacién



de un dispositivo desfibrilador. Pro-
bablemente se excluyan aquellos en-
fermos plenamente asintomaticos sin
historia familiar positiva.
Completemos esta informacién recor-
dando otro proceso que radica en el
mismo canal: enfermedad de Lenegre-
Lev,masfrecuenteycaracterizadapor
trastornos de la conduccién auriculo-
ventricular y/o bloqueos de rama.

Taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica

Myrianthefs et al. (36) comunicaron
en 1997 una familia con fallecimien-
to precoz de 3 hermanos (2 durante
esfuerzo fisico y 1 tras estrés), y en la
quelamadreyotrahermanatenianan-
tecedentes de sincope, mostrando un
trazado electrocardiografico en repo-
s0 y una ecocardiografia sin hallazgos
patolégicos. Pero durante el registro
ekg de esfuerzo se desarrollaba taqui-
cardia ventricular polimérfica.

En un trabajo muy autorizado, Na-
politano y Priori (37) sefialan que la
TVPC esta caracterizada por episo-
dios de sincope que surgen durante
el ejercicio o la emocién aguda en in-
dividuos sin anormalidades cardiacas
estructurales. La causa subyacente a
estos sincopes es el inicio de una ra-
pida taquicardia ventricular (bidi-
reccional o polimérfica), que puede
concluir espontdneamente o al con-
trarioabocarafibrilacién ventricular
y muerte stbita si no se desfibrila con
celeridad. La edad media del inicio de
la TVPC es de 7 a 9 afios, aunque se
han descrito casos mas tardios, hasta
la cuarta década.

El diagnéstico de este proceso se basa
en la reproduccién de las crisis en el
curso del ekg de esfuerzo. Otros ras-
gos son la alternancia del eje de QRS
a 180° de latido a latido (taquicardia
bidireccional) o un vector QRS poli-
morfo, irregularmente alternante.

Se han descrito dos anomalias ge-
néticas asociadas a TVPC: RYR2 y
CASQ2. La primera se hereda en for-
maautosémicadominanteylasegunda
recesiva. En el 50-55% de probandos
se identifican mutaciones heterocigé-
ticas en RYR2 y en 1-2% mutaciones
homocigéticas para CASQ2.

En la prevencién de crisis de TVPC
sonvilidoslosbeta-bloqueadores,que
probablemente deben ser aplicados
incluso en casos silentes con la muta-
ci6n RYR2. La eficacia de esta medica-
¢ién puede ser comprobada mediante
ekg de esfuerzo. Como quiera que este
tipo de farmacos no siempre resulta
eficaz, se ha recurrido a su asociacién
con calcio-antagonistas; de acuerdo
con Rosso et al. (38), la combinacién
es ventajosa. Sila medicacién no es de
suficiente eficacia, la implantacién de
un desfibrilador es perentoria.

Como medidas complementarias se
recomiendan abstencién de ejerci-
cio extenuante y deportes fisicos de
competicién. La encuesta familiar es

obligada.

Fibrilacién ventricular idiopatica

Es un diagnéstico de exclusién, que se
impone cuando cualquiera otra causa
(estructural o no) de arritmia de esta
indole ha sido concienzudamente des-
cartada.



Es légico suponer que nos enfrenta-
mos aunprocesoheterogéneo, quere-
ine diversas entidades arritmogéni-
cas. Ya se ha hecho alusién al parecer
de Viskin (32) acerca de casos de QT
corto que pueden quedar enmasca-
rados como formas idiopaticas de FV.
Afiadamos ahora aquellos pacientes
que exhiben patrones eléctricos de
sindrome de Brugada (bloqueo de RD
y ST elevado en V1-3), que significan
al menosuna quinta parte delos casos
calificados como FVI (39).
Peetersetal. (40)evidencianen elma-
peo eléctrico epicardico de pacientes
que han sufrido FVI dreas de repo-
larizacién lenta o dispersa que acaso
alientan mecanismos de reentrada.
En un sentido similar, Kasanuki et
al. (41) consideran zonas de retraso
en la conduccién ubicadas en pared
anterior y tracto de salida de VD,
susceptibles ante una actividad vagal
exagerada.

Chen et al. (42), tras indicar que en
EE.UU. hay 300.000 casos de muerte
stbita, estiman que un 5 a 12% son
debidasaFVI. Afiadenunrasgo gené-
tico detectado en un grupo concreto:
mutacién missense en el gen SCNSA
que va a permitir una mas rapida re-
cuperacién del canal sédico tras la
inactivacién.

En lo concerniente a terapia, las opi-
niones estdn légicamente divididas,
habiéndose obtenido resultados con
antiarritmicos clase I, ablacién me-
diante catéter de radiofrecuencia v,
sin duda, implantacién de un desfi-
brilador.

Al término del capitulo, debemos re-
saltar el valor del electrocardiogra-
ma en la cualificacién de los diversos

procesos aquiincluidos. Pero hay que
admitir que el trazado de 12 deriva-
cioneselectrocardiograficas de un jo-
ven atleta bien entrenado puede pre-
sentar un espectro de modificaciones,
entre las que son comunes las anor-
malidades en la repolarizacién y au-
mento de voltaje de R o S, sugerentes
de hipertrofia ventricular izquierda.
Tales cambios se consideran inocen-
tes, expresién del llamado «corazén
de atleta». No obstante, un grupo de
estos atletas ofrecen alteraciones de
la repolarizacién (inversiones pro-
fundas y difusas de T) sugerentes de
patologia cardiaca. éSiguen siendo
inocentes, 0 poseen un significado
negativo?

Eso justamente se han planteado Pe-
llicia et al. (43), por lo que han he-
cho seguimiento durante 9 afios de
81 atletas que presentaban ondas T
invertidas (de 2 mm o més) en 3 0o més
derivaciones precordiales (V,a V).
Elresultado fue el descubrimiento de
5 atletas (6%) que demostraron car-
diopatia, de los cuales uno fallecié
subitamente por displasia arritmogé-
nica de VD. Los otros 4 desarrollaron
cardiomiopatia hipertréfica obstruc-
tiva (3)y cardiomiopatia dilatada (1).
En el grupo control de 229 atletas,
ninguno mostré cardiopatia al térmi-
no del plazo de observacién.

La conclusién es que los trazados
marcadamente anémalos en atletas
pueden ser expresién de una cardio-
miopatia subyacente que se exterio-
rizard afios después. El daiio estruc-
tural est4 latente, y el atleta requiere
vigilancia.



Muerte siibita cardiaca con dafios
estructurales

En esta segunda parte comentaremos

tres procesos susceptibles de darlugar

a graves incidentes e incluso muerte

stibita en jovenes deportistas:

—Displasiaarritmogénicade ventri-
culo derecho

— Cardiomiopatia hipertréfica

— Anomalias congénitas de sistema ar-
terial coronario.

Displasia arritmogénica del ventri-
culo derecho

En 1977, el grupo francés encabeza-
do por G. Fontaine (44) describié una
serie de pacientes intervenidos por ta-
quicardias ventriculares refractarias
a la terapia médica sin cardiopatia
aparente, en los que se descubri¢ un
veniriculo derecho de contractilidad
anormal y con sustitucién del miasculo
cardiaco por tejido adiposo o fibro-
adiposo.Cincoanosmastarde,Markus
et al. (45) publicaron la primera serie
clinica, describiendo los rasgos prin-
cipales de los pacientes con DAVD. A
partir de entonces, el proceso se ha
ido reconociendo en forma creciente y
en la actualidad estd presente en toda
discusién diagnéstica sobre arritmias
ventriculares, especialmente si se ori-
ginan en el VD.

En 1966, la nueva clasificacién de car-
diomiopatias de la OMS introdujo el
término cardiomiopatia arritmogéni-
caventricular derecha, que incluye un
haz de enfermedades caracterizadas
por taquicardia ventricular originada
en el VD, compartiendo histologia si-

milar aunque con clinica y pronéstico
diversificado (46):
1. Displasia arritmogénica de VD
(DAVD)
- forma tipica
- forma primitiva
- forma oculta
2. DAVD con afectacién mayor de
ventriculo izquierdo
- displasia biventricular pura
—displasia complicada con mio-
carditis
sobreaguda
subaguda
crénica
evolutiva (autoinmune)
3. Enfermedad de Naxos
4. Cardiopatia veneciana
5. Elevacién del segmento ST no
coronaria
6. Taquicardia deltracto de salida del
ventriculo derecho
7. Prolapso de la valvula mitral
8. Extrasistoles benignos

9. Anomalia de Uhl

Nuestra atencién se centra en el pri-
mer apartado de esta lista, DAVD

Concepto

La DAVD es una miocardiopatia pro-
gresiva de transmisién autosémica
dominante, caracterizada por atrofia
del miocardio ventricular derecho,
que se sustituye paulatinamente por
tejido graso o fibroadiposo.

Cursa con inestabilidad eléctrica,
propendiendo a crisis de taquiarrit-
mia ventricular capaces de conducir a
muerte stibita; a la larga, cabe el com-
promiso del ventriculo izquierdo.



Suexpresién clinica es variable, inclu-
yendo palpitaciones, precordialgia,
vahidos y sincope.

Anatomia patolégica y fisiopatologia
Elreemplazo del miocardio por tejido
fibroadiposo afecta principalmente a
capas epi- y mesocirdicas, con mayor
respeto de las subendocéardicas. Hay
en aquellas un reparto irregular de
la atrofia, que se produce sobre todo
en el drea o tridngulo de la displasia:
zonas péstero-inferiores del tracto de
entrada del VD adyacentes a la vlvu-
la trictspide —infundibulo anterior—
apex. Con el avance de la displasia, la
resistencia del ventricular puede ser
superada, produciéndose una dilata-
cién aneurismatica bajo la tricaspide.
Por lo general, las dreas adyacentes al
septo interventricular quedan indem-
nes. Previamente se ha mencionado
el compromiso ventricular izquier-
do que puede surgir en el curso de la
DAVD: es indicio del cardcter progre-
sivodel proceso,queafectaasujetosde
mis edad y propende alainsuficiencia
cardiaca. La DAVD se distingue bien
de la enfermedad de Uhl, con pared
VD papiriforme.

Se han evidenciado en los especi-
menes de biopsia numerosas células
apoptéticas (Kavantzas et al.) (47); de
origen discutido, se han atribuido a
cambios en la concentracién de calcio
intramiocitario. También se detectan
a menudo infiltraciones inflamatorias
linfociticas, lo que postula a favor de
un componente miocarditico anadido
afactores genéticos de los que se trata
después. En este sentido, es de interés
el hallazgo en las muestras miocardi-
casdeciertos tipos de virus: Coxsackie

B(336) y otros enterovirus, y adeno-
virus, mediante PCR (48). No se sabe
si la miocarditis viral es causal en la
displasia o si ésta promociona la infec-
cién secundaria.

La patologia descrita determina hipo-
aquinesia o disquinesia de reparto re-
gionalodifuso,detectables porecocar-
diografia y, mejor atin, ventriculogra-
fia de contraste.

En el origen de la DAVD hay que
prestar atencién a las anormalidades
genéticas. Entre el 30 y el 50% de los
pacientes presentan una historia fami-
liar positiva (49). La heterogeneidad
genéticaampliamente comprobadaex-
plicauna expresién clinica cambiante.
Laherenciaes autosémica dominante,
si bien una de las cardiomiopatfas del
grupo, la enfermedad de Naxos (que-
ratosis palmo-plantar, cabellolanosoy
displasia de VD)se transmite en forma
recesiva.

En analisis de linkage familiar, se han
desvelado mutaciones en hasta 7 cro-
mosomas (1,2,3,6,10,14y17); el tipo
ARVD2, ubicado en ellocus 1q42-q43
se traduce en anomalias en el receptor
de rianodina tipo 2 (RYR2) y el 6p24,
procuracambiosenladesmoplaquina.
Sepuede concluirportanto que DAVD
es el resultado de varios disturbios ge-
néticos que conducenaanomaliasenla
liberacién del calcio y de las proteinas
comprometidas en la adhesién entre
celulas (50).

El receptor cardiaco de la rianodina
(RYD2) regula los canales calcicos en
el reticulo sarcoplasmatico; su fun-
cionamiento correcto es necesario
para el acoplamiento de la excitacién
contraceién y homeostasis del Ca**
miocitario.

-



Hay dos proteinas que son clave para
la adherencia: placoglobina (JUP) y
desmoplaquina (DSP). JUP es una
proteina citoplasmética que partici-
pa en la unién de los filamentos inter-
medios y el citoesqueleto de la actina
que conectan células adyacentes. JUP
regula ademas la expresién de BCL-2,
reconocida por su capacidad antia-
poptética (51).

Por su parte, DSP es un componen-
te de la placa desmosémica que ancla
los fragmentos intermedios a la mem-
brana plasmatica, constituyendo una
plataforma esencial para el manteni-
miento de la integridad celular.

Se estima que las anomalias funcio-
nales debilitan la resistencia parietal,
favorecen la apoptosis y subsiguien-
te displasia. Mas atin, la actividad
deportiva intensa, que caracteriza a
muchos pacientes con DAVD, procura
estiramiento exagerado de las fibras
miocdrdicas y descarga catecolami-
nica, que aceleran su degeneracién.
La especial estructura plexiforme del
tejido miocdrdico puede ser la base
para una conduccién lenta (potencia-
les tardios) y reentrada, que facilitan
la taquiarritmia (52).

Caracteristicas clinicas

La DAVD se manifiesta de forma pre-
ferente en adolescentes y adultos j6-
venes (15 a 35 afios); es rara en nifios
y sujetos de edad superior a 60 afios.
Afecta mds a varones que a mujeres, y
ya se ha referido su predileccién por
deportistas,

Su distribucién geogrifica es muy va-
riable: enel Vénetoitalianose hablade
unaprevalenciamuyalta,un casocada
10°-10* personas. Por eso, Corrado et

al. (53) consideran que es la causa mas

frecuente de muerte sibita en atletas

italianos, responsable de un 20% de
los casos. Frente a los datos del Regis-

tro Nacional de Muerte Accidental y

Svbita (6.25%) citados anteriormente,

Aguileraetal. (54) afirman que DAVD

podria serlo asimismo entre jévenes

hispanos.

Lasmanifestacionesclinicasdependen

de dos parametros: grado de inestabi-

lidad eléctricay progreso dela disfun-
cién ventricular. Hay pacientes en los
que la presentacién del proceso es la
muerte stbita; aunque infrecuentes,
se constatan cada vez con mayor asi-
duidad, por un mejor conocimiento de
estaentidad. En otros,lainestabilidad
eléctrica se manifiesta clinicamente
como palpitaciones, mareos, visién

borrosa e incluso amaurosis fugaz o

sincope. La duracién de los sintomas

se prolonga unos minutos, sin que obli-

gadamente haya inconsciencia (55).

Cuando el deterioro hemodindmica

del VD es flagrante, puede atin quedar

ocultos los signos de fracaso cardiaco,
quesindudaserdninevitablessila dis-
plasia se extiende al V1.

He aqui la historia natural de la

DAVD:

1. Fase temprana o silente, por lo ge-
neral asintomdtica:

2. Fase inestable, con predominio de
arritmias sintomaticas, con un ekg
de la crisis evidenciando patrones
de bloqueo de rama izquierda.

3. Fase de fracaso ventricular de-

recho, con relativa conservacién

de VL.

Fase final de progresiva dilatacién

ventricular, que se asemeja a la de

una miocardiopatia dilatada. En-

i



tonces son frecuentes los acciden-

tes trombo-embélicos y la fibrila-

cién auricular (56).
En cualquier fase puede presentarse
muertesabita. LaMS ocurreconcierta
frecuencia durante el ejercicio vigo-
roso (como en el caso del deportista
sevillano que ha estimulado nuestra
revisién), resultado del aumento del
tono simpético, sobrecarga de la cir-
culacién de retorno (aumento de la
precarga) e incluso por el impacto
traumdtico en la pared anterior del
térax, factores todos ellos convergen-
tes en el desencadenamiento de la ta-
quiarritmia.

Exploraciones complementarias

Hayunextensohazdeprocederespara

deslindar la DAVD (57):

— Electrocardiogramaenritmo sinu-
sal. Acaso poco sensible en fases no
avanzadas, cuando la enfermedad
se extiende ofrece un patrén tipico
de bloqueo incompleto de rama de-
recha y negativizaciéon de T en V1
a V3. En el 30% de los casos pue-
de apreciarse una pequefia onda
inmediata tras QRS que se conoce
como £ (épsilon) y que verosimil-
mente es expresién de despolari-
zacién tardia del VD. Esta onda se
evidencia mejor en una F1 bipolar,
en la que el electrodo de succién
del brazo derecho (-) se coloca en
el manubrio esternal y el del brazo
izquierdo (+) a nivel xifoideo (58).
Fontaine et al. (59) encuentran
ademds un QRS prolongado, su-
perior a 25 ms y mis notable
en V1-3 que en V6 en presen-
cia de bloqueo de rama derecha.

El estudio ergométrico puede
provocar arritmias ventriculares.
— Radiografiadetérax. Sedemuestira
cardiomegalia moderada, con una
convexidad entre botén aértico y
perfil del VI; no es signo constante.

— Ecocardiograma. Es deuso comin
y se aplica como primera instancia
entre el haz de técnicas deimagen a
nuestro alcance. Puede evidenciar,
sisehaceunestudiominucioso,una
dilatacién de VD asi como 4reas de
disquinesia y prominencias (inclu-
soaneurismiticas)ensusuperficie.
La disquinesia mas comin se sittia
enla porcién inferobasal. Es dable
aveces detectar desesiructuracién
trabecular y/o dilataciéndel tracto
de salida ventricular.

— Ventriculografia isotépica. Otra
técnica no invasiva muy itil en la
DAVD. Informa sobre tamafo y
contractilidad ventricular, asicomo
calculo de la fraccién de eyeccién.
El anilisis de Fourier facilita la
deteccién de dreas de contraceién
asincrénica.

—Resonancia nuclear magnética.
Estd dotada de gran sensibilidad
para denunciar la presencia de te-
jido adiposo en el miocardio ventri-
cular, si bien no debe perderse de
vista que componente graso en el
miocardio puede hallarse en indivi-
duos sanos. Permite la localizacién
dezonas de contractilidad anémala,
asi como el calculo de volumen del
VD (60). Segtin Aufferman et al.,
esta técnica puede obviar la nece-
sidad del recurso a la angiografia
convencional.

—TAC «ultrafast». Ignalmente consi-
gue medir volamenes y funcién de

g



las camaras cardiacas, e identificar
tejido graso en el VD.
Cineangiografia de VD.Debe prac-
ticarse en las proyecciones oblicua
derecha y oblicua izquierda. La
inyeccién del contraste puede pro-
vocar extrasistolia que dificulta la
interpretacion de las imdgenes. Es
regla de oro para el diagnéstico de
DAVD, donde se comprueban (61)
(62)
— dilatacién de VD
—reduccién de la contractilidad
global
— dreas de disquinesia
— protuberancias y aneurismas lo-
calizados (el signo mas especifi-
co)
— aumento de la trabeculacién
— fisuracién en cara anterior del
VD
—imagen en pila de monedas
Lavaloracién de estos datos es poco
reproducible, y hay diferencias in-
tra e interobservador.
Biopsia endomiocdrdica. Es de
valor decisivo, a condicién de de-
mostrar la sustitucién del tejido
miocérdico por fibro-adiposo; lo
que no siempre ocurre, ya que la
displasia tiene reparto zonal, con
areas indemnes (63).
Estudio electrofisiolégico. Preten-
de inducir una taquicardia ven-
tricular de tipo monomérfico sus-
ceptible de interrupcién mediante
estimulacién, lo que prueba su ori-
gen reentrante. Es mds adecuada
su practica cuando el diagnéstico
de DAVD se ha alcanzado con los
procederes anteriores, a fin de es-
tablecer una estrategia terapéutica

(57).

Criterios diagnésticos

Quedaron establecidos en 1994 por
una Task Force ad hoc encabezada por
McKenna et al. (64):

— Disfuncién global o regional y cam-
bios estructurales (detectados por
ecocardiografia, angiografia, reso-
nancia magnética o ventriculogra-
fia isotdpica)

Mayores

— Dilatacién severa y reduccién de
la FE de VD sin daifio (o ligero)
en VI

— Aneurismas localizados del VD
(dreas acinéticas o discinéticas
con abultamiento diastélico

— Dilatacién severa de VD

Menores

— Ligeradilatacién globalde VD y/o

<FE, sin afectacién de VI

— Dilatacién ligera y segmentaria
de VD

— Hipoquinesia regional de VD

— Caracieristicas tisulares
Mayores
— Sustitucién del tejido miocardico

por fibroadiposo en biopsia e-m

— Anomalias de la repolarizacién
Menores
—T invertidas en las derivaciones

precordiales derechas (V2-V3)
en individuos de mis 12 afos y en
ausencia de bloqueo completo de
rama derecha

—Anomalias de la despolarizacién/
conduccién
Mayores
— Ondas épsilon o prolongacién lo-
calizada (>110 ms) del QRS en
las derivaciones precordiales de-

rechas (V1-V3)



Menores
—Potenciales tardios en el ekg de
sefnal promediada

—Arritmias
Menores
— Taquicardia ventricular con pa-
tréndebloqueoderamaizquierda
(en el ECG, Holter o ergometria)
~ Exirasistolia ventricular frecuen-
te en Holter (>1000/24 h)
— Historia familiar
Mayores
— Enfermedad familiar confirmada
en autopsia o cirugia
Menores
- Historiafamiliar de muerte stibita
prematura (<35 afios) con sospe-
cha de DAVD
— Historia familiar (diagnéstico
clinico basado en los criterios ex-
puestos).
Se propone un diagnéstico definitivo
cuando se cumplan
- 2 criterios mayores
- 1 eriterio mayor y 2 menores, o
- 4 criterios menores.

Estratificacién del riesgo

Hay un haz de datos que, aislados
o conjugarlos, permiten establecer
el grado de riesgo de muerte siibita
(55):
— Bajo riesgo
Sin antecedentes
muerte stbita
Asintomatico
Dilatacién leve de VD
Buena capacidad funcional
Extrasistolia ventricular aislada
que mejora o no se modifica en er-
gometria
— Riesgo moderado

familiares de

Antecedentes familiares de muerte
siibita
Sintomas menores (palpitaciones,
mareos)
Dilatacién moderada de VD
Taquicardia ventricular no soste-
nida

— Alio riesgo
Antecedentes familiares de muerte
stibita
Sintomas mayores (presincope, sin-
cope, muerte siibita abortada)
Clase funcional ITI-IV
Dilatacién severa de VD y/o com-
proimido del VI
Extenso compromiso miocardico
Baja fraccién de eyeccién
Arritmias graves durante el ejerci-
cio
Taquicardia ventricular sostenida
con compromiso hemodindmico
y/o FV.

Tratamiento

El objetivo de la terapia en la DAVD
estriba en supresién de las arritmias
ventricularesyprevenciéndelamuer-
te stibita; si existen signos de hiposis-
tolia, sea derecha o combinada, ha de
afiadirse el tratamiento cardiotdni-
co-diurético pertinente. Como dicen
Brugada et al. (57), el manejo de estos
pacientes se ha ido modificando con-
forme se ha comprobado la potencial
gravedad incluso de los casos aparen-
temente asintomaticos: el curso clinico
no es tan benigno como en principio
se suponia.

Existen diversos recursos que posi-
bilitan un tratamiento individuali-
zado, de acuerdo con la problemati-
ca presente: agentes farmacoldgicos,
desfibrilador automético implantable



(DAI), ablacién con radiofrecuencia
y trasplante.

a)

Hayacuerdoenconsiderarlosbeta-
bloqueadores como antiarritmicos
preferenciales, y més en conereto
sotalol, en dosis de 320 a 480 mg/
dia, con una tasa de éxitos en torno
al 68%. Es especialmente util para
la prevencién delas taquiarritmias
desencadenadas tras estimulos ca-
tecolaminérgicos (ejercicio, estrés
emocional, etc.). Su eficacia debe
controlarse mediante estimula-
cién eléctrica programada, regis-
tro Holter y/o prueba de esfuerzo.
También se ha constatado la de
amiodarona,solaoencombinacién
con sotalol; pero los efectos t6xicos
importantes de esta tltima usada a
largo plazo han marginado su uso.
Quiza en beneficio de verapami-
lo, que parece ser mds exitoso en
arritmias desencadenadas en re-
poso y suprimidas por el ejercicio.
En un grupo de pacientes con
DAVD y automaticidad anormal,
Witcher et al. (65) encontraron ta-
sasdeeficaciade44% parabetablo-
queantes y 25% de verapamilo; las
arritmias ventriculares rentrantes
respondieron peor.

El paciente con DAVD con ries-
go elevado es candidato a DAL
A este respecto, debe citarse un
estudio prospectivo de Corrado
et al. (66) en el que se implanté
el dispositivo en 132 sujetos que
habian sufrido paro cardiaco TV
con compromiso hemodindmico o
TV no sostenida detectada en Hol-
ter o en test de esfuerzo o tenian
historia familiar de muerte stbita.
Tras el andlisis estadistico de los

c)

resultados, se sefalan los mar-
cadores de riesgo de fibrilacién
ventricular (que aconsejan DAT):
parada cardiaca previa, TV con
compromiso hemodindmico, edad
temprana y fraccién de eyeccién
del VI deprimida. El sincope de
etiologia no establecida casi al-
canzé significacién estadistica,
pero los pacientes con una histo-
ria familiar de muerte stibita o TV
sin repercusién hemodiniamica no
presentaron beneficio ostensible.
Los resultados de otras cohortes
de suficiente amplitud (Wichter et
al. (67), Rougin et al. (68) etc.) son
parejos. Hodgkinson (69) sefala
el buen resultado de DAI en una
concreta forma genética de DAVD
(DAVD-5, con mutacién en 3p25).
Se ha calculado el beneficio de
DAI en punto a supervivencia en
funcién del concepto de «muerte
hipotética», o diferencia entre la
mortalidad total y la incidencia de
TV superior a 240 I/m —potencial-
mente letal- dominada por DAL
El riesgo de colocacién de un des-
fibrilador es bajo, en cuanto a
muertes perioperatorias o perfo-
raciones del VD, pero la situacién
del electrodo es critica y la cre-
ciente fibroadiposis en el sitio de
su implantacién puede conducir a
su anulacién (67).

El predominio de TV de origen re-
entrante, ha promovidolaablacién
concatéter,queinicialmentesehizo
con corriente directa y mas tarde
mediante corriente de radiofre-
cuencia. Se consiguen resultados
iniciales muy aceptables, de su-
presién de las crisis en el 60 a 80%



de los casos; pero el seguimiento
a largo plazo (3-5 afios) comprue-
ba recurrencia en el 50-70%, por
desarrollo de nuevos substratos
arritmogénicos con el progreso de
la displasia (70).

La cirugia ha pretendido la desar-
ticulacién de la pared libre del VD
medianteincisiénalolargodelbor-
de del septo interventricular, tra-
tando con ello de prevenir la trans-
misién de ritmos anormales al VL.
Finalmente, en caso de insuficien-
cia ventricular derecha refracta-
ria, con o sin afectacién del VI, hay
lugar para trasplante cardiaco.
Los pacientes asintomaticos que
sufren DAVD no requieren medi-
cacién antiarritmica u otro tipo de
terapia, pero debe llevarse a cabo
unseguimiento coninvestigaciones
cardiolégicas comunes, a fin de re-
conocer precozmente la aparicién
dearritmias ventricularesy el pro-
greso de la enfermedad: ekg, test
de esfuerzo y ecocardiografia son
el minimo exigible.

Como conclusién, que concierne a
la finalidad de esta revisién, el clini-
co debe plantearse la posibilidad de
DAVD en deportistas que presentan
sintomas congruentes, maximesiexis-
te sincope en el curso de su actividad
especifica.

d
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Cardiomiopatia hipertréfica

Representa otro importante capitulo
en el estudio de la MSCD, sobre todo
porsufrecuenciaentre jévenesatletas
americanos (71),convirtiéndose asien
enfermedad tristemente famosa.

Concepto

La CMH es un proceso miocardico pri-
mario, caracterizado por hipertrofia
asimétrica del VI, sin ninguna causa
justificativa. Engranparte delos casos
es hereditaria, con cardcter autosémi-
codominante,auncue también existen
casos esporadicos.

Su manifestacién clinica mis drama-
tica es la muerte siibita, para la que
se estima una frecuencia de 2-3% y
afio entre los adultos portadores. Los
sintomas de mayor resalte son disnea,
dolor torécico, presincope o sincope.
Los cambios fisiopatolégicos que en-
trafiaincluyen unamenorrelajaciény
llenadodiastélicos,oclusiéncoronaria
intramiocardica,demandaexcesivade
O, por un miocardio hipertréfico e hi-
percontractil y obstruccién dindmica
alflujo desalidadel VI. Elresultado de
todo ello implica isquemia y fibrosis,
que a su vez contribuyen a las arrit-
mias capaces de conducir a muerte
siibita (72).

Harecibido otrasdiversasacepciones:
estenosis subaértica hipertréficaidio-
péitica y cardiomiopatia hipertréfica
obstructiva; hay ademaés variantes no
obstructivas como la cardiomiopatia
hipertréfica apical, también conocida
como cardiomiopatia hipertréfica no
obstructiva o cardiomiopatia hiper-
tréfica variante japonesa (en atencién
a que en el Japén se describieron los
primeros casos) (73).

Genética )

La heredabilidad depende de la exis-
tencia de mutaciones de genes que co-
difican para proteinas sarcoméricas:
cadena pesada de la O-miosina, acti-
na, troponina T e I, tropomiosina-d,



proteina C que enlaza a miosina y
o-miosina. Hasta 400 mutaciones
han sido localizadas en estos genes.
Un 45% de las mutaciones asientan
en el gen del cromosoma 14 ql1.2-3
de la B-miosina y un 35% en el de la
proteina C de enlace74. Las diferentes
anomalias genéticas gozan de su par-
ticular pronéstico.

Son de interés ademas las modifica-
ciones en el gen de la ECA (enzima
conversoradela angiotensina), ya que
existe una deleccién (D/D) que procu-
ra mayor hipertrofia y mas alto riesgo
evolutivo (75).

Anatomia patolégica

En la CMH existe un destacado in-
cremento de la masa miocirdica, con
cavidades ventriculares empequeiie-
cidas, siendo predilecta la afectacién
de VL; las auriculas aparecen dilata-
das y también hipertrofiadas, a con-
secuencia de la resistencia al flujo de
llenado ventricular y regurgitacién
ventriculo-atrial.

El reparto de la hipertrofia es tipica-
mente asimétrico, ya que afectade ma-
nera preferente al septo, de modo que
larazéngrosordesepto/paredlibreen
VI es superior a 1.3; hay, desde luego,
excepciones con reparto simétrico.
El grado y distribucién de la hiper-
trofia del VI determinan los sintomas
y la evolucién del proceso: patrones
difusos e intensos conllevan una obs-
truccién subaértica mds neta, mayor
propensién a la insuficiencia cardiaca
congestiva, més arritmias potencial-
mente letales y superior posibilidad
de muerte siibita. En pacientes con
gradientes netos de presién intraven-
tricular en reposo se aprecia con fre-

cuencia una lesién a modo de placa

en el tracto de salida de VI, fruto del

trauma que produce la valva anterior
mitral al contacto con el septo durante
la sistole.

Enel analisis histolégico,sehallan tres

rasgos:

—Desorganizacién de los miocitos
(myocardial disarray), ya que apa-
recen engrosados, deformes y con
relaciones aberrantes respecto alas
células vecinas, formando 4ngulos
oblicuos e incidencias perpendi-
culares. Esta textura afecta tanto
a septo como a pared libre de VI,
siendo esta la més afectada cuando
no existe gradiente de presién suba-
értico. Tal cambio estructural es ba-
sico en del desorden en los patrones
de despolarizacion/repolarizacién
y en la génesis de las arritmias.

—Formacién exagerada de tejido con-
juntivoenel VI, tantoenelintersticio
intermiocitario cuanto como reem-
plazodelasmiofibrillas,aresultasde
unaperfusiéncoronariarestringida,
insuficiente. El tejido fibroso presta
rigidez ala cdmara y contribuye a su
disfuncién diastélica.

—Yesquelasarteriascoronariasintra-
murales aparecen anormales en 4/5
delospacientescon CMH, engrosada
supared por fibras musculares lisas,
coldgeno, fibras elasticas y depési-
to mucoso subintimal, todo lo cual
redunda en reduccién del calibre
luminal.

Son, por altimo, importantes las ano-

malias en la valvula mitral: aumento

del drea valvular por elongacién de
las valvas, situacién valvular mas

posterior en el tracto de salida del VI

y mayor excursién en la sistole de la



valva anterior (SAM: systolic anterior
motion), que establece contacto con el
tabique (76).

Fisiopatologia
Conocemos muy a fondo los mecanis-
mos fisiopatolégicos que se ponen en
marcha en la CMH: obstruccién del
tractodesalida del VI, disfunciéndias-
télica, isquemia miocardica y arrit-
mias. Es necesario discernir en cada
caso el grado de contribucién de estos
factores en el determinismo sintomati-
co, yaqueel tratamiento debe atempe-
rarse al trasunto fisiopatolégico.

— Obstruccioén en el tracto de salida
del VI (76). Presente en el 25-35%
de los casos, es en esencia de tipo
dindmico y, por consecuencia, de-
pendiente de las circunstancias que
inciden sobre la contractilidad del
miocardio, volumen ventricular y
presion arterial. Asi, la obstruccién
y consiguiente gradiente subaértico
aumenta durante el ejercicio, tras la
administracién de isoproterenol, la
maniobra de Valsalva y los agentes
hipotensores; por el contrario, se re-
duce mediante betabloqueantes, por
laposiciénen cuclillasylaaplicacién
de vasoconstrictores.

En la obstruccién al flujo de salida y

gradiente se implican variablemente

estos factores:

- reduccién del tracto de salida

—hipertrofia del tabique interven-
tricular

— desplazamiento anterior durante la
sistole ventricular de la hojuela an-
terior de la valvula mitral (SAM)

—aumento de tamafio de las valvas
mitrales

— eyecci6én hiperdindmica del VI, pro-
curando consu chorrodealta veloci-
dad un efecto Venturi sobre la valva
mitral anterior

— anémalageografiadelaparatovalvu-
lar mitral, que distorsiona la orien-
tacién dela valvula y miasculos papi-
lares, en ocasiones mal implantados
7).

El SAM interfiere invariablemente el

cierre valvular normal, lo que genera

insuficiencia mitral, tanto méds impor-
tante cuanto mayor sea el gradiente
subadrtico.

— Disfunciéndiastélica.Layacomen-
tada rigidez y engrosamiento del VI
es causa de dificultad u obstruccién
a la entrada; tal disfuncién diasté-
lica se da en el 80% de los casos y
es en buena parte responsable de la
disnea de esfuerzo (aumento de la
presion de llenado y estasis pulmo-
nar), fatigabilidad (reduccién del
volumen por latido) e incluso de los
episodios anginosos (compresién
coronaria)77, 78.

— Isquemia miocdrdica. La isquemia
miocardica con traduccién clinica
se basa en tres mecanismos conver-
gentes: aumento de la demanda de
0,, compromiso del flujo coronario
y prolongacién de la relajacién dias-
télica con mayor tensién parietal.

—Arritmias. La base de las mismas ha

quedado ya explicitada: la anormal -

estructura miocardica, a la que se
une la distensién atrial.

Manifestaciones clinicas

Sesuelediagnosticarenpersonasjéve-
nes (promedio, 26 afios); y es de tras-
cendencia su diagnéstico precoz, por
la posibilidad de muerte stibita (79).

|



Laenfermedad puede cursar bastante

tiempo asintomatica, e incluso la MS

ser su expresion inaugural. Su expre-

sién clinica, incluye (80):

— Disnea. Es el sintoma més frecuente
(hastaenel 90% delos casos esta pre-
sente), en concordancia con la men-
tada disfuncién diastélica. Acrece
la presién telediastélica de VI y por
consecuencia la del circulo menor.
Durante el ejercicio hay taquicar-
dia exagerada y el llenado es menos
eficiente.

—Angina. Esta presente en el 75% de
los sujetos con CMH. Su aparicién
en sujetos jévenes, verosimilmente
sin patologia aterosclerética, debe
sugerir al clinico este proceso. Has-
ta es posible que se produzca infar-
to transmurral, o al menos 4reas de
necrosis con fibrosis subsiguiente; a

lo que contribuye la enfermedad de

los pequefios vasos coronarios.

— Fatigabilidad,vahidoseinclusosin-
cope, como sintomas de bajo gasto,
pueden estar presentes. El sincope
aparece en un 20% de las CMHs,
y puede ser también expresién de
arritmia grave. Un presincope, tra-
ducido por oscurecimiento visual
(graying out) con el orto, se alivia al
adoptar el decibito.

— OrtopneayDPN,trasuntodefracaso
VI; menos veces ICC.

— Examen fisico. Aunque a veces re-
sultanormal,ofrece enmuchos casos
datos sugerentes:

—impulso apical lateralizado por
crecimiento del VI; fuerte y soste-
nido, suele ser doble (sistole auri-
cular), y a veces triple

— thrill a nivel de 4pex o en margen
esternal izquierdo bajo

—onda «a» prominente en el pulso
yugular
— pulso carotideo bisferiens, con co-
lapso y elevacién secundaria
— < de presién del pulso tras un
extrasistole (signo de Brocken-
brough-Braunwald-Morrow (81))
—soplo sistélico (meso: distanciado
del 1. ruido, que queda respetado,
y concluido antes del 2.°); mejor
audible en punta y margen esternal
izquierdo, sin irradiacién a cuello;
se genera por la turbulencia en el
tracto de salida o por insuficiencia
mitral y se modifica por maniobras
quealteran tamafio y volumen de VI,
como ha quedado explicitado ante-
riormente
—Arritmias. En el 30-60% de los su-
jetos con CMH, se desarrollan arrit-
mias supraventriculares, de las que
la fibrilacién auricular es la mas fre-
cuente; su presencia procura un de-
terioro hemodinamico, porque per-
turba atin mas el llenado del VI. La
taquicardia ventricular sostenida es
mas bien rara, pero si se presenta
tiene una significacién peyorativa.
La TV no sostenida (25% de los ca-
sos) en cambio ofrece un prondéstico
variable: malo en pacientes con his-
toria sincopal y por contra benigno
en sujetos asintomdticos (82).
Atin hay otros trastornos del ritmo:
extrasistoles, pausas sinusales, flutter
atrial,bloqueosintermitentesy ritmos
lentos.

Exploraciones paraclinicas

— El electrocardiograma, ademés de
ser esencial para la demostracién de
las arritmias, es muy frecuente que
ofrezca alteraciones del segmento de



repolarizacién (ST y onda T), con
complejos QRS elevados por mor
de 1a hipertrofia de VI. Las ondas T
negativas profundasenprecordiales
son tipicas de CMH de asiento apical.
Enun25a50%delos casoshay Q pa-
tolégica,inferior olateral. Elekgsdlo
es normal en un porcentaje menor
(25%) de pacientes asintomadticos.
—La radiografia de térax puede
mostrar agrandamiento de silueta
cardfaca a expensas de cavidades
izquierdas.
—La ecocardiografia-Doppler con
mucho es el método mas utilizado
para el diagnéstico en firme de MCH.
Los hallazgos que proporciona son
muy valiosos (83):
— hipertrofia asimétrica de VI, que
afecta con predileccién al septo
y pared anterolateral; el grosor
del septo (en su porcién media) es
igual o mayor a 15 mm, y la rela-
ci6én grosor septal/pared posterior
>1.3
— estrechamiento del tracto de sali-
da de VI, imitado anteriormente
por el septo y por detrds por la
valvamitral anterior; malposicién
del aparato valvular, demasiado
préximo al tabique
— SAM, fruto de:
~ contraccién de mitsculos papila-
res de situacién anémala

~ malposicién de la propia valvula
en el tracto de salida, y/o

— aspiracién de la valva anterior
por el flujo (efecto Venturi)

— Otros hallazgos:

- cavidad ventricular pequeiia

- movimiento septal reducido

— movimientonormaloaumentado
de pared posterior

— cierre incompleto de la vilvula
mitral

- prolapso valvular mitral

— cierresistélico parcial de vilvula
aértica o, mejor, fluttering por el
flujo turbulento

— El Doppler permite cuantificar el
gradiente hemodindmico, fijar el
lugar delaobstrucciényponderar
el grado de reflujo mitral.

— Larigidez ventricular puede valo-
rarse por el tiempo de relajacién
isovolumétrica (cierre valvular
aértico-apretura mitral), aumen-
tado aqui.

— Otras exploraciones menos habitua-
les son el estudio electrofisiolégico,
el empleo de isétopos (talio-201),
coronariografia y ventriculografia.
En aras de la brevedad, omitimos su
comentario.

Tratamiento

Tres objetivos se propone el trata-
miento enla CMH: prevenir la muerte
sibita, mitigar los sintomas y mejorar
la capacidad funcional del paciente.
Para cumplir estas finalidades, dis-
ponemos de un arsenal farmacolégico
amplio que incluye betabloqueantes,
antagonistas del calcio, antiarritmi-
cos, IECA, etc. Sila terapia conserva-
dora no alcanza sus objetivos, queda
el recurso a la cirugia, en forma de
miotomia-miectomia septal o reposi-
cién valvular, segiin los casos (84).
Esnecesario manejo activo dela CMH
en las siguientes circunstancias:
— Supervivientes de un episodio de
muerte stbita (MS abortada)
— Antecedentes familiares floridos, in-
cluyendo MS



— Pacientessintométicos(disnea,dolor
toricico, presincope o sincope)ocon
importantedeteriorofuncional com-
probable en la prueba de esfuerzo

—Holter demostrativo de episodios
repetitivos de TV no sostenida o TV
sostenida en el estudio electrofisio-
l6gico

— Hipertrofia severa de VI (grosor del
septo de 20 mm o mas en ecocardio-
grafia)

— Arritmias supraventriculares o alte-
raciones en la conduccién

—Dilatacién progresiva de VI, con
mengua de la fraccién de eyeccién

— Defectos de perfusién en la gamma-
grafia con Talio®”!

-Betabloqueantes: Farmacos de

primera eleccién, porque reducen
los requerimientos miocdrdicos
de O,, aumentan la distensibilidad
del VI, menguan la frecuencia car-
diaca durante el esfuerzo y previe-
nen en cierto grado las arritmias,
aunque ignoramos hasta qué pun-
to protegen frente a la MS (85).
Las dosis iniciales de propranolol
son 20-40 mg/4vd, y pueden elevarse
luego hasta 360 mg/d.

— Calcioantagonistas.— Debe pre-
ferirse verapamilo, por su efecto
depresor de la contractilidad mio-
cdrdica y de la frecuencia cardia-
ca; mejora el llenado ventricular
y reduce gradiente en el tracto de
salida. Se produce un aumento de la
capacidad de ejercicio y reduccién
de los sintomas, utilizado a dosis de
360 mg/dia. Puedetener acciones co-
laterales no deseables (inotropismo
negativo excesivo, trastornos de la
conduccién a-v, edema pulmonar,
etc.). Otros antagonistas del calcio

tales diltiazem, y nifedipino, estdn
en un segundo plano.

— Otros férmacos.— En este aparta-
do se incluye la disopiramida, por
reducir inotropismo y gradiente
subaéritico, a dosis de 600 mg/dia.
La amiodarona estd justificada en
la prevencién y control de arritmias
ventriculares refractarias y de igual
modo de la fibrilacién auricular, en
dosis que no debe superar los 300
mg diarios (86).

— Tratamiento quirirgico.—~ Preten-
de aliviar la obstruccién a la salida
de VI y reducir por consiguiente
las presiones intracavitarias eleva-
das. Esid reservado para pacientes
con sintomas severos, refractarios
a fdrmacos, y con un gradiente de
presién de 50 mm Hg o superior.
Laintervenciénutilizadaeslamioto-
mia-miectomia delsepto ventricular,
queavecesseacompafiade plicatura
oreemplazo dela vilvula mitral, sila
insuficiencia mitral es significativa.
La operacidn exige control ecografi-
co transesofagico para precisar bien
el grosor septal, adaptando la miec-
tomia alas necesidades del sujeto sin
riesgo de crear una comunicacién
interventricular.

— Otras alternativas a la cirugia son el
marcapasos secuencial y la implan-
tacién de un desfibrilador (87).

omalias coronarias en pacientes
Anomali
jovenes

En este altimo capitulo, nos cefiimos
a sujetos con edades inferiores a 35
anos, enlos que se encuentra patologia
coronarianoateroscleréticaenelestu-
dio necréptico tras muerte siibita. Nos



basamos para ello en un amplio traba-
jo de Carratala et al. (88), aparecido
en Cuadernos de Medicina Forenseen
2006. Consideraremos 3 tipos de anor-
malidades: puente miocérdico, disec-
cién coronaria y origen anémalo.

Puente miocdrdico

El curso de las arterias coronarias
principales es epicardico, aunque a
veces una parte de su trayecto pueden
profundizar, penetrando en el miocar-
dio adyacente por un tramo de mayor
o menos longitud. Eso ocurre con mds
frecuencia enla coronaria descenden-
te anterior y menos en la circunfleja o
en coronaria derecha.
Muchas veces esta variante anatémica
carecederelevancia, perohay casosen
que se produce un ordeiio (milking)
que reduce la luz arterial durante la
sistole. Laincidencia de este disturbio
esvariable,segiin estadisticas:en 1976
se publicé una de las mds amplias se-
ries,lade Noble et al. (89); sobre 5.250
sujetos estudiados angiograficamente,
un 0.5% ofrecianuntrayecto intramu-
ral con milking; otras ulteriores han
oscilado entre el 0.5 y el 2.5%. Los es-
tudios necrépticos de biisquedainten-
cionada ofrecen considerable mayor
frecuencia, entre 23 y 55% (90).
Se postulan varios mecanismos de is-
quemia miocdrdica:
— sistélico
—retraso en la relajacién diastélica
durante su fase precoz
— vasospasmo coronario
— agregacién plaquetaria en un area
de injuria endotelial.
La expresién clinica de esta anomalia
es variable (91), permaneciendo no
pocas veces silente. El sintoma maés

frecuente es la angina, que puede
adoptar una forma estable con expre-
si6n durante el esfuerzo, o inestable,
si surge por vasospasmo. En los casos
més graves, puede exteriorizarse con
uninfarto de miocardio, arritmia ven-
tricular o muerte stbita. Esta puede
ser precipitada por un ejercicio inten-
so o estrés emocional, caso de los de-
portistas. La necropsia puede revelar
entalcasosignosdeisquemia (necrosis
subendocardiica y fibrosis) en la re-
gién irrigada por la arteria anémala.
En casos de muerte sibita, Thiene et
al. (92) establecen significacién pato-
l6gicaparael puentemiocérdicode2-3
cm de longitud y 2-3 mm de profun-
didad, rodeado de desestructuracién
miocérdica y fibrosis.

En los casos sintomaticos, la terapia
recurre a betabloqueantes, stents
coronarios, miectomia liberadora
o revascularizacién con mamaria
interna.

Diseccién coronaria

Siel puente tiene por objetivo jé6venes
deportistas de ambos sexos (mds varo-
nes), la diseccién coronaria prefiere
mujeres también jévenes, con mayor
frecuencia en el periodo periparto (3
altimos meses de gestacién y 6 meses
posteriores). El tenor hormonal rei-
nante en esta etapa crea alteraciones
en el tejido conectivo que facilitan cli-
vajes intraparietales de éstas y otras
arterias (caso de la esplénica, muy
exéticafuera de esta coyuntura). Pero
tanto el ejercicio fisico como el con-
sumo de cocaina pueden ser factores
precipitantes.

La incidencia de la diseccién corona-
ria no aterosclerética es escasa: en la



estadistica angiografica de Virmani et
al. (93) representaba un 0.18%.
Desde un punto de vista anatomopa-
tolégico, es la descendente anterior
la arteria mds veces lacerada, y la
disecciénseubicaeneltercio externo
de la media arterial, donde aparte
el codgulo formado destaca un ribe-
te inflamatorio adventicial formado
predominantemente por eosinéfilos,
alos que hay autores que achacan un
papel causal (digestién protedsica)
(93).

La mayor parte de los casos se diag-
nostican postmortem, tras MS.

Origen anémalo de las arterias coro-
narias

Esladltima anormalidad que traemos
a colacién, porque resulta causa signi-
ficativa de MSCD en sujetos menores
de 35 afios (Basso et al.) (94), aunque
sea rara en series angiogrificas (1.2%,
Felmeden et al.).

La variante mas frecuente es el ori-
gen de la arteria coronaria izquierda
en el seno aértico derecho. Se supone

que este arranque facilita la oclusién
del ostium coronario por el efecto de
vélvula que produce el mismo dngulo
agudo de su insercién, pero también
puede ser influyente la compresién
de esa arteria coronaria entre los dos
grandes troncos pulmonar y aértico,
facilitando asi vasospasmo e injuria
endotelial; la situacién intramural
del primer tramo de la arteria en la
pared aértica puede jugar un papel,
comoenelcasodepuentesmiocardicos
(Tayloretal.)(95). Virmani (93 ) piensa
que si la estenosis orificial supera el
75%,debe suponerseuna etiologiaate-
rosclerética, pero no puede olvidarse
que la formacién de una placa de tal
naturaleza puede estar facilitada por
el permanente trauma a que el vaso
estd sometido

Se estima que alrededor del 60% de los
casos de origen anémalo se anuncian
por muerte sibita, que puede haberse
precedido en lo inmediato de sincope
o dolor toracico. Los ekg y ecocardio-
grafias previos, si existen, es lo mds
probable que sean normales.

J. Sillero F. de Cafiete
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