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ABREVIATURAS

ADN	 ácido desoxirribonucleico
AH	 intervalo auricula-His
AMPc	 monofosfato de adenosina cíclico
ARA II	 antagonista de los receptores de la 

angiotensina II
ARM	 antagonista de los receptores de 

mineralocorticoides
AV	 auriculoventricular
BRDHH	 bloqueo de la rama derecha del haz de His
BRIHH	 bloqueo de la rama izquierda del haz de His
CC	 cardiopatía congénita
DAI subcutáneo	 desfibrilador automático implantable 

subcutáneo
DAI	 desfibrilador automático implantable
DAVI	 dispositivo de asistencia ventricular 

izquierda
DCI	 dispositivos cardiacos implantables
DESA	 desfibrilador externo semiautomático
ECA	 ensayo controlado aleatorizado
ECG-SP	 electrocardiograma de señal promediada
ECG	 electrocardiograma/electrocardiográfico
EEF	 estudio electrofisiológico
EV	 extrasístoles ventriculares
FA	 fibrilación auricular
FBI	 rápido, ancho, irregular (FBI, por sus siglas  

en inglés)
FE	 fracción de eyección
FEVI	 fracción de eyección del ventrículo izquierdo
FV	 fibrilación ventricular
FVI	 fibrilación ventricular idiopática
HV	 intervalo His-ventrículo
HVI	 hipertrofia ventricular izquierda
i.v.	 intravenoso/a
IAM	 infarto agudo de miocardio
IAMCEST	 infarto agudo de miocardio con elevación  

del segmento ST
IC	 insuficiencia cardiaca
ICFEr	 insuficiencia cardiaca con fracción de 

eyección reducida
ICP	 intervención coronaria percutánea
IECA	 inhibidores de la enzima de conversión  

de la angiotensina
INRA	 inhibidor de la neprilisina y del receptor  

de la angiotensina

l.p.m	 latidos por minuto
LMNA	 lamina A/C
MAVD	 miocardiopatía arritmogénica del ventrículo 

derecho
MCD	 miocardiopatía dilatada
MCH	 miocardiopatía hipertrófica
MCHND	 miocardiopatía hipocinética no dilatada 
MCPP	 miocardiopatía periparto
MS	 muerte súbita
MSC	 muerte súbita cardiaca
NT-proBNP	 propéptido natriurético de tipo b N-terminal 
NYHA	 New York Heart Association
PET–TAC	 tomografía por emisión de positrones
PVM	 prolapso de la válvula mitral
RCP	 reacción en cadena de la polimerasa
RCP	 reanimación cardiopulmonar
RCPA	 reanimación cardiopulmonar avanzada
RMC	 resonancia magnética cardiaca
SCA	 síndrome coronario agudo
SGLT2	 cotransportador de sodio-glucosa tipo 2
SQTC	 síndrome de QT corto
SQTL	 síndrome de QT largo
TAVI	 implante percutáneo de válvula aórtica 
TC	 tomografía computarizada
TC	 trasplante cardiaco
TC/AngioTC	 tomografía computarizada/ tomografía 

computarizada con angiografía 
TdP	 torsades de pointes
TMO	 tratamiento médico óptimo
TRC	 terapia de resincronización cardiaca
TSV	 taquicardia supraventricular
TSVD	 tracto de salida del ventrículo derecho
TSVI	 tracto de salida del ventrículo izquierdo 
TV monomórfica	 taquicardia ventricular monomórfica
TV	 taquicardia ventricular
TVMS	 taquicardia ventricular monomórfica 

sostenida
TVNS	 taquicardia ventricular no sostenida
TVP	 taquicardia ventricular polimórfica
TVPC	 taquicardia ventricular polimórfica 

catecolaminérgica
TVPS	 taquicardia ventricular polimórfica sostenida
VD	 ventrículo derecho
VI	 ventrículo izquierdo
VINC	 ventrículo izquierdo no compactado
WPW	 Wolf f-Parkinson-White
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1. PREÁMBULO

Las guías de práctica clínica (GPC) tienen como objetivo reunir y 
evaluar toda la evidencia relevante disponible para ayudar a los 
profesionales de la salud a seleccionar la mejor estrategia posible 
de tratamiento para un paciente con una enfermedad en particular.

Las GPC y sus recomendaciones deben ayudar a los profesio-
nales de la salud en la toma de decisiones clínicas en su ejercicio 
diario. Sin embargo, las guías no sustituyen la relación del pacien-
te con el profesional de la salud. Además, la decisión final sobre un 
paciente concreto la debe tomar el profesional responsable de la 
salud según lo que consideren más apropiado en cada circunstan-
cia en consulta con el propio paciente y, si fuera necesario, con su 
representante legal.

Las GPC están diseñadas para ser utilizadas por profesionales 
de la salud. Para asegurar que todos los usuarios tienen acceso a 
las recomendaciones más recientes, la ESC publica las guías de 
forma gratuita. La ESC advierte a los lectores que el lenguaje téc-
nico puede ser malinterpretado y declina cualquier responsabili-
dad al respecto.

En los últimos años, la Sociedad Europea de Cardiología 
(ESC) ha publicado un gran número de GPC. Debido al impacto 
de las GPC en la práctica clínica, se han establecido criterios de 
calidad para su elaboración de modo que todas las decisiones se 
presenten de manera clara y transparente al usuario. Las reco-
mendaciones de la ESC para la elaboración y publicación de las 
GPC están disponibles en la sección de guías de la página web 
de la ESC (https://www.escardio.org/ Guidelines/Clinical-Practi-
ce-Guidelines/Guidelines-development/Writing-ESC-Guidelines). 
Las GPC representan la postura oficial de la ESC sobre un tema 
particular y se actualizan con regularidad.

Además de publicar las GPC, la ESC lleva a cabo el EurOb-
servational Research Programme de registros internacionales de 
enfermedades cardiovasculares e intervenciones que resultan im-
prescindibles para la evaluación, los diagnósticos/tratamientos, 
el uso de fuentes y seguimiento de las GPC. El objetivo de estos 
registros es proporcionar un mejor entendimiento de la práctica 
clínica en Europa y el mundo basado en información de alta cali-
dad recogida durante la práctica clínica rutinaria. 

Más aún, la ESC ha desarrollado e incluido en sus GPC un con-
junto de indicadores de calidad como herramientas para evaluar el 
nivel de implementación de las GPC que pueden usarse por la ESC, 
hospitales, profesionales clínicos y sanitarios para evaluar la prácti-
ca clínica y también en programas educativos, junto con mensajes 
claves de las GPC, para mejorar los cuidados y los desenlaces clínicos.

Los miembros del Grupo de Trabajo fueron seleccionados por 
la ESC para representar a los profesionales responsables del tra-
tamiento de pacientes con la enfermedad descrita en esta GPC. El 
proceso de selección se diseñó para asegurar una selección repre-
sentativa de miembros de la gran mayoría de las regiones de la ESC 
y de las Comunidades de Subespecialidades. Se tomaron en con-
sideración la diversidad y la inclusión, especialmente por género y 
país de origen. Se llevó a cabo una evaluación crítica de los proce-
dimientos diagnósticos y terapéuticos, incluyendo un análisis de la 
ratio riesgo-beneficio. El nivel de evidencia y la fuerza de las reco-
mendaciones de ciertas opciones de tratamiento se consideraron y 
puntuaron según escalas predefinidas, como se detalla a continua-
ción. El Grupo de Trabajo siguió los procedimientos de votación de 
la ESC. Todas las recomendaciones sometidas a votación recibieron 
al menos la aprobación del 75% entre los miembros de la votación.

Tabla 1. Clases de recomendaciones

Definición Expresiones propuestas

Cl
as

es
 d

e r
ec

om
en

da
cio

ne
s Clase I Evidencia y/o acuerdo 

general en que un 
determinado tratamiento o 
procedimiento
es beneficioso, útil, efectivo.

Se recomienda o está 
indicado

Clase II Evidencia conflictiva y/o divergencia de opinión 
acerca de la utilidad/eficacia de un tratamiento o 
procedimiento.

Clase IIa El peso de la evidencia/
opinión está a favor de la 
utilidad/eficacia

Se debe considerar

Clase IIb La utilidad/eficacia está 
menos establecida por la 
evidencia/opinión.

Se puede considerar

Clase III Evidencia o acuerdo general 
en que un tratamiento o 
procedimiento no es útil/
efectivo y en algunos casos 
puede ser perjudicial.

No se recomienda

Tabla 2. Niveles de evidencia

Nivel de 
evidencia A

Datos procedentes de múltiples ensayos clínicos 
aleatorizados o metaanálisis

Nivel de 
evidencia B

Datos procedentes de un único ensayo clínico 
aleatorizado o de grandes estudios no aleatorizados

Nivel de 
evidencia C

Consenso de opinión de expertos y/o pequeños 
estudios, estudios retrospectivos, registros

Los expertos responsables de la redacción y la revisión del pre-
sente documento han declarado por escrito cualquier relación que se 
pueda considerar un conflicto de interés real o potencial. Estas de-
claraciones escritas han sido revisadas y están archivadas y disponi-
bles en la página web de la ESC (http://www.escardio.org/guidelines) 
y también se han recopilado en un informe y publicado en un docu-
mento suplementario paralelo a estas GPC.

Este proceso asegura la transparencia y previene sesgos po-
tenciales en los procesos de redacción y revisión. Durante el pe-
riodo de redacción, las modificaciones en las relaciones que se 
pudieran considerar conflicto de intereses se notificaron a la ESC 
y se actualizaron. El informe del Grupo de Trabajo fue financiado 
en su totalidad por la ESC y se desarrolló sin ninguna participación 
de la industria.

El Comité para la elaboración de GPC de la ESC supervisa 
y coordina la preparación de las nuevas ediciones. El Comité 
también es responsable del proceso de aprobación de las GPC. 
Expertos externos realizaron una revisión exhaustiva del docu-
mento, tras lo cual fue aprobado por todos los miembros del 
Grupo de Trabajo y de expertos externos, incluyendo miembros 
de todas las regiones de la ESC y de Comités de Subespecialida-
des relevantes de la ESC y de las sociedades cardiacas naciona-
les. Por último, el documento final fue aprobado por el Comité 
de GPC de la ESC para su publicación en European Heart Journal. 
La guía se desarrolló tras la evaluación exhaustiva de los datos 
científicos, el conocimiento médico y la evidencia disponible en 
el momento de su elaboración.

https://www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines/Guidelines-development/Writing-ESC-Guidelines
https://www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines/Guidelines-development/Writing-ESC-Guidelines
http://www.escardio.org/guidelines
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La tarea de desarrollar las GPC de la ESC también incluye la 
creación de herramientas educativas y la implementación de las 
recomendaciones a través de programas, entre los que se incluye la 
versión de bolsillo de las GPC, resúmenes en diapositivas, folletos con 
mensajes clave para un público no especialista y versiones electróni-
cas para aplicaciones digitales (smartphones, etc.). Estas versiones es-
tán resumidas y, para obtener información más detallada, el usuario 
siempre debe acceder al texto completo de las GPC, que está disponi-
ble gratuitamente en la página web de la ESC y alojado en la página 
web de European Heart Journal. Se anima a las sociedades nacionales 
miembros de la ESC a apoyar, adoptar, traducir e implementar todas 
las GPC de la ESC. Los programas de implementación son necesarios 
porque se ha comprobado que la aplicación de recomendaciones clí-
nicas puede favorecer el resultado de las enfermedades.

Se anima a los profesionales de la salud a considerar de forma 
plena las GPC durante el ejercicio profesional según su criterio clí-
nico, así como en la determinación e implantación de estrategias 
preventivas, diagnósticas o terapéuticas. Sin embargo, las GPC no 
invalidan de ninguna manera la responsabilidad individual de los 
profesionales de la salud a la hora de tomar las decisiones apro-
piadas y precisas teniendo en consideración el estado de salud de 
cada paciente, en consulta con este o con su tutor o representante 
legal cuando sea apropiado o necesario. También es responsabili-
dad del profesional de la salud comprobar la normativa aplicable 
a fármacos y dispositivos médicos antes de su prescripción.

El uso en condiciones diferentes de las de las especificadas en 
la ficha técnica de los medicamentos puede aparecer en estas GPC 
si existen suficientes niveles de evidencia que demuestren el uso 
adecuado del médicamente para tratar una enfermedad determi-
nada y si los pacientes se pudiesen beneficiar de las recomenda-
ciones de tratamiento. Sin embargo, los profesionales de la salud 
deben tomar las decisiones definitivas en cada caso individual 
teniendo en especial consideración:
(1) 	 la situación específica del paciente. Se especifica que, a no ser 

que lo estipulen regulaciones nacionales, el uso en condicio-
nes diferentes de las especificadas en la ficha técnica se debe 
limitar a situaciones en las que sea de interés para el paciente, 
en cuanto a la calidad, la seguridad y la eficacia del tratamien-
to y solo después de que el paciente haya sido informado y 
haya dado su consentimiento;

(2) 	 regulaciones específicas a cada país, indicaciones de agencias 
de regulación de medicamentos y las reglas éticas a las que se 
adhieren los profesionales de la salud, donde se aplique.

2. INTRODUCCIÓN

El presente documento es una actualización de GPC de la ESC de 
2015 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares 
y muerte súbita cardiaca (MSC). La revisión viene motivada por un 
mejor entendimiento de la epidemiología de la MSC, las nuevas 
evidencias en genética, imagen cardiaca y manifestaciones clíni-
cas para la estratificación del riesgo de las arritmias ventriculares 
y la MSC, así como los avances en la evaluación diagnóstica y en 
las estrategias terapéuticas. El comité estuvo compuesto por 25 
miembros, incluyendo a 23 médicos especialistas expertos, un ex-
perto en metodología y un represente de pacientes. Los expertos 
se seleccionaron con el objetivo de cubrir todas las áreas de las 
arritmias ventriculares y la MSC, así como las subespecialidades 
cardiológicas con ayuda de los grupos de la ESC relacionados.

Los 25 miembros del grupo de trabajo al completo aproba-
ron las recomendaciones de las guías tras un proceso de vota-
ción anónimo. Un total de noventa y nueve revisores por pares 
revisaron el documento. Se llevó a cabo una revisión sistemática 
de la literatura siguiendo las instrucciones del experto en me-
todología, que tuvo como resultado la incorporación de 1.155 
referencias, de las cuales 485 fueron seleccionadas para apoyar 
las recomendaciones como se indica más abajo en las tablas de 
evidencias (Material adicional).

2.1. ¿Qué hay de nuevo en la edición de 2022?
Las secciones sobre diagnóstico y tratamiento de las GPC se han 
adaptado para facilitar su uso en la toma de decisiones durante la 
práctica clínica diaria.

La primera parte general cuenta con nuevas secciones sobre 
la evaluación diagnóstica y se incluyen pruebas farmacológicas 
de provocación, pruebas genéticas y un proceso diagnóstico sis-
temático de probandos y familiares con enfermedades eléctricas 
primarias. Se facilitan diagramas de flujo y recomendaciones 
exhaustivas para la evaluación diagnóstica durante la primera 
manifestación de arritmia ventricular en pacientes sin cardiopa-
tía conocida para los cinco escenarios clínicos más frecuentes. Se 
incluyen recomendaciones prácticas para la optimización de la 
programación de desfibriladores automáticos implantables (DAI) 
y algoritmos para el tratamiento de pacientes que experimenten 
taquicardias de complejo ancho y tormenta arrítmica (tabla 3).

Tabla 3. Nuevas secciones y conceptos

Nuevas secciones y conceptos Sección

Pruebas de provocación diagnósticas 5.1.3.5.

Pruebas genéticas 5.1.4.

Evaluación diagnóstica de la primera manifestación de 
arritmia ventricular en pacientes sin cardiopatía conocida 5.2.

Tratamiento de la tormenta arrítmica 6.1.3.

Aspectos especiales de la terapia con dispositivos 6.2.3.

Tabla 4. ¿Qué hay de nuevo en la guía de 2022?

Recomendaciones Clase

Reanimación cardiopulmonar básica en lugares públicos y acceso  
a desfibriladores automáticos externos

Se recomienda que haya desfibriladores automáticos externos 
de acceso público en lugares donde las paradas cardiacas sean 
más probables.a

I

Se recomienda que los testigos de la parada cardiaca 
extrahospitalaria inicien la RCP lo antes posible. I

Se recomienda promover la capacitación del público general en 
soporte vital básico para aumentar las tasas de inicio de la RCP 
y el uso de DESA.

I

Se debe considerar alertar por teléfono móvil a voluntarios 
capacitados en lugares cercanos para auxiliar a las víctimas de 
una parada cardiaca extrahospitalaria.

IIa

Continúa
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Tratamiento de la arritmia ventricular. Aspectos generales

Se recomienda la cardioversión con corriente continua como 
tratamiento de primera línea para pacientes que presenten 
TVMS bien tolerada siempre y cuando el riesgo de anestesia/
sedación sea bajo.

I

El tratamiento médico óptimo, que incluye IECA/ARA/INRA, 
ARM, betabloqueantes e iSGLT2, está indicado en todos los 
pacientes con FE reducida.

I

Solo se recomienda el implante de un desfibrilador automático 
en pacientes con expectativas de supervivencia con buena 
calidad de vida >a 1 año.

I

En pacientes con TVMS hemodinámicamente tolerada y 
confirmación o sospecha de cardiopatía estructural, se debe 
considerar la procainamida intravenosa.

IIa

En pacientes con TVMS hemodinámicamente bien tolerada y 
en ausencia de un diagnóstico establecido, se puede considerar 
la amiodarona intravenosa.

IIb

En pacientes con TVMS o TVPS /FV desencadenadas por 
EV con morfología similar e indicación de DAI, la ablación 
con catéter se puede considerar cuando el DAI no esté 
disponible, esté contraindicado por otras razones médicas o 
el paciente lo rechace.

IIb

El chaleco desfibrilador se puede considerar en el periodo 
precoz tras un IM en pacientes específicos. IIb

Enfermedad coronaria

Se recomienda la ablación con catéter frente al aumento de la 
dosis de antiarrítmicos en pacientes con enfermedad coronaria 
y TVMS sintomática o descargas del DAI recurrentes por TVMS 
pese al tratamiento crónico con amiodarona.

I

Se recomiendan las técnicas de imagen cardiaca de esfuerzo 
junto con la ergoespirometría posquirúrgicas para pacientes 
con coronarias de origen anómalo y antecedentes de parada 
cardiaca recuperada.

I

En supervivientes de una parada cardiaca con espasmo 
coronario, se debe considerar el implante de un DAI. IIa

Se debe considerar la terapia con DAI en pacientes con 
enfermedad coronaria, NYHA clase I y FEVI ≤ 30% a pesar de ≥3 
meses de tratamiento médico óptimo.

IIa

Se debe considerar el implante de un DAI en pacientes 
con enfermedad coronaria, FEVI ≤ 40% tras ≥ 3 meses de 
TMO y TVNS si es posible inducir una TVMS en un estudio 
elecrofisiológico (EEF).

IIa

En pacientes con enfermedad coronaria, TVMS 
hemodinámicamente bien tolerada y FEVI ≥40%, la ablación 
con catéter en centros experimentados se debe considerar 
como alternativa a la terapia con DAI, siempre que se hayan 
alcanzado los criterios de valoración establecidos.b

IIa

La ablación con catéter se debe considerar en pacientes 
con enfermedad coronaria y TVMS sintomática recurrente 
o descargas del DAI por TVMS pese al tratamiento con 
betabloqueantes o sotalol.

IIa

Extrasístoles ventriculares/TV idiopáticas y miocardiopatía  
inducida por EV

Se recomienda la ablación con catéter como tratamiento 
de primera línea para las EV/TV idiopáticas del TSVD o los 
fascículos izquierdos.

I

Los betabloqueantes o los antagonistas del calcio no 
dihidropiridínicos están indicados en pacientes sintomáticos 
con TV/EV idiopáticas de un origen distinto al TSVD o los 
fascículos izquierdos.

I

En pacientes sintomáticos con TV/EV no típicas de 
origen idiopático,c se debe considerar la RMC pese a un 
ecocardiografía normal.

IIa

Los betabloqueantes, los antagonistas del calcio no 
dihidropiridínicos o la flecainida se deben considerar cuando 
la ablación con catéter no esté disponible, no se desee o sea 
especialmente arriesgada en pacientes sintomáticos con TV/EV 
del TSVD o los fascículos izquierdos.

IIa

La ablación con catéter o la flecainida se deben considerar 
en pacientes sintomáticos con TV/EV idiopáticas de origen 
distinto al TSVD o los fascículos izquierdos

IIa

En pacientes con reducción inexplicable de la FE y una carga 
de EV de al menos 10%, se debe considerar la miocardiopatía 
inducida por EV.

IIa

En pacientes en quienes se sospeche miocardiopatía inducida 
por EV, se debe considerar la RMC. IIa

En pacientes que no respondan a la TRC con EV frecuentes 
predominantemente monomórficas que limiten la estimulación 
biventricular óptima pese al tratamiento farmacológico, se 
deben considerar la ablación con catéter o los antiarrítmicos.

IIa

La ablación con catéter se puede considerar para las TV/EV 
idiopáticas en pacientes asintomáticos con más de un 20% de 
EV al día durante el seguimiento.

IIb

La amiodarona como tratamiento de primera línea no se 
recomienda para pacientes con TV/EV idiopáticas. III

MCD/MCHND

Se recomiendan las pruebas genéticas (incluyendo al menos 
los genes LMNA, PLN, RBM20 y FLNC) para pacientes con 
MCD/MCHND y retrasos en la conducción AV a los < 50 años 
o con antecedentes familiares de MCD/MCHND o MSC en un 
familiar de primer grado (de <50 años).

I

En familiares de primer grado de pacientes con MCD/MCHND, 
se recomiendan un ECG y una ecocardiografía si:
•	 El paciente índice fue diagnosticado a los 50 años de edad 

o presenta manifestaciones clínicas que sugieren causa 
hereditaria o 

•	 Hay antecedentes familiares de MCD/MCHND o MS 
prematura o inesperada.

I

Se debe considerar la RMC con realce tardío de gadolinio para 
la evaluación etiológica y del riesgo de arritmia ventricular/
MSC en pacientes con MCD/MCHND.

IIa

Se deben considerar las pruebas genéticas (incluyendo 
al menos los genes LMNA, PLN, RBM20 y FLNC) para la 
estratificación del riesgo en pacientes con MCD/MCHND 
aparentemente esporádicas en edades jóvenes o con signos 
sospechosos de enfermedad hereditaria.

IIa

El implante de un DAI se debe considerar en pacientes con 
MCD/MCHND con FEVI <50% y ≥2 factores de riesgo (síncope, 
realce tardío de gadolinio en la RMC, TVMS inducible mediante 
estudio electrofisiológico, mutaciones patogénicas en los 
genes LMNA, PLN, RBM20 y FLNC).

IIa

El implante de un DAI se debe considerar en pacientes con 
MCD/MCHND y TVMS hemodinámicamente bien toleradas. IIa

Continúa Continúa
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En familiares de primer grado de pacientes con MCD/MCHND 
aparentemente esporádicas, se pueden considerar un ECG y 
una ecocardiografía.

IIb

No se recomienda la práctica de ejercicio de alta intensidad, 
incluyendo los deportes competitivos, en pacientes con MCD/
MCHND y una mutación en el gen LMNA.

III

MAVD

Se recomienda la RMC para pacientes en quienes se sospeche 
MAVD. I

Se recomiendan la asesoría genética y pruebas genéticas para 
pacientes con sospecha o diagnóstico confirmado de MAVD. I

El implante de un DAI se debe considerar en pacientes 
sintomáticosd con MAVD confirmada, o disfunción ventricular 
izquierda o derecha confirmada y bien TVNS o TVSM inducible 
mediante estudio electrofisiológico.

IIa

En pacientes con MAVD e indicación de DAI, se debe 
considerar un dispositivo con programación de estimulación 
anticaquicárdica para la TVMS hasta frecuencias altas.

IIa

Se puede considerar evitar el ejercicio de alta intensidad a los 
portadores de mutaciones patogénicas de MAVD sin expresión 
fenotípica.

IIb

El tratamiento con betabloqueantes se puede recomendar 
para todos los pacientes con diagnóstico definitivo de MAVD. IIb

En pacientes con MAVD y síntomas altamente sospechosos 
de arritmia ventricular, se puede considerar el estudio 
electrofisiológico para la estratificación del riesgo.

IIb

MCH

Se recomienda la RMC con realce tardío de gadolinio como 
prueba diagnóstica para pacientes con MCH. I

Se recomiendan la asesoría genética y las pruebas genéticas 
para todos los pacientes con MCH. I

Se recomiendan un ECG y una ecocardiografía en familiares de 
primer grado de pacientes con MCH. I

Se debe considerar el implante de un DAI en pacientes con 
MCH de 16 años o más con un riesgo intermedio de MSC a 5 
años (≥ 4 a < 6%)f, con realce tardío de gadolinio significativo 
en la RMC (generalmente ≥15% de la masa ventricular 
izquierda); o (b) FEVI >50%; o (c) respuesta alterada de la 
presión arterial durante la ergometríag; o (d) aneurisma apical 
del VI; o (e) presencia de mutación sarcomérica patogénica.

IIa

En niños de <16 años con MCH y un riesgo estimado de MS 
a 5 años de ≥ 6% (basado en la HCM Risk-Kids scoreh), se debe 
considerar el implante de un DAI.

IIa

En pacientes con MCH que presenten TVMS 
hemodinámicamente bien tolerada, se debe considerar el 
implante de un DAI.

IIa

En pacientes con MCH y arritmia ventricular recurrente 
sintomática o terapia del DAI sintomática recurrente, se debe 
considerar el tratamiento con antiarrítmicos.

IIa

La participación en ejercicio de alta intensidad se puede 
considerar para pacientes adultos con MCH asintomáticos sin 
marcadores de riesgo.

IIb

Se puede considerar el implante de un DAI en pacientes con 
MCH de 16 años de edad o más con una estimación del riesgo 
de MSC bajo a 5 años (< 4%),f y (a) RMC con realce tardío de 
gadolinio (generalmente ≥15% de la masa ventricular); o (b) 
FEVI < 50%; o (c) aneurisma apical del VI.

IIb

La ablación con catéter en centros especializados se puede 
considerar en pacientes específicos con MCH y TVMS 
recurrente y sintomática o descargas del DAI por TVMS 
en quienes los antiarrítmicos no sean efectivos, estén 
contraindicados o no se toleren.

IIb

VINC y miocardiopatía restrictiva

En pacientes con VINC basado en RMC o ecocardiografía, se 
debe considerar la prevención primaria con DAI de la MSC 
siguiendo las recomendaciones para MCD/MCHND.

IIa

Se debe considerar el DAI en pacientes con amiloidosis de 
cadenas ligeras o amiloidosis cardíaca por transtirretina y TV 
no tolerada hemodinámicamente.

IIa

Enfermedades neuromusculares

Se recomienda el estudio electrofisiológico invasivo en 
pacientes con distrofia miotónica y palpitaciones o síncope 
sugestivos de arritmia ventricular o supervivientes de 
parada cardiaca.

I

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con distrofia 
miotónica y TVMS o parada cardiaca reanimada no causada 
por taquicardia ventricular por reentrada rama-rama.

I

El estudio electrofisiológico invasivo se debe considerar en 
pacientes con distrofia miotónica y un aumento repentino en la 
duración del intervalo PR o del QRS.

IIa

El estudio electrofisiológico invasivo se debe considerar en 
pacientes con distrofia miotónica y un intervalo PR ≥ 240 ms 
o una duración del QRS ≥ 120 ms o que sean mayores de 40 
años y presenten arritmias supraventriculares, o que sean 
mayores de 40 años y presenten realce tardío de gadolinio 
en la RMC.

IIa

En pacientes con distrofia miotónica sin retraso en la 
conducción AV y con síncope altamente sospechoso de 
arritmia ventricular, se debe considerar el implante de un DAI.

IIa

En pacientes con distrofia miotónica y palpitaciones 
altamente sospechosas de arritmia ventricular e inducción 
de TV sin reentrada rama-rama se debe considerar el 
implante de un DAI.

IIa

En pacientes con distrofia muscular de cinturas tipo 1B o 
síndrome Emery-Dreifuss e indicación de estimulación 
eléctrica, se debe considerar el implante de un DAI.

IIa

Se puede recomendar el implante de un DAI en pacientes con 
distrofia muscular de Duchenne/Becker y realce tardío de 
gadolinio significativo en la RMC.

IIb

Se puede considerar el implante de un DAI frente a un 
marcapasos permanente en pacientes con distrofia 
miotónica con factores de riesgo adicionalesi para arritmia 
ventricular y MSC.

IIb

En pacientes con distrofia miotónica, el estudio 
electrofisiológico en serie de la conducción AV y la 
inducibilidad de arritmias no se recomiendan si no hay 
sospecha de arritmia o progresión de las alteraciones 
electrocardiográficas de la conducción.

III

Enfermedades inflamatorias

En pacientes con TV no tolerada hemodinámicamente o FV 
durante la fase aguda de la miocarditis, se debe considerar el 
implante de un DAI antes del alta hospitalaria.

IIa

En pacientes con TV asintomática recurrente tras miocarditis, 
se debe considerar el tratamiento con antiarrítmicos. IIa

Continúa
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La ablación con catéter en centros especializados se debe 
considerar en pacientes con TVMS sintomática recurrente o 
descargas del DAI por TVMS tras miocarditis en quienes los 
antiarrítmicos no sean efectivos, no se toleren o no se deseen.

IIa

En pacientes con TVMS hemodinámicamente tolerada durante 
la fase aguda de la miocarditis, se debe considerar el implante 
de un DAI.

IIa

En pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI >35% pero 
realce tardío de gadolinio significativo en la RMC tras la 
resolución de la inflamación aguda, se debe considerar el 
implante de un DAI.

IIa

En pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI 35–50% y 
realce tardío de gadolinio leve en la RMC tras la resolución 
de la inflamación aguda, se debe considerar el EEF para la 
estratificación del riesgo.

IIa

En pacientes con sarcoidosis cardiaca, FEVI 35–50% y TVMS 
inducible mediante EEF, se debe considerar el implante de un DAI. IIa

En pacientes con sarcoidosis cardiaca y arritmia ventricular 
recurrente sintomática, se debe considerar el tratamiento con 
antiarrítmicos.

IIa

La amiodarona se debe considerar para reducir la carga 
arrítmica en pacientes con miocardiopatía chagásica que 
presenten EV sintomáticas o TV.

IIa

En pacientes con miocardiopatía chagásica y TMVS recurrente 
sintomática o descargas del DAI por TVMS en quienes los 
antiarrítmicos estén contraindicados o no se toleren, se debe 
considerar la ablación con catéter en centros especializados.

IIa

En pacientes con TVMS hemodinámicamente bien tolerada 
durante la fase crónica de la miocarditis, con función 
preservada del VI y una cicatriz pequeña susceptible de 
ablación, se puede considerar la ablación con catéter como 
alternativa a la terapia con DAI, tras una conversación con el 
paciente y siempre que hayan sido alcanzados los criterios de 
resultados establecidos.b

IIb

La ablación con catéter en centros especializados se puede 
considerar en pacientes con sarcoidosis cardiaca y DAI con 
TVMS recurrente sintomática, con descargas del DAI por 
TVMS o en quienes los antiarrítmicos no sean efectivos, estén 
contraindicados o no se toleren.

IIb

Cardiopatías congénitas

En pacientes con CC que presenten arritmias ventriculares 
sostenidas se recomienda la evaluación de lesiones residuales 
o nuevas alteraciones estructurales.

I

En pacientes específicos con cardiopatía estructural 
(incluyendo reparación de colector [baffle] auricular para la 
transposición de las grandes arterias, operación de Fontan y 
anomalía de Ebstein) que presenten parada cardiaca, se debe 
considerar la evaluación y el tratamiento de las taquicardias 
supraventriculares con conducción ventricular rápida.

IIa

En pacientes con tetralogía de Fallot reparada sometidos a 
implante percutáneo de válvula pulmonar, se puede considerar 
el mapeo prequirúrgico con catéter y la ablación de los istmos 
anatómicos relacionados con TV antes o durante la cirugía.

IIb

En pacientes con tetralogía de Fallot reparada con función 
biventricular conservada y TVMS sintomática, se puede 
considerar la ablación con catéter o la ablación quirúrgica 
concomitante en centros especializados como alternativa a la 
terapia con DAI.

IIb

FVI

Se recomienda diagnosticar de FVI a los supervivientes de 
parada cardiaca, preferiblemente con documentación de 
FV, tras exclusión de enfermedad estructural, metabólica o 
toxicológica o canalopatías subyacentes.

I

En la FVI se debe considerar la infusión de isoproterenol, 
verapamilo o quinidina para el tratamiento agudo de la 
tormenta arrítmica o las descargas repetidas del DAI.

IIa

La quinidina se debe considerar como tratamiento crónico 
para suprimir las tormentas eléctricas o descargas del DAI 
recurrentes en la FVI.

IIa

Se pueden considerar las pruebas clínicas (antecedentes, 
ECG con derivaciones precordiales altas, ecocardiografía) en 
familiares de primer grado de pacientes con FVI.

IIb

En pacientes con FVI se pueden recomendar pruebas genéticas 
relacionadas con canalopatías y miocardiopatías. IIb

Síndrome de QT largo

En pacientes con diagnóstico clínico de SQTL se recomiendan 
pruebas genéticas y consultoría genética. I

Los betabloqueantes, idealmente los no selectivos (nadolol 
o propranolol) se recomiendan en pacientes con SQTL y 
prolongación del intervalo QT documentada para reducir el 
riesgo de arritmias.

I

La mexiletina está indicada en pacientes con QTL3 con 
intervalo QT prolongado. I

En el SQTL, se debe considerar el cálculo del riesgo arrítmico 
antes de iniciar la terapia basada en el genotipo y la duración 
del intervalo QTc.

IIa

El implante de DAI se puede considerar en pacientes con SQTL 
con un perfil de alto riesgo (según la 1-2-3 LQTS Risk calculator) 
junto con las terapias médicas específicas del genotipo 
(mexiletina en pacientes con LQT3).

IIb

No se recomiendan las pruebas diagnósticas rutinarias con test 
de adrenalina para el SQTL. III

Síndrome de Andersen-Tawil

Se recomiendan las pruebas genéticas para pacientes en 
quienes se sospeche síndrome de Andersen-Tawil. I

Se recomienda el implante de DAI en pacientes con síndrome 
de Andersen–Tawil tras parada cardiaca reanimada o TV 
sostenida no tolerada.

I

El síndrome de Andersen–Tawil se debe considerar en 
pacientes sin cardiopatía estructural que presenten al menos 
dos de las siguientes:
•	 Ondas U prominentes con o sin prolongación del intervalo QT.
•	 Extrasístoles ventriculares/TV bidireccionales y/o 

polimórficas.
•	 Características dismórficas
•	 Parálisis periódica
Mutación de pérdida de función en KCNJ2.

IIa

Los betabloqueantes y/o la flecainida con o sin acetazolamida 
se deben considerar en pacientes con síndrome de Andersen–
Tawil para tratar la arritmia ventricular.

IIa

Se debe considerar un Holter implantable subcutáneo en 
pacientes con síndrome de Andersen–Tawil y síncope de origen 
desconocido.

IIa

Continúa
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El implante de un DAI se puede considerar para pacientes con 
síndrome de Andersen–Tawil con antecedentes de síncope de 
origen desconocido o que sufran de TV sostenida bien tolerada.

IIb

Síndrome de Brugada

Se recomiendan las pruebas genéticas para el gen SCN5A en 
probandos con síndrome de Brugada. I

Se debe considerar el síndrome de Brugada en pacientes sin 
otra cardiopatía y patrón de Brugada tipo 1 inducido que 
presenten al menos una de las siguientes:
•	 Síncope arrítmico o respiración agónica nocturna.
•	 Antecedentes familiares de síndrome de Brugada.
•	 Antecedentes familiares de muerte súbita (<45 años de 

edad) con autopsia negativa y circunstancias que hagan 
sospechar síndrome de Brugada.

IIa

Se debe considerar el implante de un Holter en pacientes con 
síndrome de Brugada con síncope de origen desconocido. IIa

Puede considerarse el diagnóstico de síndrome de Brugada 
en pacientes sin otra cardiopatía que presenten un ECG de 
Brugada con patrón tipo 1 inducido.

IIb

El EEF se puede considerar en pacientes asintomáticos con ECG 
de patrón de Brugada tipo 1 espontáneo. IIb

El test con bloqueantes de los canales de sodio no se 
recomienda en pacientes con antecedentes de patrón de 
Brugada tipo I.

III

No se recomienda la ablación con catéter en en pacientes 
asintomáticos con síndrome de Brugada III

Síndrome de repolarización precoz

Se recomienda diagnosticar como repolarización precoz la 
elevación del punto J de ≥1 mm en dos derivaciones adyacentes 
inferiores y/o laterales.

I

Se recomienda diagnosticar síndrome de repolarización 
precoz en pacientes reanimados tras FV/TVP con patrón de 
repolarización precoz.

I

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con 
diagnóstico de síndrome de repolarización precoz que hayan 
sobrevivido a una parada cardiaca.

I

En víctimas de MSC con autopsia e historia clínica negativas 
y un ECG antemortem en el que se mostrase patrón de 
repolarización precoz, se debe considerar el diagnóstico de 
síndrome de repolarización precoz.

IIa

Se debe considerar la evaluación clínica de los familiares de 
primer grado de pacientes con síndrome de repolarización 
precoz y características de alto riesgo adicionales

IIa

Se debe considerar el Holter implantable subcutáneo en 
pacientes con patrón de repolarización precoz y al menos una 
característica de riesgok o síncope arrítmico.

IIa

La infusión de isoproterenol se debe considerar en pacientes 
con síndrome de repolarización precoz y tormenta arrítmica. IIa

La quinidina, en adición al DAI, se debe considerar para  
la FV recurrente en pacientes con síndrome de 
repolarización precoz.

IIa

La ablación de las EV se debe considerar en pacientes con 
episodios recurrentes de FV desencadenados por EV similares 
que no responden al tratamiento médico.

IIa

Se pueden considerar las pruebas genéticas en pacientes con 
síndrome de repolarización precoz. IIb

El implante de un DAI o la quinidina se pueden considerar 
en pacientes con patrón de repolarización precoz y síncope 
arrítmico con características de riesgo adicionales.k

IIb

El implante de un DAI o la quinidina se pueden considerar 
en pacientes asintomáticos que muestren patrón de 
repolarización de alto riesgoj en presencia de antecedentes 
familiares de muerte súbita juvenil inexplicada.

IIb

La evaluación clínica no se recomienda de forma rutinaria para 
pacientes asintomáticos con patrón de repolarización precoz. III

El implante de un DAI no se recomienda en pacientes 
asintomáticos con patrón de repolarización aislado. III

TVPC

Las pruebas genéticas y la asesoría genéticas están indicadas 
en pacientes con signos clínicos o diagnóstico clínico de TVPC. I

Los betabloqueantes, preferiblemente no selectivos (nadolol 
o propranolol) se recomiendan para todos los pacientes con 
diagnóstico clínico de TVPC.

I

Los tests de adrenalina o isoproterenol se pueden considerar para 
el diagnóstico de la TVPC cuando la ergometría no sea posible. IIb

SQTC

Las pruebas genéticas están indicadas en todos los pacientes 
diagnosticados de SQTC. I

El SQTC se debe considerar con un QTc ≤320 ms. IIa

El SQTC se debe considerar con un QTc ≥320 ms y ≤360 ms y 
síncope arrítmico. IIa

El Holter implantable subcutáneo se debe considerar en 
pacientes jóvenes con SQTC. IIa

El implante de un DAI se debe considerar en pacientes con 
SQTC con síncope arrítmico. IIa

El SQTC se puede considerar con un QTc ≥320 ms y ≤360 ms y 
antecedentes familiares de MS con <40 años de edad. IIb

La quinidina se puede recomendar en (a) pacientes con 
SQTC que cumplan los requisitos para DAI, pero presenten 
contraindicaciones para el mismo o lo rechacen y (b) pacientes 
con STQC asintomático y antecedentes familiares de MSC.

IIb

El isoproterenol se puede recomendar en pacientes con SQTC y 
tormenta arrítmica. IIb

Poblaciones específicas

Se recomienda que los deportistas diagnosticados con 
enfermedades cardiovasculares asociadas con MSC reciban 
tratamiento según lo indicado en las guías actuales sobre 
elegibilidad para el deporte.

I

Se debe considerar la continuación de los betabloqueantes 
durante el embarazo en mujeres con MAVD. IIa

El metoprolol, el propranolol o el verapamilo orales se deben 
considerar para el tratamiento a largo plazo de la TV idiopática 
sostenida durante el embarazo.

IIa

Se debe considerar la ablación con catéter con mapeo no 
fluoroscópico, especialmente tras el primer trimestre, en 
mujeres con TVMS altamente sintomáticas y recurrentes 
refractarias o que no toleren los antiarrítmicos.

IIa

En pacientes seleccionados sometidos a trasplante con 
vasculopatía del injerto cardiaco o rechazo del injerto tratado, 
se puede recomendar el implante de un DAI.

IIb

Continúa Continúa
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En pacientes ancianos en quienes no se esperen beneficios 
derivados del desfibrilador debido a la edad y a las 
comorbilidades, se puede considerar la omisión del implante 
de DAI para la prevención primaria.

IIb

ARA: antagonista de los receptores de la angiotensina.; ARM: antagonista 
de los receptores de mineralocorticoides; AV: auriculoventricular; CC: 
cardiopatía congénita; DAI: desfibrilador automático implantable; DESA: 
desfibrilador externo semiautomático; ECG: electrocardiograma; EEF: estudio 
electrofisiológico; EV: Extrasístoles ventriculares; FE: fracción de eyección; 
FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; 
FVI: fibrilación ventricular idiopática; IAM: infarto agudo de miocardio; IECA: 
inhibidores de la enzima de conversión de la angiotensina.; INRA: inhibidor 
de la neprilisina y del receptor de la angiotensina.; LMNA: lamina A/C; MAVD: 
miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; MCD: miocardiopatía 
dilatada; MCH: miocardiopatía hipertrófica; MCHND: miocardiopatía 
hipocinética no dilatada; MS: muerte súbita; NYHA: New York Heart 
Association; RCP: reanimación cardiopulmonar; RMC: resonancia magnética 
cardiaca; SGLT2: cotransportador de sodio-glucosa tipo 2; SQTC: síndrome de 
QT corto; SQTL: síndrome de QT largo; TMO: tratamiento médico óptimo; TRC: 
terapia de resincronización cardiaca; TSV: taquicardia supraventricular; TSVD: 
tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVMS: 
taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular 
no sostenida; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica; VI: 
ventrículo izquierdo; VINC: ventrículo izquierdo no compactado.
aCentros comerciales, estadios, estaciones de transporte público, casinos.
bNo inducibilidad de la TV y la eliminación de electrogramas consistentes 
con retraso de la conducción.
cIncluyendo, aunque no solo, la edad avanzada, morfología de BRDHH, 
TVMS consistente con reentrada.
dPresíncope o palpitaciones sugerentes de arritmia ventricular.
eGuía ESC 2020 sobre cardiología del deporte y el ejercicio en pacientes con 
enfermedad cardiovascular.
fBasada en la HCM Risk SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html  
gDefinida como el fracaso en el aumento de la presión sistólica de al menos 
20 mmHg desde el reposo hasta el pico del esfuerzo o una disminución de 
>20 mmHg de la presión pico.
hBasado en la escala pediátrica HCM: https://hcmriskkids.org  
iFactores que favorecen el implante de un DAI: edad5,6,11 expansión de CTG6–

9,13,16 MS o antecedentes familiares de MS,5 alteraciones de la conducción 
en el ECG,16 prolongación del PR,13 BRIHH,5 arritmias auriculares,6,16 TV no 
sostenida,5 disfunción de VI,17 anomalías estructurales en la RMC.14,15,18

kPatrón de repolarización precoz de alto riesgo: antecedentes familiares 
de MS inexplicada >40 años, antecedentes familiares de síndrome de 
repolarización precoz.

La segunda parte de las GPC se estructura siguiendo el trata-
miento de enfermedades específicas, con un vínculo al capítulo 
actualizado de ESC CardioMed como material adicional. La estra-
tificación del riesgo, la prevención de la MSC, el tratamiento de la 
arritmia ventricular y el tratamiento de familiares se abordan de 
forma sistemática. También se presentan las indicaciones para 
la resonancia magnética cardiaca (RMC), las pruebas genéticas y 
las indicaciones actualizadas para la ablación con catéter de las 
arritmias ventriculares. Se proporcionan diagramas de flujo que 
resumen el proceso diagnóstico y terapéutico para cada una de las 
enfermedades anteriormente mencionadas. La codificación por 
colores de los diagramas de flujo refleja las clases de recomenda-
ciones de estas GPC y otras GPC de la ESC.1–3

Tabla 5. Cambios en las recomendaciones desde 2015

Clase

2015 2022

Enfermedad coronaria

En pacientes con síncope e IAMCEST previo, el EEF 
está indicado cuando se desconozca el origen del 
síncope tras la evaluación no invasiva.

IIa I

Se debe considerar el tratamiento con amiodarona 
intravenosa en pacientes con TVP/FV recurrente 
durante la fase aguda del SCA.

I IIa

En pacientes con enfermedad coronaria elegibles 
para implante de DAI, se puede considerar la 
ablación con catéter justo antes (o inmediatamente 
después) del implante de un DAI para disminuir la 
posterior carga de TV y descargas del DAI.

IIa IIb

Miocardiopatía inducida por EV

En pacientes en quienes se sospeche miocardiopatía 
inducida por EV frecuentes y predominantemente 
monomórficas se recomienda la ablación con catéter.

IIa I

MC/MCHND

El implante de un DAI se debe considerar en 
pacientes con MC/MCHND, insuficiencia cardiaca 
sintomática (NYHA clase II–III) y FEVI ≤35% tras ≥3 
meses de TMO.

I IIa

La ablación con catéter en centros especializados 
se debe considerar en pacientes con MC/MCHND y 
TMVS sintomática o descargas del DAI para TMSV en 
quienes los antiarrítmicos no sean efectivos, estén 
contraindicados o no se toleren.

IIb IIa

MAVD

El implante de un DAI se debe considerar en 
pacientes con MAVD confirmada y síncope arrítmico. IIb IIa

El implante de un DAI se debe considerar en 
pacientes con MAVD confirmada y disfunción 
sistólica grave del VI o del VD.

IIb IIa

Enfermedades inflamatorias

En pacientes con TVMS no toleradas 
hemodinámicamente durante la fase crónica de la 
miocarditis, se recomienda el implante de un DAI.

IIa I

El implante de un DAI se recomienda en pacientes 
con sarcoidosis cardiaca y FEVI ≤35%. IIb I

En pacientes con sarcoidosis cardiaca e indicación 
de estimulación cardiaca permanente relacionada 
con bloqueo AV de alto grado, se debe considerar el 
implante de un DAI independientemente de la FEVI.

IIb IIa

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con sarcoidosis cardiaca y (1) TV sostenida 
documentada o (2) parada cardiaca reanimada. 

IIb I

Continúa

https://doc2do.com/hcm/webHCM.html
https://hcmriskkids.org
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En pacientes con miocardiopatía chagásica y TV 
sintomática en quienes los antiarrítmicos (amiodarona 
y betabloqueantes) no sean efectivos o no se toleren, 
se puede considerar el implante de un DAI.

IIa IIb

CC

En pacientes sin síntomas arrítmicos tras reparación 
de tetralogía de Fallot que presenten una combinación 
de otros factores de riesgo, se puede considerar una 
evaluación electrofisiológica, incluyendo un EEF.

IIa IIb

En pacientes con CC y TVMS recurrente sintomática o 
descargas del DAI por TVMS que no respondan a terapia 
médica o reprogramación del DAI, se debe considerar la 
ablación con catéter en centros especializados.

I IIa

Enfermedad eléctrica primaria y poblaciones específicas

El implante de un DAI se recomienda en pacientes 
con SQTL sintomáticosb a pesar de tratamiento con 
betabloqueantes y tratamiento específico según 
genotipo.

IIa I

El implante de un DAI se debe considerar en pacientes 
con TVPC que experimenten síncope arrítmico y/o EV 
bidireccionales documentadas con la dosis más alta 
tolerada de bloqueantes y con flecainida.

I IIa

Se debe considerar la evaluación preparticipación de 
deportistas de competición. I IIa

La ablación con catéter de las EV desencadenantes 
y/o del sustrato epicárdico del TSVD se debe 
considerar en pacientes con síndrome de Brugada 
y descargas del DAI recurrentes y apropiadas 
refractarias a farmacoterapia.

IIb IIa

Se debe considerar la denervación simpática cardiaca 
izquierda en pacientes con terapia de TVPC cuando 
la combinación de betabloqueantes y flecainida en 
dosis terapéuticas no sea efectiva, no se tolere o esté 
contraindicada.

IIb IIa

AV: auriculoventricular; CC: cardiopatía congénita; DAI: desfibrilador 
automático implantable; EEF: Estudio electrofisiológico; EV: Extrasístoles 
ventriculares; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; IAMCEST: 
infarto agudo de miocardio con elevación del segmento ST; MAVD: 
miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; MCD: miocardiopatía 
dilatada; MCHND: miocardiopatía hipocinética no dilatada; NYHA: New 
York Heart Association; SCA: síndrome coronario agudo; SQTL: síndrome 
de QT largo; TdP: torsades de pointes; TMO: tratamiento médico óptimo; 
TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; 
TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVP: taquicardia 
ventricular polimórfica; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica 
catecolaminérgica; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.
aOtros factores de riesgo incluyen disfunción moderada del VD o del 
VI, cicatrización extensa del VD en la RMC, duración de QRS ≥ 180 ms y 
fragmentación grave del QRS.
bSíncope arrítmico o arritmia ventricular hemodinámicamente no tolerada 

Otro nuevo concepto del presente documento es la tabla de 
evidencias (ver Material adicional). Los ensayos y estudios seleccio-
nados para respaldar las recomendaciones se describen de forma 
sistemática en la tabla de evidencias tras una revisión exhaustiva de 
los datos disponibles y de la metodología aplicada, dando prioridad 
a los artículos de investigación publicados tras 2015. Las recomen-
daciones con un nivel de evidencia C que no van acompañadas de 
una referencia cuentan con el apoyo del panel de expertos detrás 
de esta GPC. Para asistir a los médicos en la práctica clínica diaria, 
los procedimientos diagnósticos y terapéuticos con potencial útil, 

generalmente clasificados como clase IIB, pero para los que hay po-
cas evidencias y son difíciles de recopilar en el futuro cercano, las 
recomendaciones relacionadas no solo están descritas de forma 
narrativa, sino que se listan en la tabla de recomendaciones.

3. DEFINICIONES

3.1. Tipos de arritmias ventriculares
Extrasístoles ventriculares (EV): aparición prematura de un com-
plejo QRS anómalo (duración típica ≥120 ms, que se corresponde 
con una onda T típicamente ancha en la dirección opuesta a la de-
flexión mayor del QRS, sin onda P precedente).

EV unifocales o monomórficas: EV con una única morfología del QRS.
EV multifocales, multiformes o polimórficas: EV con distintas mor-

fologías del QRS.
EV con acoplamiento corto: una EV que interrumpe la onda T del 

latido conducido anterior.
Taquicardia ventricular (TV): ≥3 latidos consecutivos con una fre-

cuencia de >100 l.p.m. de origen ventricular, independiente de la 
conducción auricular y del nódulo auriculoventricular (AV).

Taquicardia ventricular no sostenida (TVNS): salvas de más de 3 lati-
dos ventriculares consecutivos de menos de 30 s de duración.

Taquicardia ventricular monomórfica (TV monomórfica): morfolo-
gía del QRS idéntica de latido a latido.

Taquicardia ventricular polimórfica (TVP): cambios continuos en 
la morfología del QRS.

Taquicardia ventricular monomórfica sostenida (TVMS)/Taquicar-
dia ventricular polimórfica sostenida (TVPS): TV continua durante al 
menos 30 s o que requiere intervención para su terminación.

Taquicardia ventricular bidireccional: Alternancia latido a latido 
del eje frontal del QRS (p. ej., en la taquicardia ventricular poli-
mórfica catecolaminérgica (TVPC), el síndrome de Andersen–
Tawil, la intoxicación por digoxina, o la miocarditis aguda).

Taquicardia ventricular con torsades de pointes (TdP): tipo de TV poli-
mórfica en el contexto de prolongación de QT con cambios continuos 
en la morfología del QRS que parece girar alrededor de la línea de base 
de la derivación del electrocardiograma (ECG) en patrón sinusoidal.

Fibrilación ventricular (FV): ritmo caótico con ondulaciones irre-
gulares en tiempo y morfología sin complejos QRS diferenciados 
en el ECG de superficie.

Tormenta arrítmica: arritmia ventricular que tiene lugar 3 o más 
veces en 24 h (separadas por al menos 5 min), cada una de las cua-
les requiere intervención para la terminación.

TV incesante: TV sostenida que reaparece continua y rápida-
mente a pesar de la intervención repetida para su terminación 
durante varias horas.

3.2. Muerte súbita cardiaca
Parada cardiaca: cese repentino de la actividad cardiaca normal 
con colapso hemodinámico.

Muerte súbita cardiaca (MSC): muerte natural repentina que se 
presume de origen cardiaco y que ocurre a la hora de la aparición 
de síntomas en casos con testigos y a las 24 h del último avista-
miento con vida cuando no hay testigos. La MSC en los casos con 
autopsia se define como la muerte natural inesperada de causa 
inexplicable o cardiaca.
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Muerte súbita sin causa aparente: muerte súbita sin causa apa-
rente en pacientes de 1 año o mayores.

Muerte súbita del lactante: muerte súbita sin causa aparente en 
pacientes menores de 1 año con evaluación patológica, toxicológi-
ca y autopsia negativas para las circunstancias de la muerte.

Síndrome de muerte súbita arrítmica: muerte repentina sin causa 
aparente en pacientes mayores de 1 año con evaluación patológi-
ca y toxicológica negativas. Nota: sinónimo de «muerte súbita sin 
causa aparente con autopsia negativa».

3.3. Síncope
Síncope de origen desconocido: pérdida transitoria de la conciencia 
debida a hipoperfusión cerebral caracterizada por inicio rápido, 
duración corta y recuperación espontánea completa, pero inexpli-
cable tras las pruebas convencionales. En las GCP de la ESC de 2018 
se recopilan las pruebas diagnósticas y el tratamiento del síncope.1

Síncope arrítmico: como el anterior, pero altamente sospechoso 
de bradicardia intermitente, taquicardia supraventricular rápida 
o arritmia ventricular.

3.4. Centros especializados
Equipos multidisciplinares: un equipo multidisciplinar de distin-
tas especialidades se caracteriza por la comunicación abierta, 
la gestión y el liderazgo en positivo, los recursos adecuados y la 
combinación de distintas habilidades. El equipo debe compartir el 
proceso de toma de decisiones.

Centros especializados para la ablación con catéter de arritmias ventri-
culares: la complejidad de los pacientes y de las intervenciones puede 
variar enormemente. Algunos pacientes requieren un intervencionis-
ta con más experiencia en un centro con más recursos, situación más 
común en pacientes con etiología no isquémica. Un centro especiali-
zado tiene al menos un intervencionista con la experiencia necesaria 
para intervenciones que puedan requerirse para un procedimiento 
exitoso (p. ej., acceso epicárdico percutáneo). El centro lleva a cabo 
ablación con catéter de taquicardia ventricular en cardiopatía estruc-
tural de forma regular. Además, el centro tiene los recursos necesarios 
para tratar las enfermedades, las comorbilidades y las potenciales 
complicaciones de los pacientes sometidos a una ablación de arritmia 
ventricular compleja. Esto incluye conocimientos y experiencia en 
cardiología intervencionista, implante de dispositivos de asistencia 
mecánica circulatoria y apoyo de cirugía cardiotorácica. Debido a la 
disponibilidad variable en los diferentes países europeos, es preferi-
ble tratar a los pacientes complejos en el centro con más experiencia 
que se encuentre a una distancia razonable.

3.5. Genética
Variante patogénica y variante probablemente patogénica: El American 
College of Medical Genetics ha creado un marco para la interpreta-
ción de las causas de las enfermedades por variantes genéticas 
estandarizado en clases. Las variantes genéticas que más proba-
blemente causen una enfermedad asociada se denominan de cla-
se V, «patogénicas» y IV, «probablemente patogénicas».

Mutación: este término se utiliza en el presente documento 
para denominar a las variantes de Clase IV o V.

Variante de significado incierto: cambio en la secuencia del ácido 
desoxirribonucleico (ADN) que tiene un efecto desconocido sobre 
la salud de la persona. 

4. EPIDEMIOLOGÍA DE LA MUERTE SÚBITA CARDIACA, 
SENSIBILIZACIÓN PÚBLICA Y ESTRATIFICACIÓN  
DEL RIESGO

4.1. Incidencia de la muerte súbita cardiaca
La MSC representa aproximadamente el 50% de todas las muer-
tes cardiovasculares, siendo hasta en un 50% la primera manifes-
tación de una cardiopatía.19–24 Idealmente, los casos sospechosos de 
MSC deben identificarse por diversas características y ser sometidos 
a una autopsia, que es requisito para excluir de forma fiable las cau-
sas no cardiacas de muerte súbita (MS).

La incidencia de MSC aumenta significativamente con la edad. 
La incidencia es baja durante los primeros años de vida y la infancia 
(1 de cada 100.000 personas-año),25–27 y alcanza 50 de cada 100.000 
personas-año en población de mediana edad (en las quinta y sexta 
décadas de vida).28–30 En la octava década de vida, alcanza una inci-
dencia anual de al menos 200 de cada 100.000 personas-año.20 A 
cualquier edad, los varones tienen tasas de MSC más altas que las 
mujeres, incluso tras el ajuste para los factores de riesgo de enfer-
medad coronaria.24,31–33 La ascendencia étnica también parece tener 
una gran influencia.34,35 Se estima que el 10–20% de todas las muer-
tes en Europa son MSC.36,37 Aproximadamente 300.000 personas en 
Europa sufren una parada cardiaca extrahospitalaria atendida por 
los servicios de emergencia cada año.38–39

En Occidente, la epidemiología de la MSC está estrechamente re-
lacionada con la enfermedad coronaria, que es responsable de hasta 
el 75–80% de los casos de MSC.40 Aunque la prevalencia de enferme-
dad coronaria no ha disminuido, la mortalidad ha disminuido signi-
ficativamente. Los informes muestran que la incidencia de MSC está 
disminuyendo,40–42 pero el riesgo de MSC como proporción del total 
de muertes cardiovasculares puede haber aumentado.43,44

Aunque hacer ejercicio físico regularmente tiene beneficios 
para la salud cardiovascular, los deportes, especialmente cuando 
se practican de forma vigorosa, han demostrado una asociación 
con la MSC durante o poco después del ejercicio en poblaciones 
específicas.45–51 Los informes sugieren que la mayoría de las MSC 
en el deporte tienen lugar en contextos recreativos52,53 más que en 
competitivos, especialmente entre hombres de mediana edad, lo 
que sugiere que la enfermedad coronaria es la causa subyacente 
más probable.46,54,55

4.2. Causas de muerte súbita cardiaca en distintos 
grupos de edad
Las cardiopatías asociadas con MSC varían dependiendo de la 
edad de la persona. Entre los jóvenes, predominan las enfermeda-
des eléctricas primarias y las miocardiopatías, así como la miocar-
ditis y las anomalías coronarias.25,27,56–61 Sin embargo, la mitad de 
los casos de MSC durante la cuarta década de vida están relacio-
nados con enfermedad coronaria, especialmente con síndromes 
coronarios agudos (SCA).

En las poblaciones ancianas predominan las enfermedades 
estructurales crónicas (enfermedad coronaria bien por eventos 
coronarios o lesiones coronarias estenosantes crónicas, cardiopa-
tías valvulares e insuficiencia cardiaca), mientras que las enferme-
dades eléctricas potencialmente hereditarias o las enfermedades 
estructurales no isquémicas pueden causar más del 50% de las 
MSC en personas menores de 50 años.27



Guía ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte cardiaca súbita 18

La distribución de edad en el momento del debut de arritmias 
ventriculares y muerte súbita cardiaca, los tipos predominantes de 
arritmias, los desencadenantes, los factores genéticos y el género 

asociados con un aumento del riesgo de arritmias ventriculares en 
enfermedades eléctricas primarias y cardiopatías estructurales se 
presentan en la figura 1.
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Figura 1. Figura central. Riesgo genético para arritmia ventricular/MSC, desencadenantes típicos de arritmia ventricular/MSC, edad de 
presentación de arritmia ventricular/MSC, predominancia en un sexo y arritmia ventricular típica (TVP/FV frente a TV monomórfica).  

FV: fibrilación ventricular; MAVD: miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; MCD: miocardiopatía dilatada; MCH: miocardiopatía 
hipertrófica; MSC: muerte súbita cardiaca; QTL: QT largo TV monomórfica: taquicardia ventricular monomórfica; SCA: síndrome coronario 

agudo; TVP: taquicardia ventricular polimórfica; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica.
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4.3. Predicción del riesgo poblacional frente  
al individual
En la población general (personas sin cardiopatía conocida), el enfo-
que más efectivo para prevenir la MSC es la cuantificación del ries-
go individual de desarrollar enfermedad coronaria según las tablas 
de puntuación de riesgo.64,65 En diversos estudios se han aportado 
evidencias de que hay una predisposición genética a morir repenti-
namente durante la isquemia aguda.66–70 El objetivo sería identificar 
subgrupos relativamente pequeños y de alto riesgo dentro de la po-
blación general con alto riesgo de MSC en el primer evento cardiaco. 
Recientemente se han propuesto nuevos modelos para la estratifica-
ción del riesgo de MSC en la población general.71–73 No existen datos 
claros que apoyen los beneficios de los programas de cribado masivos 
en la población general para prevenir la MSC.74–76

Durante décadas, los investigadores han trabajado con un am-
plio rango de «indicadores» de MSC, especialmente en el seno de la 
enfermedad coronaria. Se han propuesto diversos marcadores de 
riesgo no invasivos (incluyendo potenciales tardíos, variabilidad 
de la frecuencia cardiaca, dinámica de repolarización periódica y 
sensibilidad barorrefleja).77 A pesar de los resultados prometedores 
de las primeras investigaciones, estos «predictores» todavía no han 
tenido impacto en la práctica clínica. Solo la fracción de eyección 
del ventrículo izquierdo (FEVI) se utiliza, a menudo en combinación 
con la clase de la New York Heart Association (NYHA), den la indica-
ción en prevención primaria del implante de un DAI en el seno de la 
enfermedad coronaria crónica y la miocardiopatía dilatada (MCD). 
Las estrategias y las calculadoras para la estratificación del riego 
están diseñadas para las enfermedades arritmogénicas heredita-
rias, como la miocardiopatía hipertrófica (MCH), la miocardiopatía 
arritmogénica del ventrículo derecho (MAVD) y la cardiopatía por 
mutación en el gen de la lamina A/C (LMNA).78–82

La consideración de riesgo bajo, intermedio o alto dependerá 
del tipo de evento (p. ej., mortal o no) y el riesgo de un evento en la 
población de base. Por ejemplo, la mortalidad depende de la edad, 
el sexo y de otros factores de riesgo como las comorbilidades. La 
situación se complica aún más cuando se toma en consideración 
el tipo específico de muerte, p. ej., MSC. Entonces, las muertes que 
no se cataloguen como MSC se consideran eventos competitivos 
(o riesgos competitivos) para la MSC en tanto que su aparición im-
pide la observación de MSC y puede conllevar intervenciones que 
prevengan la MSC, como un DAI, de escasos beneficios.

4.4. Calculadoras de riesgo para la muerte súbita 
cardiaca y revisión de la metodología
Se han propuesto varias calculadoras de riesgo para la MSC en pobla-
ciones adultas y pediátricas.80,81,83–85 El campo de los modelos de pre-
dicción ha evolucionado en las últimas décadas, creando estándares 
para el desarrollo, la validación (interna y externa) y la información de 
resultados de modelos de predicción de MSC.86,87 Además de las me-
didas de discriminación, como el índice C, las medidas de calibración 
como la pendiente de calibración han sido el centro de atención re-
cientemente ya que no solo es importante discernir a pacientes con 
riesgo más alto de aquellos con menos riesgo, sino también obtener 
de las calculadoras una cuantificación rigurosa del riesgo en sí mis-
mo.88 Entre las limitaciones típicas en el desarrollo y la validación de 
calculadoras de riesgo se incluyen, aunque no se limitan a, el uso de 
muestras históricas no representativas de las cohortes de pacientes 

actuales, valores no disponibles, criterios de valoración compuestos 
con eventos compuestos de distinta relevancia clínica, ausencia de 
validación externa y ausencia de calibración. En el presente docu-
mento se emplean distintos límites para el riesgo a 5 años de la MSC/
arritmia ventricular como indicación para un DAI. Cada límite ha sido 
establecido por los autores originales y el Grupo de Trabajo toman-
do en consideración el riesgo competitivo, los criterios de valoración 
(MSC o arritmia ventricular) y la solidez de cada calculadora de riesgo.

4.5. Sensibilización e intervención: reanimación 
cardiopulmonar básica en lugares públicos y 
acceso a desfibriladores automáticos externos
Las tasas de supervivencia se mantienen sorprendentemente bajas 
tras una parada cardiaca extrahospitalaria,89–95 aunque se han descri-
to grandes disparidades regionales.96 La implementación temprana 
de intervenciones de reanimación, especialmente antes de la llegada 
de los servicios médicos de emergencias, se ha identificado como un 
elemento clave para mejorar la supervivencia.95,97 La reanimación car-
diopulmonar (RCP) por los testigos de la parada y el uso de desfibri-
ladores externos semiautomáticos (DESA) han demostrado mejorar 
los desenlaces neurológicos y funcionales así como la supervivencia 
de pacientes con parada cardiaca extrahospitalaria. Los datos apoyan 
la necesidad de aumentar la disponibilidad de desfibriladores de ac-
ceso público y la capacitación de la población general para la RCP bá-
sica,89–95 preferiblemente desde la infancia y reforzada a lo largo de la 
vida.98–100 Por último, el envío de voluntarios capacitados para la RCP 
básica a través de aplicaciones móviles específicas ha demostrado un 
aumento en las tasas de RCP iniciada por testigos y, como resultado, 
se reduce el intervalo sin reanimación y mejora el desenlace de los 
pacientes con parada cardiaca extrahospitalaria.101–103 La capacitación 
de funcionarios y miembros de la comunidad sobre la importancia de 
aumentar las tasas de RCP por testigos y de promover el uso precoz 
de desfibriladores por socorristas profesionales y no profesionales es 
esencial para aumentar las tasas de supervivencia.

Tabla de recomendaciones 1. Recomendaciones para la reanimación 
cardiopulmonar básica y acceso a desfibriladores automáticos 

externos en lugares públicos

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se recomienda facilitar el acceso público a 
desfibriladores en lugares donde sea probable sufrir 
una parada cardiaca.c,90–92

I B

Se recomienda que los testigos inicien la RCP 
inmediatamente tras una parada cardiaca 
extrahospitalaria.93–95

I B

Se recomienda promover la capacitación del público 
general para la RCP con el objetivo de aumentar la 
tasa de RCP y el uso de DESA por testigos.93,97,104

I B

Se debe considerar la alerta a través de aplicaciones 
móviles de voluntarios capacitados para intervenir en 
paradas cardiacas extrahospitalarias cercanas.101–103,105

IIa B

DESA: desfibrilador externo semiautomático
RCP: reanimación cardiopulmonar
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cCentros comerciales, estadios, estaciones de transporte público, casinos.
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5. EVALUACIÓN Y TRATAMIENTO.  
ASPECTOS GENERALES

5.1. Herramientas diagnósticas

5.1.1. Antecedentes y exploración física
Los antecedentes de deben centrar en «signos de alerta», incluyen-
do características de síncope arrítmico, p. ej., ausencia de pródromo 
vagal y antecedentes familiares de MSC incluyendo, p. ej., ahoga-
miento o accidente de coche como consecuencia de síndrome de 
QT largo (SQTL) y TVPC.1,106 Las características sutiles sugestivas de 
enfermedades hereditarias incluyen antecedentes familiares de 
epilepsia, muerte súbita del lactante, sordera (SQTL), insuficiencia 
cardiaca o implante de marcapasos con <50 años. Las caracterís-
ticas asociadas con enfermedades arritmogénicas incluyen clic 
mesosistólico en el prolapso de la válvula mitral (PVM) y soplo en 
el tracto de salida con Valsalva en la MCH. Ciertos signos dermato-
lógicos pueden ser relevantes, p. ej., lupus pernio o eritema nudoso 
en la sarcoidosis, angioqueratoma en la enfermedad de Fabry, xan-
telasma/xantoma y queratosis palmoplantar en la MAVD. 

5.1.2. Pruebas de laboratorio
Los péptidos natriuréticos (péptido natriurético B [BNP], o la por-
ción N-terminal del propéptido natriurético tipo B [NT-proBNP]) 
pueden ser útiles en la identificación de pacientes con riesgo au-
mentado de MSC en la población general107,108 o en pacientes con 
enfermedad coronaria.109 No hay suficiente evidencia para el uso 
de péptidos natriuréticos tipo b como método de selección para la 
necesidad de un DAI.110,111

5.1.3. Pruebas no invasivas e invasivas

5.1.3.1. Electrocardiograma y monitorización 
electrocardiográfica ambulatoria2

El ECG de 12 derivaciones es una herramienta importante para el 
diagnóstico de las enfermedades subyacentes, la estratificación del 
riesgo en ciertas poblaciones y el diagnóstico del tipo de arritmia 
ventricular, si se ha logrado registrar. La documentación de arrit-
mias relacionadas con síntomas es clínicamente fundamental, pero 
puede ser todo un reto cuando se trata de eventos esporádicos. El 
tipo de dispositivo para la monitorización electrocardiográfica y el 
tiempo de registro deben, por tanto, ajustarse a la frecuencia de los 
eventos clínicos. La monitorización durante un periodo de 24–48h 
(la «monitorización típica con Holter») es la adecuada para arritmias 
diarias,112 mientras que la monitorización intermitente durante un 
periodo de tiempo mayor, con monitorización electrocardiográfi-
ca activada por los propios pacientes (o dispositivos móviles para 
la salud/smartphones) es preferible para eventos poco frecuentes.113 
El Holter implantable subcutáneo puede ser útil para el diagnósti-
co de arritmias en pacientes con síntomas potencialmente letales, 
como el síncope de origen desconocido.114

5.1.3.2. Electrocardiograma de señal promediada

El electrocardiograma de señal promediada (ECG-SP) puede de-
tectar señales de muy baja amplitud («potenciales tardíos») en la 
porción terminal del QRS115 utilizando tres medidas en el dominio 

del tiempo: duración del QRS, duración de la señal de baja ampli-
tud (<40 μV) y media cuadrática en los 40 ms en la porción ter-
minal del QRS.11 Las anomalías en el ECG-SP también se pueden 
evaluar con un análisis en el dominio de la frecuencia.112 El ECG-SP 
puede contribuir al diagnóstico de la MAVD.116

5.1.3.3. Ergometría

La ergometría es útil para el diagnóstico y la evaluación de la 
respuesta a la terapia en pacientes con sospecha/confirmación 
de alteraciones del ritmo dependientes del sistema adrenérgi-
co, como la TV monomórfica idiopática inducida por el ejercicio, 
la TVP o la TV bidireccional en la TVPC.117,118 El QTc durante en el 
4º minuto del periodo de recuperación tras la ergometría puede 
contribuir al diagnóstico del SQTL.119

5.1.3.4. Pruebas de imagen

La imagen cardiaca es fundamental para evaluar la función car-
diaca y detectar cardiomiopatías (capítulo 10 ESC CardioMed).120 
Un estudio de imagen negativo apoya el diagnóstico de enferme-
dad eléctrica primaria en un paciente con arritmia ventricular. La 
ecocardiografía está ampliamente disponible y es la herramienta 
diagnóstica y de estratificación de riesgo de primera línea en la 
enfermedad valvular, la enfermedad coronaria, la MCD, la MCH, 
la MAVD121 y el ventrículo izquierdo no compactado (VINC). La eva-
luación ecocardiográfica del strain permite la diferenciación entre 
el movimiento activo y pasivo de los segmentos miocárdicos y la 
detección precoz de la disfunción miocárdica. Las alteraciones en 
la movilidad de la pared pueden ser indicativas de infartos previos, 
miocardiopatías o enfermedad inflamatoria. El strain longitudinal 
global es una medida precisa de la función del ventrículo izquierdo 
(VI) y puede detectar cambios sutiles en la función del VI con FEVI 
todavía conservada.122 La evaluación ecocardiográfica del strain per-
mite la detección de dispersión mecánica como reflejo de la con-
tracción heterogénea que podría estar asociada con un aumento 
del riesgo de arritmia ventricular.122-125

Actualmente, la RMC aporta la medición más precisa y reprodu-
cible de la función sistólica auricular y biventricular global y regional 
y puede detectar edema miocárdico, fibrosis, infiltración y defectos 
de perfusión (capítulo 11.4 ESC CardioMed).126 La RMC es más sensible 
que la ecocardiografía para el diagnóstico de la MAVD,127 resulta diag-
nostica en el VINC y puede detectar aneurismas apicales en la MCH. 
La detección de fibrosis por el realce tardío de gadolinio contribuye a 
la estratificación del riesgo de arritmia ventricular en la MCH y en la 
MCD y potencialmente en el síndrome de prolapso de la válvula mi-
tral.130,131 Las nuevas técnicas de mapeo miocárdico pueden detectar 
fibrosis difusa y ser sugestivas de etiologías con hipertrofia ventricu-
lar izquierda (HVI) para guiar terapias específicas, p. ej., enfermedad 
de Fabry y amiloidosis. Su valor pronóstico sigue bajo evaluación. 

Las imágenes cardiacas por tomografía computarizada (TC) tie-
nen la ventaja de una alta resolución espacial (capítulo 12.1 ESC Car-
dioMed).132 La sincronización con el ECG, las secuencias adicionales 
de apnea y los betabloqueantes para disminuir la frecuencia cardiaca 
mejoran la calidad de la imagen. La exposición a la radiación es simi-
lar a la de una coronariografía. La tomografía computarizada con an-
giografía (angioTC) es el método preferido para descartar estenosis 
de las arterias coronarias en pacientes con baja probabilidades de en-
fermedad coronaria.133,134 La calidad de casi todas las modalidades de 
imagen se ve afectada por la presencia de EV frecuentes.
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5.1.3.5. Pruebas de provocación diagnósticas

Se resumen en la tabla 6. Las pruebas más comúnmente utilizadas 
son las pruebas de bloqueo de los canales de sodio para el síndro-
me de Brugada y el test de adenosina para excluir la preexcitación 
latente.135,136 El test de epinefrina puede ser útil en la TVPC cuando 
no se pueda practicar ejercicio. El test de epinefrina no se reco-
mienda para el SQTL debido a las altas tasas de falsos positivos y 
a la utilidad de la ergometría.137 El vasoespasmo coronario como 
causa de FV en ausencia de enfermedad coronaria obstructiva/
miocardiopatía puede comprobarse con aumento gradual de do-
sis intracoronarias de acetilcolina/ergonovina.

5.1.3.6. Estudio electrofisiológico

Los estudios electrofisiológicos (EEF) incluyendo la medición de 
los intervalos basales (p. ej., intervalo auricula–His [AH] e inter-
valo His–ventriculo [I-HV]), la estimulación eléctrica programada 
(EEP) y el mapeo electroanatómico se pueden utilizar con propó-
sitos diagnósticos y para guiar la terapia.145–150 El rendimiento de 
la EEP varía según la cardiopatía subyacente y su gravedad, la 
presencia o ausencia de TV espontánea, la farmacoterapia con-
comitante, el protocolo de estimulación y lo(s) punto(s) de esti-
mulación. Los protocolos típicos incluyen estimulación de 2 sitios 
ventriculares derechos (VD) con 2–3 ciclos base, introducción de 3 
estímulos y administración de isoprenalina.148,151,152

En la actualidad, la EEP se emplea generalmente para confirmar 
el diagnóstico de TV e inducir arritmias ventriculares cartografiables 
siendo la ausencia de inducibilidad el objetivo de la ablación. El DAI 
está generalmente indicado en los pacientes con insuficiencia cardia-
ca y FEVI ≤35%, por tanto, la inducción de TV/FV antes de la implanta-
ción no es necesaria. En pacientes con cardiopatía estructural y FEVI 
ligeramente reducida o conservada que presenten síncope de origen 
desconocido, la inducción de una TVMS mediante EEP puede ser útil 
para identificar la causa subyacente y para predecir eventos posterio-
res.146,153 La inducción de FV/TVP en las cardiopatías estructurales se 
considera generalmente un hallazgo inespecífico.154–156

En los casos de enfermedad eléctrica primaria, la EEP no tiene 
valor pronóstico, aunque ciertas evidencias apuntan a su utilidad 
en el síndrome de Brugada.127 El estudio electrofisiológico invasivo 
puede tener implicaciones clínicas importantes en los pacientes 
con distrofia miotónica.157

Con los avances en el mapeo de alta densidad, los mapas de 
voltaje, las métricas de conducción/repolarización y el fracciona-
miento del ECG se pueden utilizar para identificar las dianas de 
ablación o diagnosticar miocardiopatías. La cartografía endocár-
dica puede ser útil en la diferenciación de la MAVD de la TV con 
tracto de salida benigna y en la localización de biopsias cuando se 
sospeche miocarditis, MAVD y sarcoidosis.158–162

5.1.4. Pruebas genéticas
La secuenciación masiva en paralelo o de última generación ha au-
mentado la disponibilidad de las pruebas genéticas a precios redu-

cidos. La mayoría de las pruebas o tests genéticos cardiacos utilizan 
grandes paneles de genes determinados por sus asociaciones con 
enfermedades generadas en investigaciones anteriores, p. ej., ge-
nes candidatos.163 Sin embargo, la utilidad de muchas asociaciones 
genéticas anteriores se ha cuestionado. Por tanto, no se recomienda 
incluir genes dudosos en los paneles diagnósticos rutinarios.164–168 En 
los estudios del genoma completo se han identificado variaciones 
genéticas comunes, polimorfismos de un solo nucleótido, que pue-
den causar o modificar formas clínicas en el síndrome de Brugada, 
el SQTL, la MCH y la MCD. Las puntuaciones de riesgo poligénico, 
medidas derivadas de los efectos cumulativos de estos polimorfis-
mos nucleótidos pueden, por tanto, jugar un papel en el diagnósti-
co y el pronóstico de estas enfermedades en el futuro.168–173

La secuenciación produce datos digitales que requieren un poste-
rior análisis bioinformático que permita la correcta confirmación de 
la mayoría de las alteraciones de ADN que afectan al marco de lec-
tura de cada gen.174 Los resultados más comunes son variantes de un 
solo nucleótido que causan sustituciones simples de un aminoácido 
(mutación con cambio de sentido o missense), mutación sin sentido 
(nonsense) o mutación en los sitios de corte y empalme (splicing). Las 
inserciones o deleciones son más raras. La relevancia clínica de la ma-
yoría de las variantes no codificantes todavía está por determinar.174,175

El marco para la interpretación de la causalidad de las enfer-
medades por variaciones genéticas se ha estandarizado en cinco 
clases: V «patogénica»; IV «probablemente patogénica»; III «va-
riante de significado incierto»; II «probablemente benigna» y I 
«benigna». Se emplea una combinación de evidencias: asociación 
gen-enfermedad; presencia de la variante en poblaciones sanas y 
fallecidas; datos informáticos; datos funcionales in vitro e in vivo y 
datos segregados por familia.176

Una mutación (variación clase IV o V) se puede emplear de for-
ma inmediata para la confirmación del diagnóstico en probandos 
(el primer miembro de la familia afectado) o para el diagnóstico ini-
cial de familiares y puede ayudar a guiar el tratamiento y el pronós-
tico. Se recomienda la evaluación periódica de todas las variaciones 
de clase III y IV.176

Las pruebas genéticas preimplantacionales son pruebas prena-
tales precoces. Los diagnósticos genéticos de embriones fertilizados 
in vitro se llevan a cabo por biopsia, lo que permite la transferencia 
de embriones genéticamente normales al útero. Si la técnica estu-
viese disponible, es importante aportar a los pacientes en edad fér-
til información sobre las enfermedades (cardiacas) monogénicas. 
La legislación sobre las pruebas genéticas preimplantacionales di-
fiere en cada país, así como las estrategias.

Las pruebas genéticas y clínicas únicamente deben llevarse a 
cabo por equipos multidisciplinares que incluyan a profesionales 
capacitados para asesorar sobre las implicaciones y la certeza de 
los resultados y a cardiólogos experimentados que puedan dirigir 
las pruebas de la forma clínica correcta.135,177–179 Una prueba ne-
gativa no excluye el diagnóstico y no debería utilizarse con este 
propósito. Un marco para las pruebas genéticas y otras variantes 
clínicas para las enfermedades eléctricas basado en la evidencia 
está disponible en la tabla 7. 
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Tabla 7. Sugerencias de pruebas genéticas y complementarias de probandos y familiares de pacientes con enfermedades eléctricas primarias

SQTL Síndrome de Brugada TVPC FVI Síndrome de 
repolarización precoz

Prueba genética Clase Ia Clase I Clase Ia Clase IIb Clase IIb

Probandos Prueba 
clínica inicial

Fundamental 
para diagnóstico

ECG
Ergometría

ECG y ECG con 
derivaciones 
precordiales altas
Test de provocación 
con bloqueadores de 
canales del sodio.c

Ergometría Ver sección 5.2.3, 
escenario 3

ECG

Otras pruebas/
procedimientos

Excluir SQTL 
adquirido

Excluir fenocopiab Excluir 
fenocopiab/
cardiopatía 
estructural

Holter/ecocardiografía

Seguimiento 1–3 años dependiendo del nivel de riesgo

Familiares Exámenes 
clínicos de 
detección

ECG
Ergometría 
(si posible)
Desde el 
nacimiento

ECG y ECG con 
derivaciones 
precordiales altas; 
iniciar a los 10 años
Prueba de 
provocación con 
bloqueadores de 
canales del sodioc; 
empezar a los 16 
años a no ser que 
esté clínicamente 
indicado.c,180,181

ECG
Ergometría
Desde 
nacimiento

ECG y ECG con 
derivaciones 
precordiales altas
Ergometría
Ecocardiografía182

ECG
Ecocardiografía

Seguimiento Forma clínica y 
variante clase IV/V 1–3 años dependiendo del nivel de riesgo

Sin forma clínica 
y sin variante de 
clase IV/V

Alta

ECG: electrocardiograma; SQTL: síndrome de QT largo; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica.
aIncluyendo pruebas neonatales
bUna fenocopia tiene las características de una enfermedad genética, pero se produce de forma ambiental.
cNo en caso de patrón ECG de Brugada tipo 1.

Tabla de recomendaciones 2. Recomendaciones para pruebas genéticas

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se recomiendan las pruebas genéticas cuando se diagnostique una enfermedad con una base probablemente genética con riesgo de 
arritmia ventricular y MSC en un paciente vivo o fallecido.56,183 I B

Cuando se identifique una variante potencialmente patogénica, se recomienda la evaluación de la patogenicidad empleando un marco 
reconocido internacionalmente.176 I C

Cuando se identifique una variante clase IV o clase V en un paciente vivo o fallecido con una enfermedad que conlleve riesgo de 
arritmia ventricular y MSC, se recomienda realizar pruebas genéticas a los familiares de primer grado y a los familiares sintomáticos y 
portadores obligados.

I C

Se recomienda que un equipo multidisciplinar de expertos esté al cargo de las pruebas genéticas y del asesoramiento sobre las 
potenciales consecuencias.179 I C

Se recomienda que las variantes de clase III (variantes de significado incierto) y de clase IV se evalúen para segregación en familias donde 
sea posible y la variante se reevalúe periódicamente. I C

No se recomiendan las pruebas genéticas para pacientes índice sin evidencias suficientes de enfermedad genética. III C

MSC: muerte súbita cardiaca
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 
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5.2. Evaluación diagnóstica en la presentación 
inicial por arritmia ventricular en pacientes  
sin cardiopatía conocida
La arritmia ventricular y la MSC (reanimada) son las primeras 
manifestaciones frecuentes de una enfermedad cardiaca desco-
nocida. Se facilita una evaluación diagnóstica exhaustiva para los 
cinco escenarios más comunes:

5.2.1. Escenario 1: Hallazgo casual de taquicardia 
ventricular no sostenida
Se presenta un algoritmo para la evaluación de pacientes con ha-
llazgo casual de TVNS en la figura 2.

El hallazgo casual de una TVNS es común durante la evaluación 
cardiológica rutinaria (p. ej., para enfermedades no cardiacas, antes 
del inicio de tratamientos oncológicos y de la participación en depor-
tes) y las evaluaciones antes de la anestesia/sedación para procedi-
mientos no cardiacos.184 Los pacientes con hallazgo casual de TVNS 
requieren una evaluación en profundidad. Un síncope reciente con 

sospecha de origen cardiaco es un síntoma de alto riesgo y conlleva in-
greso hospitalario.1,185 Es importante evaluar la morfología de la TVNS 
(polimórfica o monomórfica). Las morfologías típicas de la TVNS 
(figura 3) pueden sugerir un origen idiopático con pronóstico favora-
ble. Por el contrario, las EV con acoplamiento corto que inician TVP 
no sostenida o TVNS monomórfica con ciclos cortos (generalmente 
<300 ms, media 245 ± 28 en una serie) pueden identificar a pacientes 
con mayor riesgo de MSC.186,187 El ECG de 12 derivaciones en reposo es 
el método de evaluación de primera línea y puede mostrar síntomas 
de cardiopatía estructural o enfermedades eléctricas primarias (ca-
pítulo 8.6 ESC CardioMed).188 La ecocardiografía es la modalidad de 
imagen de primera línea que aporta información relevante sobre la 
función cardiaca y una potencial cardiopatía estructural (capítulos 
10.3, 10.10 y 10.12 de ESC CardioMed).120,189,190 La monitorización con 
Holter puede ser útil para evaluar la frecuencia de la TVNS y las EV 
relacionadas (capítulo 8.9 de ESC CardioMed).191 Además, en al menos 
3 derivaciones del Holter (V1, dos derivaciones inferiores) se puede es-
timar si la TVNS/EV son unifocales o multifocales y lo(s) punto(s) de 
origen. Este último es importante si la TVNS no se ha documentado 
con anterioridad en un ECG de 12 derivaciones.192 

No

No

Sí

Sí

Paciente con hallazgo casual de TVNS

Evaluación para TVNS 
(longitud del ciclo, morfología, 

inducibilidad con ejercicio)
(Clase I)

Evaluación 
ambulatoria

ECG de 12 
derivaciones (Clase I)

Indicativa de origen 
idiopáticoa

Carga de TVNS/EV >10%

Alta hospitalariae Ver sección
EV/TV idiopáticas

Se necesitan más pruebas 
según el diagnóstico más 

probable

Ir a sección
Enfermedad eléctrica primaria

Excluir enfermedad 
coronariad

RMC (Clase IIa)

Indicativa de Cardiopatía 
estructural

Indicativa/Diagnóstica de 
enfermedad eléctrica 

primariac

Ecocardiografía 
(Clase I)

Holter ≥24 h 
(Clase IIa)

 Considerar 
ingreso

Antecedentes personales 
(factores de riesgo 

cardiovascular, síntomas, 
comorbilidades, 
medicamentos)

Antecedentes familiares 
(MSC, enfermedad eléctrica 

primaria, miocardiopatía)

Síncope arrítmico por TVNS monomórfica rápida o EV de 
acoplamiento corto seguidas de TVNS polimórfica

Pruebas de laboratorio 
(electrolitos, NT- proBNP, 

TSH/T4)

Figura 2. Algoritmo para la evaluación de pacientes que presenten hallazgo casual de taquicardia ventricular no sostenida.  
ECG: electrocardiograma; EV: extrasístoles ventriculares; MSC: muerte súbita cardiaca; RMC: resonancia magnética cardiaca; TVNS: taquicardia 

ventricular no sostenida. aMorfología electrocardiográfica indicativa de TSVD u origen fascicular, antecedentes familiares negativos, ECG de 
12 derivaciones y ecocardiografía normales. bP.ej., alteraciones de la conducción AV, ondas Q, complejo QRS ancho, desviación de las ondas 

ST/T, voltajes inusualmente bajos o altos. Disfunción/dilatación/hipertrofia/ adelgazamiento de la pared ventricular, alteraciones de la 
contractibilidad, EV/TVNS multitópicas /aumento de la carga de arritmia ventricular con el ejercicio. cP.ej., patrón de Brugada, QT largo/corto, 
arritmia ventricular polimórfica/bidireccional con el ejercicio. dPruebas diagnósticas para excluir la enfermedad coronaria según el perfil del 

paciente y los síntomas. eConsiderar reevaluación en caso de nuevos síntomas o cambios en el estado del paciente.
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Se debe descartar enfermedad coronaria significativa subyacente 
según la probabilidad pre-test de cada paciente.

La RMC se debe considerar cuando se sospechen miocardiopa-
tías o enfermedades inflamatorias en la evaluación inicial (capítulo 
10.4 de ESC CardioMed). Además, la CMR puede identificar áreas de 
fibrosis como sustrato de la TVNS.129

La ergometría puede ser útil para registrar la TVNS en el ECG 
de 12 derivaciones y para identificar arritmias inducidas por el 
ejercicio. El aumento de arritmias con el ejercicio, no sugestivas 
de origen idiopático, debe hacer sospechar la presencia de cardio-
patía estructural y requiere aconsejar el abandono del ejercicio fí-
sico hasta el diagnóstico y la iniciación del tratamiento adecuado. 

TV DEL TSVD (SIMILAR A BRIHH, EJE INFERIOR, TRANSICIÓN V4)

TV FASCICULAR VI (SIMILAR A BRDHH, EJE SUPERIOR, QRS 130 MS)

Figura 3. Morfologías típicas de la taquicardia ventricular idiopática.  BRDHH: bloqueo de la rama derecha del haz de His; BRIHH: bloqueo  
de la rama izquierda del haz de His; TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; VI: ventrículo izquierdo

Tabla de recomendaciones 3. Recomendaciones para evaluar a pacientes que presenten arritmia ventricular  recientemente documentada

Recomendaciones Clasea Nivelb

En pacientes con arritmia ventricular de nueva documentación (EV frecuentes, TVNS, TVMS), se recomiendan un ECG de 12 derivaciones basal, 
registro de la arritmia ventricular en el ECG de 12 derivaciones siempre que sea posible y una ecocardiografía como evaluaciones de primera línea. I C

En pacientes con arritmia ventricular de nueva documentación (EV frecuentes, TVNS, TVMS) y sospecha de cardiopatía estructural 
diferente a la enfermedad coronaria tras la evaluación inicial, se debe considerar una RMC.194,195 IIa B

En pacientes con hallazgo casual de TVNS, se debe considerar un Holter de ≥24 h. IIa C

EV: extrasístoles ventriculares; RMC: resonancia magnética cardiaca; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 
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5.2.2. Escenario 2: Presentación inicial de taquicardia 
ventricular monomórfica sostenida
Se presenta un algoritmo para la evaluación de pacientes con pri-
mer episodio de TVMS en la figura 4.

La mayoría de los pacientes con TVMS también presentan 
cardiopatía estructural subyacente. La TVMS en la cardiopatía 
estructural se debe principalmente a la reentrada en relación con 
cicatrices y solo en algunos casos a la reentrada por un sistema de 
conducción enfermo o de origen focal.

El diagnóstico de la etiología subyacente y la identificación de pa-
cientes con TV idiopática es importante. La evaluación inicial incluye 
la historia clínica y los antecedentes familiares exhaustivos, un ECG de 
12 derivaciones y una ecocardiografía. El registro con un el ECG de 12 
derivaciones con TV está indicado cuando aporte información rele-
vante sobre el sitio de origen de la TV. Las morfologías específicas de 
TV (tracto de salida del ventrículo derecho [TSVD] u origen fascicular) 
(figura 3) en ausencia de antecedentes familiares de miocardiopatías 
sin evidencias de cardiopatía estructural sugieren TV idiopática.196 

Las morfologías electrocardiográficas atípicas y las presentaciones 
clínicas poco frecuentes deberían hacer sospechar la presencia de 
cardiopatía estructural incluso si el ECG basal y la ecocardiografía son 
normales. En este caso, se debería considerar la evaluación adicional 
con RMC.194 La taquicardia ventricular por reentrada rama-rama simi-
lar al patrón de bloqueo de rama en el ECG es una característica del 
deterioro de la conducción, p. ej., en la MCD, la distrofia miotónica y 
tras cirugía valvular (figura 5).

Si la evaluación inicial hace sospechar la existencia de enfermedad 
coronaria subyacente, una coronariografía puede excluir enfermedad 
coronaria significativa. Si el ECG y la ecocardiografía sugieren mio-
cardiopatía, la RMC aporta información diagnóstica relevante sobre 
la distribución de las cicatrices y las características del tejido (sección 
5.1.3.4). Cuando la evaluación no invasiva no sea concluyente, se pue-
den considerar el mapeo electroanatómico y la EEP para el diagnóstico 
diferencial entre TV idiopática y MAVD.197 La biopsia guiada por mapeo 
electroanatómico puede aportar un diagnóstico tisular para la MAVD 
y las enfermedades inflamatorias con distribución focal (p. ej., sarcoi-
dosis cardiaca).198,199 En los casos en los que se sospeche enfermedad 
inflamatoria, la tomografía por emisión de positrones (PET–TAC), las 
pruebas serológicas para enfermedades autoinmunitarias y las biop-
sias del tejido afectado son parte de la evaluación diagnóstica.200,201

Tabla de recomendaciones 4. Recomendaciones para la evaluación 
de pacientes que presenten un primer episodio de taquicardia 

ventricular monomórfica

Recomendaciones Clasea Nivelb

En pacientes con un primer episodio de TVMS, se 
pueden considerar el estudio electrofisiológico, el 
mapeo electroanatómico y las biopsias guiadas por 
mapeo para la evaluación etiológica.197–199,202

IIb C

TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

5.2.3. Escenario 3: Superviviente de parada cardiaca 
Se presenta un algoritmo para la evaluación de supervivientes de 
parada cardiaca en la figura 6.

Se recomienda una coronariografía urgente en los pacientes que 
presenten infarto agudo de miocardio con elevación del segmento 
ST (IAMCEST).203–206 A pesar de los resultados dispares en los análisis 
de datos agrupados,207–211 en tres ensayos controlados aleatorizados 
(ECA) no se han encontrado beneficios de la coronariografía tempra-
na en pacientes con parada cardiaca sin elevación del segmento ST. 
En el caso de inestabilidad eléctrica tras parada cardiaca, con sos-
pecha de isquemia en curso, el panel de estas GPC considera que la 
coronariografía está indicada. La TC torácica y cerebral puede identi-
ficar de forma precisa las causas no cardiacas de una parada cardiaca 
reanimada,212 así como los resultados de los análisis de sangre para 
las determinaciones toxicológicas pertinentes.213–215 La retención y el 
almacenamiento de muestras de sangre aptas permitirá una evalua-
ción diagnóstica posterior, incluyendo el análisis de ADN.213 

Tabla de recomendaciones 5. Recomendaciones para la evaluación 
de supervivientes de parada cardiaca súbita

Recomendaciones Clasea Nivelb

Evaluación diagnóstica

Se recomienda la evaluación de un superviviente de 
parada cardiaca sin causa extracardiaca obvia por 
parte de un equipo multidisciplinar.177,251–256

I B

En pacientes con inestabilidad eléctrica tras parada 
cardiaca con sospecha de isquemia miocárdica en 
curso está indicado realizar una coronariografía.

I C

En supervivientes de parada cardiaca súbita, la TC 
torácica y cerebral se debe considerar cuando el paciente 
cumpla los requisitos y el ECG y la ecocardiografía no 
sean consistentes con una causa cardiaca. 212,257

IIa C

En supervivientes de parada cardiaca se recomienda 
recoger muestras de sangre en el momento de 
presentación para potenciales pruebas toxicológicas 
y genéticas.56,214

I B

En supervivientes de parada cardiaca se recomienda la 
repetición del ECG de 12 derivaciones durante el ritmo 
estable (incluyendo derivaciones precordiales altas) así 
como la monitorización cardiaca continua.220,22

I B

La ecocardiografía se recomienda para la evaluación 
de la estructura y la función cardiaca en todos los 
supervivientes de muerte súbita cardiaca.

I C

Las técnicas de imagen coronaria y la RMC con realce 
tardío de gadolinio se recomiendan para la evaluación 
de la estructura y la función cardiacas en todos los 
supervivientes de parada súbita cardiaca que no 
presenten una causa clara subyacente.62,222,223,226

I B

Se recomiendan los tests de bloqueo de los canales 
de sodio y la ergometría en todos los supervivientes 
de parada cardiaca súbita sin una causa clara 
subyacente.117,222,258–260

I B

En supervivientes de parada cardiaca súbita, se 
pueden considerar las pruebas con ergonovina, 
acetilcolina o hiperventilación para el diagnóstico del 
vasoespasmo coronario.240,261

IIb B

DCI: dispositivos cardiacos implantables; ECG: electrocardiograma; RMC: 
resonancia magnética cardiaca
TC: tomografía computarizada
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 
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SíNo

Paciente con primer episodio de TVMS

Indicativo de origen idiopáticoa

Ver sección EV/TV idiopáticas

Indicativo de enfermedad coronariab

Coronariografía

Enfermedad 
coronaria

Enfermedad coronaria Ir a la sección 
Enfermedad coronaria

Indicativo de miocardiopatíaf Indicativo de enfermedad in�lamatoriag

PET-TAC

 Pruebas serológicas para 
enfermedades autoinmunes

 Biopsia cardiaca/tisular

PositivoNegativo

 Indicativo de MAVDe

No enfermedad 
coronaria

TV ECG de 12 derivaciones 
(longitud de ciclo, morfología, 

inducibilidad con ejercicio) 
(Clase I)

Indicativo de cardiopatía estructural más 
que de enfermedad coronariac

Estudio electrofisiológico y 
mapeo electroanatómico del 

VD (± biopsia guiada por 
cartografía) (Clase IIb)

Ir a sección MAVD
Continuar evaluación 
según el diagnóstico 

más probable

Ir a sección 
Enfermedades cardiacas 

in�lamatorias

Antecedentes personales 
(factores de riesgo 

cardiovascular, síntomas, 
comorbilidades, 
medicamentos)

ECG de 12 derivaciones 
(Clase I)

Ecocardiografía 
(Clase I)

Excluir enfermedad 
coronariad

RMC (Clase IIa)

Biopsia guiada por mapeo 
(si involucración de 

regiones ventriculares) 
(Clase IIb)

Antecedentes familiares (MSC, 
enfermedad eléctrica 

primaria, miocardiopatía)

Pruebas de laboratorio 
(electrolitos [NT–]proBNP, 

TSH/T4)

Figura 4. Algoritmo para la evaluación de pacientes que presenten un primer episodio de taquicardia ventricular monomórfica sostenida.  
AV: auriculoventricular; CE: cardiopatía estructural; ECG: electrocardiograma; EV: Extrasístoles ventriculares; MAVD: miocardiopatía 

arritmogénica del ventrículo derecho enfermedad coronaria; RMC: resonancia magnética cardiaca; MSC: muerte súbita cardiaca;  
PET–TAC: tomografía por emisión de positrones; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida;  

VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.  aMorfología electrocardiográfica indicativa de tracto de salida del VD u origen fascicular, sin 
antecedentes familiares, ECG de 12 derivaciones y ecocardiografía normales. bP. ej., ondas Q, fragmentación del QRS, anormalidades en ST/T, 

alteraciones de la contractilidad en territorios coronarios. cP. Ej., alteraciones de la conducción AV, ondas Q, complejo QRS ancho, inversión de 
la onda T, voltajes inusualmente bajos o altos. Disfunción/dilatación/hipertrofia/ estrechamiento de la pared ventricular, alteraciones de la 

contractibilidad, EV/hipocinesia difusa. dPruebas diagnósticas para excluir enfermedad coronaria según el perfil del paciente y los síntomas. 
eSegún los criterios revisados del grupo de trabajo.116 fP. Ej., alteraciones de la conducción AV, voltajes inusualmente bajos o altos, QRS ancho, 

desviaciones de las ondas ST/T, dilatación y disfunción del VI, realce tardío de gadolinio sin distribución isquémica.



Guía ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte cardiaca súbita 28

ECG en ritmo sinusal ECG con TV por reentrada rama-rama
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Figura 5. Taquicardia ventricular por reentrada rama-rama.  ECG: electrocardiograma; TV: taquicardia ventricular

Cualquier trazado electrocardiográfico aportado por los 
servicios de emergencia, así como la consulta de las graba-
ciones de los dispositivos electrónicos implantables también 
pueden contribuir al diagnóstico.216–219 El ECG de 12 derivacio-
nes en reposo (incluyendo derivaciones precordiales altas)220 
es fundamental y debe repetirse de forma regular durante la 
recuperación. Se recomienda la monitorización continua del 
ritmo cardiaco hasta el tratamiento definitivo.221,222 La ecocar-
diografía puede permitir el diagnóstico precoz para identificar 
cualquier anomalía estructural.222,223 Las imágenes coronarias 
serán relevantes para la exclusión de enfermedad coronaria, 
disección o anomalías.62,224 La tomografía de coherencia óptica 
y la ecografía intravascular pueden ser útiles para caracterizar 
la estenosis/estabilidad de las placas y los mecanismos subya-
centes a la estenosis.225 La RMC ha demostrado repetidamen-
te su valor cada vez mayor para el diagnóstico, especialmente 
para la miocardiopatía oculta.131,226–228 Las enfermedades eléc-
tricas primarias pueden descubrirse con maniobras de provo-
cación como el bloqueo de los canales de sodio,136,229–231 el test 
de bipedestación, el test de adenosina, el test de adrenalina233, 

los tests de ergonovina/acetilcolina,222,240 el estrés mental,241,242 
y las ergometrías.116,117,119,232,243 Los estudios electrofisiológicos 
y el mapeo electroanatómico pueden ser útiles para aportar 
información específica sobre los mecanismos implicados en 
la parada cardiaca en cada paciente así como para ofrecer op-
ciones terapéuticas en determinados pacientes.244–248 Las prue-
bas genéticas pueden identificar causas moleculares de MSC 
al identificar mutaciones patogénicas en genes asociados con 
formas clínicas específicas.213,249,250

5.2.4. Escenario 4: Víctima de muerte súbita
Se presenta un algoritmo para la evaluación de víctimas de MS en 
la figura 7.

Se pueden identificar potenciales cardiopatías genéticas en el 
25–49% de los casos de MSC en jóvenes (<50 años). También pue-
den afectar a los familiares del fallecido.25,26,59 Para encontrar la 
causa de la muerte, es importante recopilar todos los datos dispo-
nibles sobre síntomas anteriores, comorbilidades y antecedentes 
familiares.26,56,215,262,263
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Sí

Sí

Sí

Sí

Sí

Sí

No

No

No

No

No

No

Superviviente de parada cardiaca súbita

ECG de 12 derivaciones (Clase I)

IAMCEST

Sospecha de causa extracardiaca

TC torácico y cerebral (Clase IIa)

Causa extracardiaca identificada

Recogida de muestras de sangre para pruebas 
toxicológicas y genéticas (Clase I)

Preexcitación o indicativo de enfermedad eléctrica 
primaria

Revisar/repetir ECG (Clase I)

No cardiaca

FA preexcitada o 
enfermedad eléctrica 

primariab,c

Inestabilidad eléctrica 
sospechosa de isquemia 

en curso

Evaluación de las características 
del paciente y las circunstancias 

de la parada cardiaca súbita 
(Clase I)

Ecocardiografía 
(Clase I)

Coronariografía urgentea (Clase I)

Más evaluaciones siguiendo la 
guía para IAMCEST

Lesión aguda responsable

El principal papel de la autopsia en la MS es establecer una cau-
sa de la muerte. Un patólogo experto en cardiología, puede cam-
biar el diagnóstico inicial en el 41% de los casos, lo que subraya la 
necesidad de que la evaluación la lleve a cabo un experto.263–265 Las 
cardiopatías hereditarias que se pueden identificar durante la au-
topsia incluyen las miocardiopatías (MCH, MCD, MAVD) y la enfer-
medad coronaria prematura.25,27,56,266 Un panel toxicológico puede 
revelar sobredosis o polifarmacia en el 31–56% de los casos de MS 
en jóvenes.267,268 En los casos con autopsia y pruebas toxicológicas 
negativas, puede aplicarse el término «muerte súbita arrítmica» 
y considerar la enfermedad eléctrica primaria como causa poten-

cial.56,183,223,253 La conservación de tejido para la extracción del ADN 
es importante para las pruebas genéticas post mortem, donde el 
rendimiento puede llegar a uno de cada tres.183,269,270

La evaluación clínica de familiares de primer grado es impor-
tante si la causa de la muerte sigue sin determinarse tras la au-
topsia (sección 5.2.5., escenario 5) o se sospecha que puede ser 
hereditaria, con unas tasas de rendimiento diagnóstico de las 
evaluaciones genéticas y clínicas del 18–53%.252,266,271 Las pruebas 
genéticas post mortem en la víctima, centradas en la causa de la 
muerte, identifican mutaciones en aproximadamente un tercio 
de los casos.56,266,269

Figura 6. Parte 1.
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No

No

No

No

No

No

No

No

Sí

Sí

Sí

Sí

Sí

Sí

Sí

Ecocardiografía indicativa de enfermedad 
coronaria/miocardiopatía/cardiopatía valvular/otra 

cardiopatía estructural

TC cardiaca/coronariografía (si no hecha anteriormente) 
(Clase I)

Más evaluaciones 
según el diagnóstico 

más probable. Si 
IAMCEST, ir al escenario 
2: Paciente con primer 
episodio de IAMCESTd

Enfermedad coronaria/anomalía coronaria

Realce tardío de gadolinio en la RMC

Enfermedad eléctrica primaria

Enfermedad eléctrica primaria

FV idiopática

Sospecha de vasoespasmoe

Positiva

Test de bloqueo de los canales del sodio (Clase I)

Ergometría (Clase I)

RMC
(Clase I)

Repetición del ECG de 12 derivaciones con derivaciones altas 
(Clase I)

Prueba de vasoespasmo coronario
(Clase IIb)

Enfermedad eléctrica 
primaria

Vasoespasmo

Enfermedad 
coronaria/anomalía 

coronaria

Figura 6. Parte 2. Algoritmo para la evaluación de supervivientes de parada cardiaca.  ECG: electrocardiograma; cardiopatía estructural; FA: 
fibrilación auricular enfermedad coronaria; FV: fibrilación ventricular; IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevación del segmento ST; 

RMC: resonancia magnética cardiaca; TC: tomografía computarizada; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida. aGPC de la ESC de 
2017 para el tratamiento del infarto agudo de miocardio en pacientes con elevación del segmento ST.3 bDescartar cardiopatía estructural según 

la edad del paciente y sus características; la duración del QT debe reevaluarse varios días tras la parada. cConsiderar TC cardiaca/coronariografía 
según las características del paciente y el contexto clínico. dLa función ventricular izquierda por ecocardiografía debe reevaluarse varios días 

tras la parada para excluir el aturdimiento como causa de la disfunción sistólica. eEn caso de alta sospecha clínica (síntomas típicos y elevación 
transitoria del ST durante la monitorización), las pruebas para el vasoespasmo coronario se pueden considerar antes.
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Víctima de muerte súbita

Recoger datos detallados sobre: 
• Las circunstancias de la muerte 
• Síntomas y antecedentes del fallecido 
• Antecedentes familiares (Clase I)

Autopsia completaa
(Clase I)

Almacenar sangre para posibles pruebas toxicológicas 
(Clase I)

Almacenar tejido para posibles pruebas genéticas 
(Clase I)

MSC sospecha de causa hereditariab

Sobredosis

MSC sin causa hereditariaCausa no cardiaca de la MS

Autopsia negativaCausa diagnosticada

Pruebas toxicológicas
(Clase I)

Pruebas genéticas dirigidas 
(Clase I)

Causa de la muerte no relacionada 
con sobredosis

Muerte súbita arrítmica

Ir a Escenario 5:
Familiares de fallecidos por MS 

inexplicada

Fallecido por muerte súbita arrítmica 
de <50 años o circunstancias o 

antecedentes familiares indicativos de 
enfermedad hereditaria

Derivar a los familiares de primer 
grado a evaluación cardiaca

(Clase I)

Pruebas genéticas postmortem con 
asesoramiento genético

(Clase I)

Derivar a los familiares de primer 
grado a evaluación cardiaca

(Clase I)

Figura 7. Algoritmo para la evaluación de víctimas de muerte súbita cardiaca. MS: muerte súbita; MSC: muerte súbita cardiaca. aSe recomienda 
una autopsia, preferiblemente en todos los casos de MS y siempre en fallecidos menores de 50 años. La autopsia debería incluir una exploración 

macroscópica a histopatológica de todos los órganos. El corazón debería examinarlo un anatomopatólogo experto en cardiología. Las 
muestras aptas para extracción de ADN deben almacenarse cuando se sospechen causas hereditarias o muerte inexplicada. bDependiendo de 

las circunstancias, las autopsias con hallazgos dudosos, las miocardiopatías no isquémicas y cuando se sospeche enfermedad coronaria con 
hipercolesterolemia familiar y disección aórtica. cTras el consentimiento informado de los familiares. 
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Tabla de recomendaciones 6.  Recomendaciones para la evaluación 
de víctimas de muerte súbita

Recomendaciones Clasea Nivelb

La investigación de MS inesperadas, especialmente 
si se sospecha enfermedad hereditaria, debe ser una 
prioridad de salud pública.20,25,56

I B

En casos de MS, se recomienda recabar una 
descripción detallada de las circunstancias  
de la muerte, los síntomas anteriores a la muerte, 
los antecedentes familiares y revisar toda la 
historia clínica.25,56

I B

Se recomienda una autopsia exhaustiva, idealmente 
en todos los casos de MS y siempre para los menores 
de 50 años.183,264,265,267,269,270

I B

En casos de MSC, se recomienda recopilar muestras 
aptas para la extracción de ADN y consultar a un 
patólogo experto en cardiología cuando se sospeche 
una causa hereditaria o no se establezca la causa de 
la muerte. 264,265

I B

Los análisis toxicológicos se recomiendan en los 
casos de MS con causa incierta de la muerte.267,268 I B

Para la MSC de causa desconocida o con sospechas 
de ser hereditaria, se recomienda la realización de 
pruebas genéticas dirigidas a la causa.56,266,269

I B

Tras una muerte súbita arrítmica, se recomiendan 
las pruebas genéticas post mortem centradas en 
las principales enfermedades eléctricas cuando el 
fallecido sea joven (<50 años) o las circunstancias y 
los antecedentes familiares apoyen una enfermedad 
eléctrica primaria.56,183,223

I B

Cuando se diagnostique una posible cardiopatía 
hereditaria tras una autopsia, se recomienda derivar 
a los familiares de primer grado a una evaluación 
cardiaca en un centro especializado.271,272

I B

En casos de MS sin autopsia en los que se sospeche 
cardiopatía hereditaria, se recomienda derivar a los 
familiares de primer grado a un centro especializado 
para evaluación cardiaca.223,253,273

I B

Tras una muerte súbita arrítmica, se pueden 
considerar pruebas genéticas post mortem para genes 
adicionales.

IIb C

Tras una muerte súbita arrítmica no se recomienda 
la realización de tests genéticos que empleen 
secuenciación exómica o genómica sin una 
hipótesis 274,275

III B

ADN: ácido desoxirribonucleico; MS: muerte súbita; MSC: muerte 
súbita cardiaca
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

5.2.5. Familiares de fallecidos por síndromes de muerte 
súbita arrítmica
Se presenta un algoritmo para la evaluación de familiares de fa-
llecidos por síndromes de muerte súbita arrítmica en la figura 8.

Los estudios que analizan a los familiares de fallecidos con sín-
dromes de muerte súbita arrítmica han identificado cardiopatías 
hereditarias subyacentes en familiares que se presuponen son la 
causa de la muerte en ausencia de otros descubrimientos. El ren-

dimiento diagnóstico general varía del 18 al 53%, dependiendo de 
la población y de los protocolos de investigación clínica.276 Las etio-
logías incluían SQTL, síndrome de Brugada y TVPC, así como otras 
enfermedades, como miocardiopatías.276 Los protocolos de todos 
los estudios se basaron en un enfoque inicial en el que se evaluaban 
los informes patológicos del fallecido, los antecedentes médicos y 
las circunstancias de la muerte y posteriormente se ofreció una eva-
luación clínica a los familiares con unos mínimos que incluían ante-
cedentes personales fisiológicos, antecedentes familiares, examen 
físico, ECG con ergometría y ecocardiografía.223,252,253,277–282

Se diferenciaron en la frecuencia del uso de pruebas adicionales, 
como ECG con derivaciones altas, monitorización con Holter, electro-
cardiograma de señal promediada, RMC y tests de provocación.135 El 
bloqueo de los canales de sodio y el ECG con derivaciones altas que 
se llevaron a cabo de forma sistemática a familiares aportaron un 
rendimiento diagnóstico del 28% en el diagnóstico de síndrome de 
Brugada en uno de los estudios;281 sin embargo, hay dudas por falsos 
positivos.139 Más aún, el test de adrenalina no se ha estudiado de for-
ma sistemática en familias con muerte súbita arrítmica, pero el panel 
del presente documento opina que podrían ser de utilidad en pacien-
tes en quienes se sospeche TVPC y que no puedan hacer ejercicio.137

Los datos más recientes indican un rendimiento genético del 
13% en los casos de muerte súbita arrítmica.135,178,183,276,283 El segui-
miento rutinario de familias sin diagnóstico aporta muy poco a nue-
vos diagnósticos,284 aunque se puede hacer seguimiento a los hijos 
jóvenes de los fallecidos para enfermedades que se manifiesten en 
la edad adulta.181

En los casos en los que la autopsia era ambigua o si no se había 
llevado a cabo en un caso de MSC joven con antecedentes familia-
res o personales que hacían sospechar de cardiopatía hereditaria, 
entonces el rendimiento diagnóstico de la evaluación familiar fue 
similar al de los casos de muerte súbita arrítmica.223,253,271

Tabla de recomendaciones 7 . Recomendaciones para la evaluación 
de familiares de fallecidos por muerte súbita arrítmica

Recomendaciones Clasea Nivelb

La evaluación de familiares de fallecidos por muerte 
súbita arrítmica se recomienda:
• para familiares de primer grado
• para familiares que son portadores de la mutación 

según el análisis de los antecedentes familiares
• para familiares con síntomas sospechosos
• cuando el fallecido tuviese <50 años o si hay otros 

datos circunstanciales o familiares que sugieran 
enfermedad hereditaria.223,252,253,277,281

I B

Se recomienda incluir pruebas genéticas en la 
evaluación familiar cuando se detecte una mutación 
patogénica en las pruebas genéticas post mortem en 
un fallecido por muerte súbita arrítmica.183,253,277,281

I B

Se recomienda incluir antecedentes médicos y un 
examen físico, ECG estándar y con derivaciones 
precordiales altas, ecocardiografía y ergometría en la 
evaluación familiar básica de fallecidos por muerte 
súbita arrítmica.223,252,253,277,281

I B

En familias con muerte súbita arrítmica sin 
diagnóstico tras la evaluación clínica inicial se 
recomienda el seguimiento de los hijos jóvenes de los 
fallecidos hasta que alcancen la edad adulta.181,284

I C

Continúa
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Las pruebas farmacológicas con bloqueadores de los 
canales de sodio se deben considerar en familiares 
de fallecidos por muerte súbita arrítmica de 16 años o 
mayores cuando las pruebas iniciales o los resultados 
de los probandos aumenten las sospechas de 
síndrome de Brugada.277,281

IIa B

Se pueden considerar la monitorización ambulatoria 
del ritmo cardiaco y la RMC en familiares de 
fallecidos por muerte súbita arrítmica.223,253,277,281

IIb C

Los tests farmacológicos, incluido el de adrenalina 
(si la ergometría no fuese posible) y el test con 
bloqueadores de los canales de sodio, se pueden 
considerar en familiares de primer grado de 
fallecidos por muerte súbita arrítmica con pruebas 
basales normales.223,281

IIb B

En familias con muerte súbita arrítmica sin 
diagnóstico tras la evaluación clínica no se 
recomienda el seguimiento de adultos asintomáticos, 
que pueden recibir el alta con la recomendación de 
volver a consulta si desarrollan síntomas o si cambian 
los antecedentes familiares.181,284

III C

ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

6. TRATAMIENTOS PARA LAS ARRITMIAS 
VENTRICULARES. ASPECTOS GENERALES

6.1. Tratamiento agudo

6.1.1. Tratamiento de las causas reversibles
Las causas reversibles representan hasta el 50% de las paradas 
cardiacas.285,286 Sin embargo, la mayoría de las veces es difícil de-
terminar la causa subyacente exacta de las paradas cardiacas 
y si son reversibles. Una evaluación exhaustiva de los pacientes 
con parada cardiaca es obligatoria si se desconoce la cardiopatía 
subyacente o si se sospecha evolución de la enfermedad (sección 
5.2.3, escenario 3). Los desequilibrios hidroelectrolíticos, como la 
hipopotasemia, pueden desencadenar arritmia ventricular y el 
aumento rápido del potasio extracelular puede llevar a la asisto-
lia.287–289 Otros factores, como la bradicardia, la isquemia, el espas-
mo coronario, la trombosis, la fiebre, la inanición aguda y la dieta 
pueden contribuir a desarrollar arritmia ventricular.290–292 Se reco-
mienda la corrección aguda de estos factores reversibles.

Se debe sospechar arritmias inducidas por fármacos en pa-
cientes tratados con fármacos que han demostrado alteraciones 
de las propiedades eléctricas del corazón (p. ej., induciendo pro-
longación de QRS o del QT) o desequilibrios hidroelectrolíticos (p. 
ej., tiazidas y diuréticos del asa). Cuando se sospeche de arritmia 
inducida por fármacos, cualquier fármaco causal debe retirarse y 
aquellos que han demostrado prolongar el QT (p. ej., sotalol) de-
ben evitarse.293,294 La hipomagnesemia y la hipopotasiemia se pue-
den asociar con torsades de pointes (TdP). El magnesio intravenoso 
es una terapia efectiva para las TdP incluso en ausencia de hipo-
magnesemia.295 En los casos refractarios de TdP recurrente en el 
contexto de QT largo adquirido, la arritmia puede suprimirse au-
mentando la frecuencia cardiaca con isoproterenol (isoprenalina) 
o con estimulación cardiaca transvenosa.

Los pacientes que sobrevivan a una parada cardiaca súbita 
en el contexto de una causa reversible pueden presentar una alta 
tasa de mortalidad.286 En un gran estudio observacional reciente 
que incluyó a superviviente de una parada cardiaca atribuible a 
una causa reversible y corregible296, el implante posterior de un 
DAI se asoció con una menor mortalidad por cualquier causa ex-
cepto en la parada cardiaca reanimada asociada a infarto agudo 
de miocardio (IAM). Por tanto, el implante de un DAI profiláctico 
debe considerarse según la cardiopatía subyacente y la evalua-
ción individual del riesgo futuro de arritmia ventricular poten-
cialmente mortal.

Tabla de recomendaciones 8. Recomendaciones para el tratamiento 
de enfermedades reversibles

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se recomienda la retirada de los medicamentos 
dañinos cuando se sospeche que causan arritmias 
ventriculares inducidas farmacológicamente.293,294,297

I B

Se recomienda investigar las causas reversibles (p. 
ej., desequilibrios hidroelectrolíticos, isquemia, 
hipoxemia, fiebre)c en pacientes con arritmias 
ventriculares.292,298

I C

A pesar de una posible causa corregible para las 
arritmias ventriculares, se debe considerar la 
necesidad de implantar un DAI según la evaluación 
individual y el riesgo de arritmia ventricular/MSC 
posterior.286,296,299

IIa C

DAI: desfibrilador automático implantable; MSC: muerte súbita cardiaca
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cListado incompleto.

6.1.2. Tratamiento agudo de la taquicardia ventricular 
monomórfica sostenida
Los pacientes que presenten TVMS deben recibir tratamiento 
según los síntomas y la etiología (figura 9). Los pacientes que 
presenten inestabilidad hemodinámica requieren cardioversión 
sincronizada inmediata. Si la sincronización no fuese posible, 
podría emplearse una descarga no sincronizada. La cardiover-
sión no está indicada en pacientes con TVNS repetitivas (figura 
10). Es importante documentar cualquier taquicardia con QRS 
ancho hemodinámicamente bien tolerada con un ECG de 12 de-
rivaciones. Deben considerarse la administración de adenosi-
na300 o las maniobras vagales con registro continuo con ECG de 
12 derivaciones si parece probable una taquicardia supraventri-
cular (TSV). La adenosina intravenosa también puede suprimir 
ciertos tipos de TV. Esta respuesta apoya la actividad desenca-
denada mediada por AMP (monofosfato de adenosina) cíclico 
como mecanismo subyacente desencadenante de la TV.301 La 
fibrilación auricular (FA) preexcitada puede reconocerse por el 
patrón electrocardiográfico rápido, ancho e irregular (FBI, por 
sus siglas en inglés; fast, broad, irregular). Puede imitar a la TV y 
la administración de medicamentos intravenosos que enlente-
cen la conducción AV, como la adenosina, los betabloqueantes 
y la amiodarona, debe evitarse.302 Se recomienda la terminación 
rápida de la TVMS incluso para TVMS toleradas, ya que puede 
derivar en deterioro hemodinámico rápidamente. 
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Sí

Sí

Sí

No

No

No

Familiares de fallecido por muerte súbita inexplicable 

Muerte súbita inexplicable sin 
autopsia en fallecido de edad joven, 
con antecedentes familiares de MSC 

o circunstancias indicativas de 
cardiopatía hereditaria

Evaluación familiar en familiares 
de primer grado o familiares con 

síntomas sospechosos
(Clase I)

• Antecedentes médicos
• Exploración física
• ECG estándar y con derivaciones 

precordiales altas
• Ecocardiografía
• Ergometría

(Clase I)

Monitorización ambulatoria 
del ritmo cardiaco y RMC 

(Clase IIb)

Test de provocación con 
bloqueadores de los canales 

del sodioa (Clase IIa)

Test de provocación con 
adrenalinab (Clase IIb)

Seguimiento para los hijos 
de fallecidos 

Alta para los adultos 
asintomáticosc

(Clase I)

Diagnóstico

Diagnóstico

Diagnóstico

Fallecido por muerte súbita arrítmica 
Pruebas genéticas negativas o ausentes 

(edad <50 años o circunstancias 
indicativas de antecedentes familiares o 

enfermedad hereditaria)

Fallecido por muerte súbita 
arrítmica Identificación de 

mutación patogénica

Evaluación familiar en familiares de 
primer grado, portadores obligados o 
familiares con síntomas sospechosos 

de la enfermedad específica
(Clase I)

Asesoramiento genético y pruebas en 
cascada para los familiares

(Clase I)

Diagnóstico clínico y/o genético

Tratar a los familiares 
según enfermedad

Figura 8. Algoritmo para la evaluación de familiares de fallecidos por muerte súbita inexplicable. ECG: electrocardiograma; MSC: muerte súbita 
cardiaca; RMC: resonancia magnética cardiaca. aMayores de 16 años con sospecha de síndrome de Brugada en las pruebas  

o en las circunstancias de la muerte del fallecido. bSi la ergometría no es posible. cReevaluar si hay cambios en los antecedentes  
familiares o aparecen nuevos síntomas. 
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Sí

Sí

No

No

SíNo SíNo

Algoritmo para el tratamiento agudo de la taquicardia ventricular con complejo QRS ancho regular

Cardioversión/desfibrilación/RCPA 
(Clase I)

Bien tolerada 
hemodinámicamente

Antecedentes, exploración 
física, ECG de 12 derivaciones

Diagnóstico o 
sospecha de 

cardiopatía estructural

Cardioversión (Clase I)

Diagnóstico de TV 
fascicular

Diagnóstico de TV 
del tracto de salida

Verapamilo 
(Clase I)

Betabloqueantes 
(Clase I)

Otro tipo o 
indeterminada

Riesgo anestésico 
para la cardioversiónb

Riesgo anestésico 
para la cardioversiónb

Procainamida 
(Clase IIa)

Procainamida 
(Clase IIa)

Flecainida 
Ajmalina 

Sotalol
Amiodaronac 

(Clase IIb)

Amiodarona 
(Clase IIb)

TV idiopática

Adenosina o maniobras vagales 
si probable TSVa (Clase IIa)

La terminación puede conseguirse con cardioversión eléc-
trica, antiarrítmicos o técnicas de estimulación cardiaca. To-
dos los antiarrítmicos pueden causar hipotensión, pero el 
riesgo individual de la anestesia/sedación requerida para la 
cardioversión también debe considerarse. Para la terminación 
farmacológica de una TV hemodinámicamente bien tolerada 
de etiología desconocida, se pueden administrar procainami-
da o amiodarona intravenosas. En el ensayo PROCAMIO303, el 
tratamiento con procainamida se asoció con una proporción 
mayor de terminación de la taquicardia y menores reacciones 
adversas cardiacas graves que con la amiodarona. La procai-
namida intravenosa no debe administrarse a pacientes con 
insuficiencia renal grave, IAM agudo o insuficiencia renal ter-
minal. La administración de otros antiarrítmicos (ajmalina, 
sotalol, amiodarona)304,305 puede recomendarse en pacientes 
sin cardiopatía significativa, pero el riesgo de acontecimientos 

adversos debe considerarse cuidadosamente. La disponibili-
dad de los antiarrítmicos también debe tenerse en cuenta, p. 
ej., la procainamida no está disponible en muchos países eu-
ropeos. En pacientes con DAI, la sobreestimulación manual 
puede suprimir las TV con una duración del ciclo por debajo 
de la programada para ser detectada por el DAI. En caso de TV 
idiopática (figura 4), se recomienda el tratamiento con beta-
bloqueantes (para la TV del TSVD)306 o verapamilo (para la TV 
fascicular)307 para la conversión aguda. Aunque el verapamilo 
puede suprimir otros tipos de TV idiopática,307 puede conllevar 
otras reacciones adversas como la hipotensión grave. Si la etio-
logía de la TV no está clara, no se recomienda la administración 
intravenosa de verapamilo.308,309 Una evaluación exhaustiva de 
los pacientes que presenten TVMS es obligatoria si se descono-
ce la cardiopatía subyacente o si se sospecha evolución de una 
enfermedad conocida (sección 5.2.2., escenario 2).

Figura 9. Algoritmo para el tratamiento agudo de la taquicardia regular con complejo QRS ancho. ECG: electrocardiograma; RCP: reanimación 
cardiopulmonar; RCPA: reanimación cardiopulmonar avanzada; TSV: taquicardia supraventricular; TV: taquicardia ventricular.  

aAdemás de la TSV, la adenosina también puede terminar la TV idiopática, lo que indica la actividad desencadenante que subyace a la arritmia. 
bLos beneficios de la cardioversión deben comparase con los riesgos relacionados con la anestesia/sedación.  

cConsiderar la disponibilidad limitada de otros antiarrítmicos.
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Figura 10. Salvas repetidas de taquicardia ventricular interrumpidas por latidos sinusales ocasionales 

6.1.3. Tratamiento de las tormentas arrítmicas  
y la taquicardia ventricular incesante
Las tormentas arrítmicas son comunes en pacientes con DAI y se 
definen como tres o más episodios de arritmia ventricular sosteni-
da en 24 h, que requieren estimulación antitaquicardia o cardio-
versión/desfibrilación con cada evento, separados al menos por 5 
min.310–312 Los pacientes que sufren tormentas arrítmicas son pro-
pensos a los trastornos psicológicos, la insuficiencia cardiaca des-
compensada y al aumento de la mortalidad.313,314 La gravedad de 
una tormenta arrítmica puede variar de episodios de TV recurren-
tes asintomáticos suprimidos con estimulación antitaquicardia 
hasta inestabilidad eléctrica potencialmente mortal con arritmia 
ventricular recurrente tras múltiples descargas. Las descargas del 
DAI también pueden ser inapropiadas (figura 11).

En casos de descargas inapropiadas del DAI (p. ej., debido a TSV 
o defectos de la derivación) o terapia con DAI innecesaria (p. ej., 
para las TVNS o para las TV repetidas que cesan y se reinician espon-
táneamente), se recomienda retirar la terapia con DAI. Si el electro-
fisiólogo especialista o el programador no estuviesen disponibles, 
el DAI puede desactivarse colocando un imán sobre el dispositivo.

En el caso de inestabilidad hemodinámica en la evaluación 
inicial, se recomienda la reanimación cardiopulmonar avanzada 
(RCPA).315 Las causas reversibles que contribuyen al inicio y la per-
petuación de la arritmia ventricular deben corregirse (ver sección 
6.1.1). El tratamiento depende del tipo de arritmia ventricular y de 
la etiología subyacente.312,316 El tratamiento posterior generalmen-
te requiere un enfoque multidimensional con reprogramación del 
DAI cuando proceda, antiarrítmicos, sedación, ablación con caté-
ter, modulación autonómica y asistencia mecánica circulatoria.

La elevación del tono simpático debe tratarse. Para pacien-
tes con descargas recurrentes del DAI, la sedación está indicada 
para aliviar el estrés psicológico y disminuir el tono simpático 
pro-arritmogénico. El tratamiento inicial con betabloqueantes, 
preferiblemente no selectivos, como el propranolol, que en un 
estudio demostró ser superior al metoprolol,317 combinados con 
amiodarona318 es el usado más frecuentemente. En pacientes con 
TV recurrentes mal toleradas hemodinámicamente resistentes 
a la amiodarona, el landiolol (bloqueante β1 selectivo de acción 
ultracorta) demostró ser efectivo para la terminación en dos es-
tudios más pequeños.319,320 La administración de otros antiarrít-
micos como la procainamida,321 la lidocaína,322 o la quinidina296,297 
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dependen de la situación específica, el tipo de arritmia ventricular 
y la etiología subyacente. Cuando las tormentas eléctricas sean 
intratables, con múltiples descargas en unas horas, a pesar de las 
terapias antiarrítmicas disponibles, la sedación profunda/intuba-
ción debe considerarse junto con la ventilación mecánica.325 Si el 
tratamiento con betabloqueantes no es suficiente o no se tolera 
para disminuir el tono simpático, ciertos pacientes pueden bene-
ficiarse de la modulación autonómica, es decir, el bloqueo percu-
táneo del ganglio estrellado,326 la anestesia epidural torácica327 o la 
denervación simpática cardiaca.328

La arritmia más frecuentemente subyacente a una tormenta 
arrítmica es la TVMS asociada con cardiopatía estructural tratable 
con ablación con catéter.313,329 El éxito de la ablación se asocia con una 
reducción significativa de la recurrencia de TV y de tormenta arrítmi-
ca y una mejora de la supervivencia a largo plazo según análisis re-

trospectivos.330,331 En pacientes con TV monomórfica lenta incesante, 
se prefiere la ablación con catéter a los antiarrítmicos, que pueden 
solo enlentecer aún más la TV. La ablación con catéter debe conside-
rarse para pacientes con episodios sintomáticos recurrentes de TVP 
o FV desencadenados por EV similares.221,332–334 La instauración de
asistencia mecánica circulatoria debe recomendarse para la estabili-
zación hemodinámica, cuando fracase la terapia convencional y para 
aportar apoyo circulatorio durante la ablación.335 En un metaanálisis
reciente336 en el que se incluyó a 2.465 pacientes, se observó una mor-
talidad sustancialmente menor con la asistencia mecánica circulato-
ria profiláctica en pacientes con tormenta arrítmica o alto riesgo en la 
escala PAINESD.337 Por el contrario, el rescate con asistencia mecánica 
circulatoria durante la ablación se asoció con una alta tasa de mortali-
dad.338 En pacientes con tormenta arrítmica por TVP/FV, el tratamien-
to lo determina la etiología subyacente (figura 11). 

Sí

No

No

Sí

Paciente con tormentas eléctricas o descargas repetidas del DAI

Evaluación del 
ritmo/interro-
gación del DAI
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(Clase I) 
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(Clase I)
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(Clase I)

Tratamiento 
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(Clase I)
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inapropiadas o 

innecesarias

Terapia inapropiada por 
FA/TVS/sobresensado de los 

electrodos
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(Clase I)
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Tipo de arritmia ventricular

Arritmia ventricular polimórfica Arritmia ventricular monomórfica

PASO I

PASO 2

PASO 3

Figura 11. Parte 1. Tratamiento de pacientes con tormenta arrítmica o descargas repetidas del desfibrilador automático implantable
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Figura 11. Parte 2. Tratamiento de pacientes con tormenta arrítmica o descargas repetidas del desfibrilador  automático implantable. i.v.: intravenoso/a 

Tabla de recomendaciones 9. Recomendaciones para el tratamiento agudo de la taquicardia ventricular sostenida y las tormentas eléctricas

Recomendaciones Clasea Nivelb

Tratamiento agudo de la TVS

Se recomienda la cardioversión con corriente continua como tratamiento de primera línea en pacientes con TVMS mal tolerada 
hemodinámicamente.303,339 I B

Se recomienda la cardioversión con corriente continua como tratamiento de primera línea en pacientes que presenten TVMS bien 
tolerada siempre que el riesgo de anestesia/sedación sea bajo. I C

En pacientes con TV idiopática hemodinámicamente bien tolerada, se recomienda el tratamiento con betabloqueantes intravenosos (TV 
del TSVD) o verapamilo (TV fascicular).306,307 I C

En pacientes con taquicardia regular de complejo QRS ancho hemodinámicamente bien tolerada con sospecha de TSV, se debe considerar 
la administración de adenosina o las maniobras vagales.300 IIa C

En pacientes que presenten TVMS hemodinámicamente bien tolerada y diagnóstico o sospecha de cardiopatía estructural, se debe 
considerar la procainamida intravenosa.303 IIa B

En pacientes con TVMS hemodinámicamente bien tolerada sin diagnóstico establecido, se puede considerar la amiodarona intravenosa.303 IIb B

En pacientes con TVMS hemodinámicamente bien tolerada sin cardiopatía estructural significativa, se puede considerar flecainida, 
ajmalina o sotalol.304,305 IIb C

El verapamilo intravenoso no se recomienda para las taquicardias con complejo QRS ancho o de mecanismo desconocido.308,309 III B

Tratamiento de tormentas eléctricas

La sedación de leve a moderada se recomienda en pacientes con tormenta arrítmica para aliviar el malestar psíquico y reducir el tono simpático. I C

La terapia antiarrítmica con betabloqueantes (preferiblemente no selectivos) en combinación con amiodarona intravenosa se 
recomienda en pacientes con cardiopatía estructural y tormenta arrítmica a no ser que esté contraindicada.317,318 I B

El magnesio intravenoso con suplementación de potasio se recomienda en pacientes con Tdp.295 I C

Continúa
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El isoproterenol o la estimulación cardiaca transvenosa para aumentar el ritmo cardiaco se recomiendan en pacientes con síndrome de 
QTL adquirido y TdP recurrentes a pesar de la corrección de los factores precipitantes y del magnesio. I C

La ablación con catéter se recomienda en pacientes con TV incesante o tormenta arrítmica debido a TVMS refractaria a antiarrítmicos.330,331 I B

La sedación profunda/intubación se debe considerar en pacientes con tormenta arrítmica intratable con tratamiento farmacológico.325 IIa C

La ablación con catéter se debe considerar en pacientes con episodios recurrentes de TVP/FV desencadenados por EV similares, que no 
responden al tratamiento médico o a la revascularización coronaria.221,332,333 IIa C

La quinidina se puede recomendar en pacientes con enfermedad coronaria y tormenta arrítmica debido a TVP recurrente cuando otros 
antiarrítmicos fracasen.323,324 IIb C

La modulación autonómica se puede considerar en pacientes con tormenta arrítmica refractaria al tratamiento farmacológico en 
quienes la ablación con catéter no sea efectiva o posible.326,328,340 IIb C

La instauración de asistencia mecánica circulatoria se puede recomendar en el tratamiento de tormenta arrítmica farmacológicamente 
refractaria y shock cardiogénico.335 IIb C

EV: extrasístoles ventriculares; FV: fibrilación ventricular; QTL: QT largo; TdP: torsades de pointes; TSV: taquicardia supraventricular; TSVD: tracto de salida del 
ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVP: taquicardia ventricular polimórfica
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

Sí

No

Arritmia ventricular monomórfica

Carga de arritmia ventricularc

Alta

Tormenta arrítmica recurrente

Optimización de la programa-
ción del DAIa (Clase I)

Optimización de la programa-
ción del DAIa (Clase I)

Con amiodarona o no se desea

Ablación con catéter
(Clase I)

Antiarrítmicos según la 
enfermedad subyacente 

y la función cardiaca

Tormenta arrítmica 
recurrente

Betabloqueantes/sedación 
(Clase I)

Amiodarona i.v. (Clase I)

Ablación con catéter
(Clase I)

Sedación profunda/Intubación 
(Clase IIa)

Modulación autonómica
(Clase IIb)

Asistencia mecánica circulatoria 
(Clase IIb)

Sobreestimulacióne

Baja

Figura 11. Parte 3. Tratamiento de pacientes con tormentas arrítmica o descargas repetidas del desfibrilador automático implantable.  
DAI: desfibrilador automático implantable; EV: Extrasístoles ventriculares; FA: fibrilación auricular; FV: fibrilación ventricular;  i.v.: intravenoso/a; 

IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevación del segmento ST; RCPA: reanimación cardiopulmonar avanzada; TVPC: taquicardia ventricular 
polimórfica catecolaminérgica. aSección de aspectos especiales para la terapia con dispositivos. bNo hay datos sobre el efecto de la quinidina en 

las arritmias ventriculares polimórficas desencadenadas por EV. cUna alta carta de arritmia ventricular hace referencia a un escenario clínico poco 
frecuente con episodios de arritmia ventricular muy frecuentes que requieren descargas del DAI y en los que solo se pueden conseguir pequeños 

periodos de ritmo estable. La baja carga de arritmia ventricular hace referencia a un escenario clínico con RCPA/descargas del DAI repetidas seguidas 
de ritmo estable. dSi la bradicardia o las pausas posextrasistólicas facilitan la iniciación de TVP/FV. eLa sobreestimulación (estimular con una 

frecuencia ligeramente superior al ritmo de base) puede ser útil para terminar las TV lentas recurrentes/incesantes.
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Tabla 8. Fármacos antiarrítmicos (tratamiento agudo y crónico)

Antiarrítmico Efectos en el ECG Indicaciones 
(específicas)

Dosis oral diaria
(dosis i.v.)

Efectos secundarios Contraindicaciones, 
precauciones, otras 

consideraciones

Amiodarona Disminuye la 
frecuencia del 
nódulo sinusal, 
prolonga el 
intervalo QTa

EV, TV, FV 200–400 mg
Dosis de carga: 
600–1.200 mg/ 24 h 
8–10 días.
(Dosis de carga:  
5 mg/kg en
20 min–2 h, 2–3 
veces en  
24 h, seguidos de 
600–1.200 mg/24 h 
8–10 días)

Cardiacos:
Bradicardia, TdP 
(infrecuente)
Extracardiacos: 
fotosensibilidad, depósitos 
corneales, hipotiroidismo, 
hipertiroidismo, toxicidad 
pulmonar, hepatotoxicidad, 
polineuropatía, 
pigmentación azulada de 
la piel.

Precauciones:
Disfunción del nódulo 
sinusal, alteraciones graves 
de la conducción AV, 
hipertiroidismo.
Otras consideraciones:
Puede utilizarse en pacientes 
con insuficiencia cardiaca.
Aumenta el riesgo de 
miopatía cuando se combina 
con estatinas.

Adenosina Bloqueo AV 
transitorio

Taquicardia de complejo 
ancho regular de origen 
desconocido (TV del 
tracto de salida)

No oral (bolos de 
6–18 mg)

Dolor torácico, rubor, 
broncoconstricción

Contraindicaciones:
Asma grave, FA preexcitada
Otras consideraciones: 
Antagonistas: teofilina.

Ajmalina Prolonga la 
duración del QRS 
y del intervalo QTa

TV (desenmascara un 
ECG de síndrome de 
Brugada)

No oral (1 mg/kg 
durante 5–10 min 
(dosis máxima  
100 mg) o
1 mg/kg a 10 mg/min

Cardiacos:
FV (rara si sospecha de 
síndrome de Brugada), TdP 
ocasionales, inotropismo 
negativo.
Extracadiacos:
Ictericia colestásica, cefalea, 
náuseas, trombocitopenia

Contraindicaciones:
Patrón EG de Brugada tipo 1, 
prolongación del QT

Betabloqueantes Disminuye la 
frecuencia del 
nódulo sinusal, 
prolonga 
el intervalo 
PR, acorta el 
intervalo QT

EV, TV (SQTL, TVPC) Variados (varios) Cardiacos:
Bradicardia, bloqueo AV, 
hipotensión, inotropismo 
negativos
Extracardiacos:
Fatiga, broncoespasmo, 
trastornos sexuales, 
depresión, frío en 
extremidades

Contraindicaciones:
Disfunción grave del 
nódulo sinusal, alteraciones 
graves de la conducción del 
nódulo AV, insuficiencia 
cardiaca descompensada, 
vasoespasmo coronario, asma 
grave, síndrome de Brugada.

6.2 Tratamiento a largo plazo

6.2.1. Farmacoterapia
El tratamiento médico óptimo de la cardiopatía subyacente, inclu-
yendo las dosis máximas toleradas de fármacos para la insuficien-
cia cardiaca, es obligatorio.341

En las Guía ESC 2021 sobre el diagnóstico y tratamiento de la 
insuficiencia cardiaca aguda y crónica se recomiendan para los 
pacientes con insuficiencia cardiaca con fracción de eyección re-
ducida (ICFEr): los inhibidores de la enzima convertidora de angio-
tensina (IECA)/antagonista de los receptores de la angiotensina II 
(ARA II)/inhibidor de la neprilisina y del receptor de la angiotensina 
(INRA), los antagonista de los receptores de mineralocorticoides 
(ARM), los betabloqueantes y los inhibidores del cotransportador 
de sodio-glucosa 2 (SGLT2) para reducir la mortalidad por insufi-
ciencia cardiaca y la MSC.342

Los antiarrítmicos tienen un papel importante como trata-
miento complementario en el manejo de la arritmia ventricu-
lar, especialmente en pacientes sintomáticos (tabla 8). Hasta 
ahora, ningún antiarrítmico, excepto los betabloqueantes, ha 
demostrado reducir la mortalidad total. Cada fármaco tiene 
un potencial importante de causar acontecimientos adversos, 

incluyendo proarritmia. Por ejemplo, muchos antiarrítmicos, 
así como otros muchos fármacos con otras indicaciones tera-
péuticas, pueden prolongar el intervalo QT (http://www.cre-
diblemeds.org) y provocar TdP, tener efectos cronotrópicos 
negativos, empeorar la insuficiencia cardiaca y causar bradi-
cardia. Muchos fármacos aumentan el riesgo de arritmia ven-
tricular en pacientes con síndrome de Brugada (http://www.
brugadadrugs.org).

Tabla de recomendaciones 10. Recomendaciones para  
el tratamiento farmacológico para la insuficiencia cardiaca

Recomendaciones Clasea Nivelb

El tratamiento médico óptimo incluye IECA/ARA/
INRA, ARM, betabloqueantes e inhibidores del SGLT2 
para todos los pacientes con insuficiencia cardiaca 
con fracción de eyección reducida. 343–347

I A

ARA: antagonista de los receptores de la angiotensina; ARM: antagonista 
de los receptores de mineralocorticoides; IECA: inhibidores de la enzima 
de conversión de la angiotensina; INRA: inhibidor de la neprilisina y del 
receptor de la angiotensina; SGLT2: cotransportador-2 de sodio y glucosa 
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

Continúa
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Landiolol 
(bloqueante β1 
selectivo de acción 
ultracorta)

Ver 
betabloqueantes

TV, tormenta arrítmica Bolos de 100 μg/kg 
en 1 min, infusión 
10–40 μg/kg/min 
(máx. 80 μg/kg/ 
min; máx. 24 h 
dosis total 57,6 mg/
kg/día)

Ver betabloqueantes Contraindicaciones:
Ver betabloqueantes. 
Bradicardia, hipotensión.
Otras consideraciones: poca 
experiencia en su uso tras 
24 h.

Nadolol 
(bloqueante β1 β2 
no selectivo)

Ver 
betabloqueantes

EV, TV (SQTL, TVPC) 40–120 mg Ver betabloqueantes Contraindicaciones:
Ver betabloqueantes
Otras consideraciones:
Semivida plasmática 20–24h

Propanolol 
(bloqueante β1β2 
no selectivo)

Ver 
betabloqueantes

EV, TV (tormenta 
arrítmica, SQTL, TVPC)

80–320 mg  
(160 mg/24 h)

Ver betabloqueantes Contraindicaciones:
Ver betabloqueantes

Disopiramida Aumenta la 
frecuencia del 
nódulo sinusal 
y prolonga el 
intervalo PR, la 
duración del QRS 
y el intervalo QTa

EV, TV 250–750 mg Cardiacos:
Inotropismo negativo, 
bloqueo AV, proarritmia 
(TMV, TdP ocasionalmente)
Extracardiacos:
Efectos anticolinérgicos

Contraindicaciones:
Disfunción sinusal grave, 
alteraciones graves de la 
conducción AV, alteraciones 
graves de la conducción 
intraventricular, IAM previo, 
cardiopatía estructural 
significativa, hipotensión.
Otras consideraciones:
Reduce la obstrucción del 
flujo de salida del VI y los 
síntomas de la MCH.

Flecainida Prolonga el 
intervalo PR, la 
duración del QRS 
y el intervalo QTa

EV, TV (desenmascara 
un ECG de síndrome de 
Brugadab)

200–400 mg  
(1–2 mg/kg durante 
10 min)

Cardiacos:
Proarritmia (TVM, 
TdP ocasionalmente), 
inotrópicos negativos, 
bradicardia sinusal, bloqueo 
AV, conducción AV 1:1 
durante aleteo auricular
Extracardiacos:
Efectos sobre el sistema 
nervioso central (p. ej., 
somnolencia, diplopía, 
cefalea).

Contraindicaciones:
IAM previo, cardiopatía 
estructural significativa, 
síndrome de Brugada, 
disfunción grave del nódulo 
sinusal, alteraciones 
de la conducción AV o 
intraventricular graves, 
SQTL heredado (excepto 
SQTL3), nefropatía grave 
(aclaramiento de la 
creatinina <35 ml/min/ 
1,73 m2)
Otras consideraciones: retirar 
si ensanchamiento del QRS 
>25% o bloqueo de rama.

Isoproterenol Aumenta la 
frecuencia 
del nódulo 
sinusal, acorta el 
intervalo QT

(Tormenta arrítmica 
en el síndrome 
de Brugada, FVI 
y síndrome de 
repolarización precoz, 
TdP, sobredosis de 
betabloqueantes, SQTL 
adquirido)

No oral  
(0,5–10 μg/min)

Cardiacos:
Taquicardia sinusal, 
vasodilatación
Extracardiacos: cefalea, 
sudoración, temblores.

Contraindicaciones:
SCA, SQTL
Otras consideraciones:
Semivida plasmática corta 
(2 min)

Lidocaína Sin efectos 
significativos

(TV/FV asociadas con 
SCA) 

No oral (bolos 50–
200 mg, seguidos de 
2–4 mg/min)

Cardiacos:
Bloqueo sinoauricular
Extracardiacos:
Efectos sobre el sistema 
nervioso central (p. ej., 
somnolencia, mareo)

Precauciones:
Reducir la dosis si reducción 
del flujo sanguíneo 
hepático (p. ej., shock, 
β– bloqueo, insuficiencia 
cardiaca grave).
Otras consideraciones:
Más efectivos con niveles 
altos de potasio. Escasos 
efectos secundarios 
hemodinámicos.

Continúa
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Mexiletina Sin efectos 
significativos

EV, TV (QTL3) 600–1200 mg 
Dosis de carga: 
400 mg iniciales 
seguidos de 600 mg 
en las primeras 24 h

Cardiacos:
Bradicardia sinusal en 
la disfunción del nódulo 
sinusal, hipotensión
Extracardiacos:
Efectos sobre el sistema 
nervioso central (p. ej., 
temblores, disartria, mareos), 
molestias gastrointestinales

Contraindicaciones:
Disfunción del nódulo 
sinusal, alteraciones graves 
de la conducción AV, 
insuficiencia cardiaca grave

Procainamida Prolonga el 
intervalo PR, la 
duración del QRS 
y el intervalo QTa

TV (Bolos de 100 mg que 
se pueden repetir 
tras 5 min si no 
surten efecto, máx. 
500–750 mg [máx. 
50 g/min]. Luego, 
cada 2–6 mg/min)

Cardiacos:
Bradicardia sinusal, 
hipotensión, TdP
Extracardiacos: 
Exantema, mialgias, 
vasculitis, lupus eritematoso 
sistémico, agranulocitosis

Contraindicaciones:
Disfunción grave del 
nódulo sinusal, alteraciones 
graves de la conducción AV, 
alteraciones graves de la 
conducción intraventricular, 
disfunción grave del VI, 
hipotensión, síndrome de 
Brugada

Propafenona Prolonga el 
intervalo PR, la 
duración del QRS 
y el intervalo QTa

EV, TV 450–900 mg Cardiacos:
Bradicardia sinusal, bloqueo 
AV, inotropismo negativo, 
proarritmia (TVM, TdP 
ocasionales)
Extracardiacos: alteraciones 
gastrointestinales, cefalea, 
xerostomía

Contraindicaciones:
IAM previo, cardiopatía 
estructural significativa, 
síndrome de Brugada, 
disfunción grave del nódulo 
sinusal, alteraciones graves 
de la conducción AV o 
intraventricular, SQTL, 
nefropatía o hepatopatía 
graves.
Otras consideraciones:
Retirar si ensanchamiento del 
QRS >25% o bloqueo de rama

Quinidina Aumento de la 
frecuencia sinusal 
y prolongación del 
intervalo PR, la 
duración del QRS 
y el intervalo QTa

(FVc, síndrome de 
Brugada, SQTC).

600–1.600 mg 
Dosis de carga: 
iniciar con  
200 mg cada 3 h 
hasta conseguir 
efectos, máx. 3 g in 
las primeras 24 h

Cardiacos:
Hipotensión, 
TdPdExtracardiacos: 
alteraciones 
gastrointestinales, trastornos 
auditivos y visuales, 
confusión, leucopenia, 
anemia hemolítica, 
trombocitopenia, anafilaxia

Contraindicaciones:
Disfunción grave del nódulo 
sinusal, alteraciones graves 
de la conducción AV o 
intraventricular, IAM previo, 
cardiopatía estructural 
significativa, hipotensión, 
SQTL

Ranolazina Disminuye la 
frecuencia del 
nódulo sinusal, 
prolonga el 
intervalo QTa

TV (SQTL3) 50–2.000 mg Cardiacos:
Bradicardia sinusal, 
hipotensión
Extracardiacos: mareo, 
náuseas, estreñimiento, 
alteraciones 
gastrointestinales, cefaleas, 
exantema

Contraindicaciones:
Disfunción grave del nódulo 
sinusal, insuficiencia cardiaca 
grave, SQTL (distinto a SQTL3)
Precauciones:
Tratamientos concomitantes 
asociados con la 
prolongación del intervalo QT

Sotalol Disminuye la 
frecuencia del 
nódulo sinusal, 
prolonga el 
intervalo QTa

TV 160–640 mg (0,5–1,5 
mg/kg en 10 min. Si 
necesario, se puede 
repetir tras 6h)

Ver betabloqueantes
TdPd (>2% de los pacientes, 
monitorización estrecha 
del intervalo QT y del 
aclaramiento de la 
creatinina)

Contraindicaciones:
Disfunción grave del 
nódulo sinusal, alteraciones 
graves de la conducción AV, 
insuficiencia cardiaca grave 
con FEVI reducida, HVI 
significativa, aclaramiento 
de la creatinina <30 ml/min, 
vasoespasmo coronario, SQTL
Precauciones: tratamientos 
concomitantes asociados 
con la prolongación del QT, 
hipopotasemia.
Otras consideraciones: para los 
efectos de bloqueo de canales 
del potasio se requieren dosis 
más altas que para los efectos 
betabloqueantes.

Continúa
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Verapamilo Prolonga el 
intervalo PR

(Taquicardia ventricular 
fascicular del VI)

120–480 mg (5–10 
mg en bolo lento. Si 
necesario, se puede 
repetir tras 30 min)

Cardiacos:
Bradicardia sinusal en 
la disfunción del nódulo 
sinusal, bloqueo AV, 
inotropismo negativo, 
hipotensión.
Extracardiacos:
Alteraciones 
gastrointestinales, edema 
periférico, rubor.

Contraindicaciones:
Insuficiencia cardiaca con 
FEVI reducida, disfunción 
grave del nódulo sinusal y 
alteraciones graves de la 
conducción AV, TV de origen 
desconocido, SCA, síndrome 
WPW
Otras consideraciones:
Aumenta el riesgo de 
miopatía en combinación con 
estatinas.

ECG: electrocardiograma; EV: Extrasístoles ventriculares; FA: fibrilación auricular; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; 
FVI: fibrilación ventricular idiopática; HVI: hipertrofia ventricular izquierda; i.v.: intravenoso/a; IAM: infarto agudo de miocardio; MCH: miocardiopatía 
hipertrófica; SCA: síndrome coronario agudo; SQTC: síndrome de QT corto; SQTL: síndrome de QT largo; TdP: torsades de pointes; TV monomórfica: taquicardia 
ventricular monomórfica; TV: taquicardia ventricular; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica; VI: ventrículo izquierdo; WPW: Wolff-
Parkinson-White.
aPrecaución con las enfermedades concomitantes o medicamentos que prolonguen el intervalo QT. Se debe retirar si QTc >500 ms. Ver figura 13 Algoritmo para 
la evaluación previa al inicio y el seguimiento de pacientes que requieran medicación asociada a la prolongación del segmento QT
bSi la ajmalina no está disponible
cIAM subagudo, descargas prematuras ectópicas multifocales del haz de Purkinje, síndrome de repolarización precoz, FVI.
dLos efectos secundarios proarrtímicos requieren indicaciones fuertes en pacientes sin DAI. 

Sí

Sí

No

No

Pacientes que requieren bloqueadores de los canales de sodio

Evaluación del perfil de riesgo del 
paciente antes del inicio

Contraindicaciones:
• Síndrome de Brugadaa
• IAM previo (�lecainida)b
• Disfunción grave del VI
• Cardiopatía valvular grave
• Bradicardia grave, bloqueo de rama, > bloqueo AV de 

primer grado

Precauciones:
• Disfunción de VI de cualquier grado
• Hipertrofia del VI
• Cualquier cardiopatía valvular significativa
• Bloqueo AV de primer grado
• Intervalo QT prolongado (disopiramida, quinidina)

Considerar cambio de medicamento Considerar la 
reducción de la dosis Considerar la determinación 

de los niveles de fármaco en sangre

Antecedentes de cardiopatía
o

alteraciones electrocardiográficas
o

alteraciones ecocardiográficas

ECG 1–2 semanas tras el inicio o el 
aumento de la dosise

ΔQRS > 25%f o alteraciones en la ergometría?
(nuevo bloqueo de rama, ΔQRS >25% or QRS 

>130 ms)

Continuar tratamiento Informar al paciente 
sobre los síntomas de alerta (síncope) ECG 

periódicos con evaluación de la anchura del 
QRS Control de cambios en las funciones 

renal y hepática Atención a las potenciales 
interacciones farmacológicas

Iniciar el tratamientoc

Iniciar el tratamiento según decisiones 
individuales (riesgo/beneficio)d

Figura 12. Algoritmo para la evaluación previa al inicio y durante el seguimiento de pacientes que requieran bloqueadores de los canales de 
sodio. ECG: electrocardiograma; VI: ventrículo izquierdo; IAM: infarto agudo de miocardio. ahttp://www.brugadadrugs.org. bFlecainida, encainida. 

cCoadministración de fármacos con efectos sobre el bloqueo del nodo AV en pacientes con fibrilación auricular o flúter auricular. dEn pacientes 
con DAI, se puede aceptar un mayor riesgo proarrítmico inducido por fármacos. eSegún la Guía ESC 2020 sobre el diagnóstico y tratamiento de 
la fibrilación auricular.348 fUn ΔQRS > 25% no es un valor límite absoluto, pero depende de la anchura del QRS antes del inicio del tratamiento 

farmacológico y de las consideraciones individuales de cada paciente sobre el riesgo–beneficio.
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La modificación de los factores de riesgo, siempre que sea po-
sible, es importante para prevenir la proarritmia. En pacientes que 
requieran fármacos potencialmente arritmogénicos se recomien-
da llevar a cabo un ECG y otras pruebas dependiendo del perfil del 
paciente y las características del antiarrítmico (figuras 12 y 13).

6.2.2. Implante de dispositivos

6.2.2.1. Desfibrilador automático implantable

Los DAI son una parte esencial en el tratamiento de supervivientes 
de parada cardiaca por arritmia ventricular o en aquellos con alto 
riesgo de sufrirla. Entre las desventajas se encuentran el alto coste 
inicial del dispositivo, las complicaciones asociadas al dispositivo 
y el relativamente alto número necesario a tratar (NNT) para pre-
venir una MSC en prevención primaria.

Un metaanálisis sobre pacientes en los tres primeros ensa-
yos con DAI349–351 en los que se comparó el DAI con la terapia mé-
dica para la prevención secundaria de la MSC, se demostró una 
reducción de la mortalidad del 28% (HR 0,72; IC95% 0,6–0,87; 
p = 0,0006) casi toda debida a la reducción de muerte arrítmica 

(HR 0,5; IC95% 0,37–0,67; p < 0,0001) en el grupo con DAI.352 Por 
tanto, el uso de DAI para la prevención secundaria de MSC en au-
sencia de causas reversibles está altamente aceptado.

El papel de los DAI para la prevención primaria de la MSC en pa-
cientes con insuficiencia cardiaca con FEVI ≤35% se ha demostrado 
en numerosos estudios aleatorizados controlados.353–356 Dos grandes 
registros contemporáneos prospectivos con más de 5.000 pacientes 
han respaldado los informes sobre la reducción de la mortalidad.357–358 

En el ensayo EU-CERT-ICD, el implante de un DAI en prevención pri-
maria se asoció con una disminución de la mortalidad del 27% con 
resultados similares en la enfermedad coronaria y la MCD.357 Los re-
sultados del ensayo DANISH, sin embargo, indican que los beneficios 
sobre la mortalidad pueden ser menos claros en pacientes contempo-
ráneos con insuficiencia cardiaca no isquémica (ver sección 7.1.3.1.).359

En la evaluación diagnóstica para la terapia con DAI es extrema-
damente importante tomar en consideración la expectativa de vida 
del paciente, la calidad de vida y las morbilidades para reevaluarlas 
y abordarlas con el paciente cuando llegue el momento de cambiar 
el generador. Hay evidencias de que los pacientes con insuficiencia 
renal terminal, diabetes y pacientes ancianos obtienen menos be-
neficios o incluso ninguno de la prevención primaria con DAI.357.360–

Sí

Sí

Sí

No

No

No

Paciente que requiere fármaco asociado con prolongación del QTa

Evaluación del perfil de riesgo del paciente 
antes del inicio

Contraindicado: no iniciar tratamiento

Iniciar fármaco si indicación fuerte con seguimiento estrecho

Iniciar tratamiento

QTc >500 ms

Síndrome QT largo o QTc basal >500msb

Hipopotasiemia/ hipomagnesemia/fallo 
renal/fallo hepático/hipertrofia del 

VI/insuficiencia cardiaca/fármaco adicional 
que alargue el QT

ECG basal, tras 1 día y tras 1–2 del inicio o 
aumento de la dosisc

Considerar cambio a otro fármaco
Si recomendación fuerte, considerar reducir la dosis

Considerar determinación de los niveles del fármaco en sangre

Continuar tratamiento
Informar al paciente sobre los síntomas de alerta (síncope) 

Controlar cambios en las funciones renal y hepática

Figura 13. Algoritmo para la evaluación previa al inicio y durante el seguimiento de pacientes que requieran medicamentos asociados a la 
prolongación del segmento QT. ECG: electrocardiograma; VI: ventrículo izquierdo. ahttp://www.crediblemeds.org. bSi indicación fuerte y sin 

tratamiento alternativo, consultar con un especialista.  eSegún las Guía ESC 2020 sobre el diagnóstico y tratamiento de la fibrilación auricular.348
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632 Las mujeres han sido infrarrepresentadas en todos los ensayos de 
prevención primaria y los datos sugieren que pueden obtener me-
nos beneficios.631 En general, el riesgo de MSC debe balancearse con 
el riesgo competitivo de cada paciente de muerte no arrítmica.363,364

En el contexto de la medicina centrada en el paciente, los médi-
cos y los profesionales de la salud deben involucrar a los candidatos 
a un DAI y quienes finalmente lo reciben en el proceso de toma de 
decisiones. Es obligatorio comunicar la información relevante, ase-
gurando un entendimiento claro de los beneficios, los riegos y las 
potenciales consecuencias de cada opción, para permitir al paciente 
participar activamente en la toma de decisiones. Este proceso con-
junto de toma de decisiones debe incluir los diferentes escenarios, 
incluyendo la prevención primaria con el implante de un DAI, el re-
emplazo del generador de DAI y los cuidados en el final de la vida. 
Más importante aún, el trasfondo cultural, religioso y socioeconó-
mico de cada paciente afecta a diversos factores en la percepción de 
«buena calidad de vida». Aunque las escalas de predicción clínica, 
como MADIT-ICD,365 pueden aportar información adicional, la toma 
de decisiones no debe basarse únicamente en estas escalas.

Tabla de recomendaciones 11. Recomendaciones para  
el implante de DAI

Recomendaciones Clasea Nivelb

El implante de un DAI solo se recomienda para 
pacientes con expectativas de supervivencia con 
buena calidad de vida superior a 1 año.

I C

No se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con arritmias ventriculares incesantes hasta que la 
arritmia ventricular esté controlada.

III C

DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

Tabla de recomendaciones 12. Recomendaciones para  
la prevención secundaria de la muerte súbita cardiaca

Recomendaciones Clasea Nivelb

El implante de un DAI se recomienda en pacientes 
con FV documentada o TV hemodinámicamente mal 
tolerada en ausencia de causas irreversibles.349–352

I A

En pacientes con TV/FV, con indicación de DAI y 
sin contraindicación para amiodarona, se puede 
considerar la amiodarona cuando el DAI no esté 
disponible, esté contraindicado por razones médicas 
concomitantes o el paciente lo rechace.

IIb C

En pacientes con TVMS o TVPS/FV desencadenada por 
EV de morfología similar e indicación de DAI, la ablación 
con catéter se puede considerar cuando el DAI no esté 
disponible, esté contraindicado por razones médicas 
concomitantes o el paciente  
lo rechace.

IIb C

EV: extrasístoles ventriculares; FV: fibrilación ventricular; TV: taquicardia 
ventricular
TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVPS: taquicardia 
ventricular polimórfica sostenida
*Para la prevención primaria y los aspectos específicos de la prevención 
secundaria, diríjase a la sección 7.
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

Las complicaciones de la terapia con DAI incluyen terapias 
inapropiadas, rotura de los electrodos e infecciones relacionadas 
con el dispositivo. La implantación de desfibriladores automáticos 
subcutáneos (DAI subcutáneos) se ha desarrollado para tratar los 
problemas relacionados con los electrodos intravenosos. Los DAI 
subcutáneos no tienen electrodos intravasculares y, por tanto, no 
ofrecen estimulación antitaquicardia. En el ensayo PRAETORIAN 
se aleatorizó a 849 pacientes con indicación de DAI, pero sin indi-
cación de estimulación cardiaca, a recibir un DAI subcutáneo o un 
DAI transvenoso.366 Durante un seguimiento medio de 49 meses, 
se mostró no inferioridad para el objetivo primario de complica-
ciones relacionadas con el dispositivo y descargas inapropiadas. 
La tasa de descargas inapropiadas fue del 9,7% en el grupo con 
DAI subcutáneo y del 7,3% en el grupo con DAI (HR 1,43; IC95% 
0,89–2,30). Tampoco se observaron diferencias en el objetivo se-
cundario de muerte y descargas apropiadas, pero el ensayo no te-
nía la suficiente potencia estadística para mostrar no inferioridad 
para este segundo objetivo. Cabe señalar que más del 80% de los 
pacientes incluidos tenían una clase I y II de la NYHA y eran más 
jóvenes que en otros ensayos anteriores con DAI.

Tabla de recomendaciones 13. Recomendaciones para  
el implante  de DAI subcutáneo

Recomendaciones Clasea Nivelb

El implante de un desfibrilador automático 
subcutáneo se debe considerar como alternativa al 
desfibrilador automático implantable transvenoso 
en pacientes con indicación de DAI cuando la 
estimulación para la bradicardia, la resincronización 
cardiaca o la estimulación antitaquicardia no sean 
necesarias.366

IIa B

DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

6.2.2.2. Adición de terapia de resincronización cardiaca2

Está demostrado que la terapia de resincronización cardiaca 
(TRC) reduce la mortalidad en pacientes con insuficiencia car-
diaca367 y la evaluación cuidadosa de los potenciales beneficios 
de la TRC en pacientes con indicación de DAI antes del implante 
es obligatoria.2 El papel de la adición de un desfibrilador no está 
tan comprobado.368,369 El ensayo RESET-CRT, todavía en activo, 
tiene como objetivo determinar el impacto de la TRC-desfibrila-
dor en la mortalidad total y la MSC en pacientes con insuficiencia 
cardiaca e indicación de TRC.

Tabla de recomendaciones 14. Recomendaciones para  
la incorporación de terapia de resincronización cardiaca  

al desfibrilador automático implantable

Recomendaciones Clasea Nivelb

Cuando un DAI esté indicado, se recomienda 
evaluar si el paciente se beneficiaría de la TRC-
desfibrilador.367

I C

TRC: terapia de resincronización cardiaca
DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 
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6.2.2.3. Chaleco desfibrilador

El chaleco desfibrilador es un desfibrilador externo que ha mostra-
do eficacia en la detección y el tratamiento de la TV y la FV.370 Por 
tanto, es apto para pacientes con riesgo temporal que no sean can-
didatos para implante de DAI, por ejemplo, durante la extracción de 
un dispositivo infectado y el posterior tratamiento antibiótico.371 Un 
problema sin resolver es la protección de los pacientes en el periodo 
precoz (40 días) tras un IAM. En el ensayo VEST participaron 2.302 
pacientes con IAM y FEVI ≤35% a quienes se aleatorizó precozmente 
2:1 a chaleco desfibrilador o no siguiendo el tratamiento médico óp-
timo basado en las guías.372 Tras un seguimiento de 90 días, no hubo 
diferencias en el objetivo primario de muerte arrítmica (1,6 frente 
a 2,4%; riesgo relativo de 0,67; IC95% 0,37–1,21; p = 0,18). Una de las 
preocupaciones fue la baja mediana de tiempo de uso de 18 h (rango 
intercuartílico [RIC] 3,8–22,7). Este tiempo de uso fue más alto (23,4 
h, RIC 22,2–23,8) en un reciente registro multicéntrico tras un plan 
estructurado de educación para los pacientes.371 Sin embargo, se-
gún los datos disponibles, el Grupo de trabajo no recomienda el uso 
rutinario del chaleco desfibrilador en el periodo precoz tras un IAM. 
Aun así, el uso del dispositivo puede recomendarse en ciertos pa-
cientes tras IAM a quienes se les considere de alto riesgo para MSC.

Los datos sobre los beneficios del chaleco desfibrilador para la 
prevención primaria de la MSC en otros contextos clínicos (p. ej., 
miocarditis aguda, prevención primaria durante el embarazo) son 
escasos y actualmente no es posible hacer recomendaciones. 

Tabla de recomendaciones 15. Recomendaciones para  
el chaleco desfibrilador

Recomendaciones Clasea Nivelb

El chaleco solo se debe considerar para pacientes 
adultos con indicación de DAI para la prevención 
secundaria que no sean temporalmente candidatos 
para el implante de DAI.

IIa C

El chaleco desfibrilador se puede considerar en el 
periodo precoz tras IAM en ciertos pacientes.371,372 IIb B

DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

6.2.3. Aspectos especiales del tratamiento con dispositivos

6.2.3.1. Optimización de la programación del dispositivo

La optimización de la programación del DAI es imprescindible 
para minimizar la incidencia de terapias del DAI y para mejorar el 
desenlace de los pacientes.373–375 Las recomendaciones detalladas 
están disponibles en documentos de consenso de expertos.376,377 
La programación anti-bradicardia debería personalizarse para 
prevenir la estimulación innecesaria del VD, reduciendo así las 
hospitalizaciones por insuficiencia cardiaca y la mortalidad ge-
neral378–380 (capítulo 43.21 ESC CardioMed).381 Una estrategia de 
programación para la detección de las taquicardias que incorpo-
re umbrales de detección prolongados y límites de FC altos (≥188 
l.p.m. en el ensayo Advance III,382 ≥200 en el ensayo MADIT-RIT383) 
reduce las terapias del DAI y la mortalidad total sin aumentar 
el riesgo de síncope.373,382,383 Las evidencias son más sólidas para 
las indicaciones en prevención primaria que para la prevención 
secundaria.382 (capítulo 43.21 ESC CardioMed).381 Se recomienda 

el uso consistente de discriminadores de TV/TSV incluso en fre-
cuencias de hasta 230 l.p.m. en pacientes con DAI sin bloqueo AV 
completo para reducir las terapias inapropiadas.383–385 La buena 
sensibilidad auricular es un prerrequisito para la activación de los 
discriminadores bicamerales376 (capítulo 43.21 ESC CardioMed).381 
En general, se prefiere la programación dos o más zonas de de-
tección para permitir un uso individualizado de los ajustes de 
detección y terapia para distintas frecuencias de taquicardia.383,386 
La programación de una única zona con un límite alto puede re-
comendarse solo en pacientes con alta probabilidad de FV (p. ej., 
enfermedades eléctricas primarias).387 En los DAI subcutáneos, se 
debe adoptar la configuración de dos zonas. La programación es-
tandarizada, incluyendo una zona de «descarga condicional» más 
baja activada con algoritmos de discriminación y una «zona de 
descarga» basada solo en criterios de frecuencia ha demostrado 
reducir las tasas de descargas inapropiadas sin comprometer la 
seguridad del paciente.388–390 El uso sistemático de la estimulación 
antitaquicardia antes de las descargas, también en las taquiarrit-
mias ventriculares muy rápidas, ha demostrado reducir el sínco-
pe arrítmico.375,384,391 La estimulación antitaquicardia en ráfagas 
se prefiere antes que en rampa debido al aumento de la eficacia 
para la terminación de la taquicardia en un primer intento.392 La 
incorporación de la monitorización remota en el seguimiento de 
pacientes con DAI debería fomentarse para optimizar la vigilan-
cia de la integridad del dispositivo, permitir la detección rápida y 
la gestión de eventos sobre los que pueda actuarse para prevenir 
descargas inapropiadas393–396 (capítulo 43.21 ESC CardioMed).381 
Las recomendaciones propuestas para la programación óptima 
del dispositivo se aplican a la mayoría de los pacientes con DAI. Al-
gunos pacientes pueden requerir ajustes personalizados.

Tabla de recomendaciones 16. Recomendaciones para optimizar  
la programación del dispositivo

Recomendaciones Clasea Nivelb

La optimización de la programación del DAI está 
indicada para evitar terapias inapropiadas y reducir 
la mortalidad.373–375

I A

En pacientes con DAI monocamerales o bicamerales 
sin indicación de estimulación antibradicardia, se 
recomienda minimizar la estimulación ventricular.378–380

I A

La programación de períodos de detección 
prolongados está indicada (criterios de duración de 
al menos 12 s o 30 intervalos).373,382,383

I A

Se recomienda programar el límite para la zona 
terapéutica de taquicardia más lenta a ≥188 l.p.m en 
pacientes con DAI en prevención primaria.382,383

I A

En pacientes con cardiopatía estructural, la 
programación de al menos una terapia de 
estimulación antitaquicardia se recomienda para 
todas las zonas de taquicardia.375,384,391

I A

Se recomienda programar todos los algoritmos 
para la discriminación de la TSV frente a la TV para 
frecuencias taquicárdicas de hasta 230 l.p.m.383–385

I B

Se recomienda activar alertas de fallo de los 
electrodos.397–399 I B

Continúa
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Se recomienda la monitorización remota para reducir 
la incidencia de descargas inapropiadas.395 I B

Se recomienda la programación de estimulación 
antitaquicardia en ráfagas frente a la estimulación 
antitaquicardia en rampa.392

I B

Para los DAI subcutáneos, se recomienda la 
configuración en una zona de activación con 
algoritmo de discriminación en la zona de descarga 
condicional más baja.388–390

I B

Para la programación rutinaria del DAI, se debe 
considerar la activación de más de una zona de 
detección de taquicardia.383,386

IIa B

DAI: desfibrilador automático implantable; TSV: taquicardia 
supraventricular; TV: taquicardia ventricular
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

6.2.3.2. Tratamiento concomitante para evitar  
las terapias inapropiadas por los desfibriladores  
automáticos implantables

Además de la optimización de la programación del dispositivo, 
el tratamiento farmacológico o invasivo puede prevenir la te-
rapia con DAI inapropiada. Los betabloqueantes (el carvedilol 
fue superior al metoprolol en el ensayo MADIT-CRT) se deben 
ajustar hasta la dosis máxima tolerada en pacientes con insu-
ficiencia cardiaca para reducir el riesgo de terapias inapropia-
das.400 En pacientes con terapias inapropiadas debidas a TSV 
recurrentes, la ablación con catéter debería ser el tratamiento 
de primera línea dado sus altas tasas de éxito y bajas tasas de 
complicaciones.302,401-403 En el caso de terapias inapropiadas re-
lacionadas con FA que no responden al tratamiento farmaco-
lógico para el control de la frecuencia, se sugieren estrategias 
terapéuticas adaptadas (control de frecuencia o ritmo) a las 
características individuales de cada paciente.348 En pacientes 
con FA de reciente comienzo, la adopción de una estrategia del 
control del ritmo mejoró los desenlaces en el ensayo EAST-AF-
NET 4.404 En pacientes con desfibrilador con TRC, la ablación 
del nodo AV se ha asociado con una reducción de descargas in-
apropiadas del DAI y menores tasas de hospitalización en com-
paración con el tratamiento farmcológico405 (capítulo 4 1.14 de 
ESC CardioMed).406

Tabla de recomendaciones 17. Recomendaciones para  
el tratamiento concomitante que evite las terapias inapropiadas  

del desfibrilador automático implantable

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se recomienda la ablación con catéter en pacientes 
con DAI y TSV recurrente que resulten en terapias 
inapropiadas del DAI.401,402

I C

El tratamiento farmacológico o la ablación con 
catéter se recomiendan en pacientes con terapias 
inapropiadas del DAI relacionadas con FA a pesar de 
la programación óptima del dispositivo. 401,405,407

I C

DAI: desfibrilador automático implantable; FA: fibrilación auricular
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

6.2.3.3. Impacto psicosocial del tratamiento con 
desfibriladores automáticos implantables

Casi el 20% de los pacientes con DAI sufren ansiedad y depresión 
asociadas con el aumento de la mortalidad.408–411 En pacientes con 
DAI, el malestar psíquico está causado principalmente por las preo-
cupaciones sobre potenciales descargas del dispositivo más que por 
haber experimentado una descarga per se.412,413 Por tanto, se reco-
mienda la evaluación de las preocupaciones en todos los pacientes 
con DAI antes de que reciban descargas del dispositivo. El cribado 
sistemático de los pacientes con DAI para identificar malestar psico-
lógico es posible a través de cuestionarios específicos.413–416

Una proporción significativa de los pacientes con DAI y sínto-
mas clínicamente relevantes de ansiedad y depresión están infra-
tratados.417 La comunicación con todos los pacientes con DAI es 
imprescindible para clarificar malentendidos sobre la función del 
dispositivo, abordar preocupaciones sobre la función sexual, las res-
tricciones de la conducción de vehículos y recomendar un plan de 
acción en caso de descarga del dispositivo.418,419 La derivación a los 
servicios de salud mental puede ser necesaria para ciertas interven-
ciones.418,420 Las intervenciones con terapia cognitivo-conductual 
llevadas a cabo por enfermeras de cardiología capacitadas también 
pueden aliviar la ansiedad.421 Las intervenciones a través de páginas 
web también pueden ser útiles para mejorar el bienestar psicoso-
cial de pacientes con DAI y aumento del malestar psicosocial.422

Tabla de recomendaciones 18. Recomendaciones para la gestión 
psicosocial tras el implante de un desfibrilador automático

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se recomienda la evaluación del estado psicológico y 
el tratamiento del malestar en pacientes con DAI.421–423 I C

Se recomienda la comunicación entre el paciente 
y el médico/profesional de la salud para abordar 
preocupaciones relacionadas con el DAI, así como la 
discusión de los aspectos relacionados con la calidad 
de vida antes del implante del DAI y durante la 
progresión de la enfermedad.412,424

I C

DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

6.2.3.4. Pacientes con dispositivos de asistencia  
ventricular izquierda

Las arritmias ventriculares son comunes en pacientes con disposi-
tivos de asistencia ventricular izquierda (DAVI).425–428 Las arritmias 
ventriculares son generalmente bien toleradas ya que los DAVI 
mantienen un gasto cardiaco adecuado y previenen el colapso 
circulatorio.429 Sin embargo, las arritmias ventriculares sostenidas 
sin tratar pueden llevar al colapso circulatorio incluso en pacien-
tes portadores de DAVI, especialmente poco tiempo después del 
implante o en paciente con mayor resistencia vascular pulmo-
nar.430 Las arritmias ventriculares antes y después del implante 
de un DAVI se asocian con un aumento del riesgo cardiovascular 
y la mortalidad total, mientras que los DAI pueden reducir de for-
ma significativa la arritmia ventricular sostenida.425,426,431–434 Estos 
datos apoyan el implante de DAI en prevención secundaria en pa-
cientes con DAVI y arritmias ventriculares sintomáticas.
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Los estudios observacionales en pacientes con DAVI pulsátiles 
de generaciones anteriores informaron de mayor supervivencia 
con un DAI435–437 (capítulo 37.32 ESC CardioMed).438

En registros recientes en los que participaron pacientes con 
DAVI de flujo continuo se ha cuestionado la reducción de la mor-
talidad con un DAI, pero los datos disponibles son contradicto-
rios.425,426,428,439,440 Un análisis del registro INTERMACS en el que 
participó la mayor cohorte con DAVI de flujo continuo se mostró 
que el implante de un DAI no se asoció con un aumento de la su-
perviviencia.428 La falta de beneficios documentados sobre la su-
pervivencia en pacientes con DAVI de flujo continuo sumado a la 
mayor probabilidad de tolerancia de arritmias ventriculares y los 
riesgos asociados con el implante de un DAI en estos pacientes 
(riesgo de infección, interacción de los dispositivos) favorece un 
enfoque individual. 

Tabla de recomendaciones 19. Recomendaciones para el implante  
de desfibrilador automático en pacientes con dispositivos  

de asistencia ventricular izquierda

Recomendaciones Clasea Nivelb

El implante de un DAI se debe considerar para 
pacientes con DAVI con arritmias ventriculares 
sintomáticas sostenidas.425,431

IIa B

DAI: desfibrilador automático implantable; DAVI: dispositivo de asistencia 
ventricular izquierda
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

6.2.3.5. Complicaciones de los dispositivos

La prevención de complicaciones derivadas de un DAI es impor-
tante para reducir la morbilidad, la mortalidad y el coste asocia-
dos. Durante el implante del dispositivo, se deben implementar 
la profilaxis antibiótica, la preparación perioperatoria del pacien-
te, y la técnica quirúrgica apropiada para prevenir la infección 
del dispositivo y la formación hematomas de la bolsa del dispo-
sitivo.441–443 El acceso por la vena cefálica o axilar se prefiere antes 
que el subclavio para reducir el riesgo de neumotórax y el fallo 
de los electrodos.444–446 La selección adecuada del sistema de DAI 
es importante. Los DAI monocamerales se recomiendan para 
pacientes en prevención primaria sin indicaciones de estimula-
ción auricular o AV secuencial. Esto reduce las complicaciones 
perioperatorias y los reemplazos del generador en comparación 
con los DAI bicamerales. Este enfoque no aumenta el riesgo de 
descargas inapropiadas si el dispositivo de programa de forma 
correcta.447–450 El uso rutinario de electrodos de desfibrilación 
monobobina se prefiere debido al menor riesgo de complicacio-
nes durante la extracción del electrodo sin diferencias asociadas 
en la eficacia de las descargas.451–452 El uso de electrodos de des-
fibrilación bibobina puede considerarse en contextos clínicos 
donde se sospeche un umbral de desfibrilación mayor p. ej., en 
la MCH, implantaciones en zona derecha.453,454

Tabla de recomendaciones 20. Recomendaciones para  
la prevención de complicaciones en el implante  

de desfibrilador automático

Recomendaciones Clasea Nivelb

Los DAI monocamerales se recomiendan por encima 
de los bicamerales en pacientes en prevención 
primaria sin indicaciones actuales o potenciales de 
estimulación auricular o AV secuencial debido al 
bajo riesgo de complicaciones relacionadas con el 
dispositivo. 447,448,450

I A

Se debe considerar el uso de electrodos de 
desfibrilación monobobina frente a electrodos de 
desfibrilación bibobina debido a la baja tasa de 
complicaciones durante la extracción intravenosa 
del electrodo.451

IIa C

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

6.2.3.6. Cuestiones relativas al final de la vida

Los pacientes con DAI activo experimentan una tasa conside-
rable de descargas durante la última fase de la vida.455 En los 
pacientes terminales y al final de la vida, los profesionales de 
la salud pueden facilitar al paciente y a su familia tomar una 
decisión explicándoles de forma sensible y comprensiva los be-
neficios y los problemas de continuar con la terapia del DAI.456 
Se debe informar a los pacientes sobre las opciones de desac-
tivación del DAI. En general, la desactivación de la terapia an-
tibradicardia no está recomendada para evitar la pérdida de 
calidad de vida y en algunos países la desactivación en pacien-
tes que dependen del marcapasos puede estar prohibida por 
ley.457 La desactivación debe abordarse antes del implante del 
dispositivo y cuando el paciente sufra un deterioro significati-
vo del estado de salud. A pesar de las tendencias en aumento 
de abordar y llevar a cabo la desactivación del dispositivo tras 
una seria consideración, las tasas de desactivación actuales 
aún son bajas y se necesita mejorar la asistencia sanitaria.458–459

Tabla de recomendaciones 21. Recomendaciones para  
las cuestiones relativas al final de la vida  

en pacientes  con desfibrilador  
automático implantable

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se recomienda abordar con el paciente y su familia 
las opciones de desactivar el DAI y la toma de 
decisiones conjunta antes del implante, en caso de 
deterioro significativo del estado de salud.458

I C

DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 
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6.2.4. Terapia intervencionista

6.2.4.1. Ablación con catéter

6.2.4.1.1. Pacientes con cardiopatía estructural. En pacientes con car-
diopatía estructural, las TVMS se deben principalmente a meca-
nismos de reentrada asociados a cicatriz.460–465

Debido al mayor riesgo de MSC, el implante de un DAI suele 
recomendarse en pacientes con arritmias ventriculares sosteni-
das asociadas con cardiopatía estructural.466–468 Sin embargo, los 
DAI no previenen las arritmias ventriculares y muchos de estos 
pacientes sufrirán recurrencias de TV/FV sintomáticas que resul-
tarán en síncope o descargas del DAI y podrían requerir trata-
miento adicional.330,383,419,469–471

En pacientes con cardiopatía estructural, la elección de an-
tiarrítmicos se limita principalmente a los betabloqueantes, el 
sotalol y la amiodarona para ayudar a controlar las recurrencias 
de TV/FV y este tratamiento está frecuentemente dificultado 
por los efectos secundarios.318,472

Debido a los grandes avances de las últimas tres décadas, la 
ablación con catéter ha ganado relevancia en el tratamiento de 
las TV relacionadas con escara.473 Desde principios de la década 
de los noventa del siglo X X, la ablación con catéter de la taqui-
cardia ventricular por reentrada rama-rama ha gozado de gran 
éxito474–477 y se considera el tratamiento de primera línea466,467 
(figura 5). Posteriormente, la ablación con catéter ha demos-
trado ser altamente efectiva en el control de las TV incesantes 
o las tormentas eléctricas330,331 y en la reducción de la posterior 
carga de TV. El efecto positivo de la ablación de la TV sobre los 
resultados clínicos en la recurrencia de las TV se ha observado en 
muchos estudios observacionales.478–483 En tres ensayos aleatori-
zados471,484,485 se ha observado que en pacientes con enfermedad 
coronaria la ablación con catéter, en comparación con el trata-
miento convencional, disminuye la probabilidad de descargas 
de DAI posteriores y previene los episodios recurrentes de TV.

La parte crítica de los circuitos de reentrada de la TV, deno-
minada «el istmo protegido de la TV», es la diana principal de 
ablación,460,486 pero es muy difícil de identificar en TV mal tolera-
das hemodinámicamente.487,488 Debido a la alta probabilidad de 
múltiples circuitos de reentrada en una cicatriz y a las dificulta-
des para identificar los istmos, la estrategia de ablación ha evo-
lucionado con el tiempo hacia una ablación más extendida del 
sustrato arritmogénico.489–492 Se debe prestar especial atención a 
los casos de TVP/FV iniciados por EV de morfología similar, don-
de las EV desencadenantes (comúnmente asociadas a la red de 
Purkinje) deben ser el objetivo de la ablación.221,332,333,493

Las características electrocardiográficas de los circuitos de 
las TV dependen de la cardiopatía estructural subyacente. Por 
tanto, las TV postinfarto están principalmente relacionadas con 
circuitos de TV endocárdicos (susceptible de ablación endocár-
dica), mientras que la localización de los circuitos de reentrada 
de la TV es más variable en pacientes con miocardiopatías.494–496 
Aquí, la involucración intramural o epicárdica es más común. 
Esto contribuye significativamente a las diferencias en los des-
enlaces clínicos de la ablación de TV en relación con las cardio-
patías subyacentes con un mejor desenlace en la enfermedad 
coronaria en comparación con etiologías no isquémicas.497–499

La ablación efectiva requiere lesiones de ablación duraderas 
el tejido arritmogénico. En algunos casos, como en las TV intra-

murales, la dificultad reside en alcanzar este objetivo con los ca-
téteres actuales independientemente del enfoque (endocárdico/
epicárdico).500 Para mejorar la formación de lesiones miocárdicas, 
se están evaluando nuevas técnicas basadas en catéteres (p. ej., 
ablación bipolar/con aguja, ablación transcoronaria con alco-
hol),501–506 así como la ablación con radioterapia507–508 o la ablación 
quirúrgica,509 que actualmente son tratamientos de rescate.

Cuando se planee la ablación de una TV, es importante re-
coger toda la información disponible sobre el sustrato arritmo-
génico, especialmente para identificar cicatrices (con una RMC 
o una TC),510–514 y ayudar a determinar la región de salida del 
circuito reentrante arritmias ventriculares con documentación 
electrocardiográfica de 12 derivaciones de las TV clínicas o EV 
que inducen la TVP/FV.

Las tasas de éxito medias a largo plazo de las ablaciones 
de TV varían del 30 al 70% dependiendo de la cardiopatía es-
tructural subyacente.481,515–518 Pueden aparecer complicaciones 
perioperatorias, especialmente ictus, el taponamiento cardia-
co o la muerte.519–522 

6.2.4.1.2. Pacientes sin cardiopatía estructural evidente. Se denominan «TV 
idiopáticas» a las TV que no se asocian con cardiopatía estructural o 
síndrome arrítmico genético. La mayoría de TV idiopáticas están me-
diadas por una actividad desencadenada, pero los mecanismos de 
reentrada (que involucran a la red de Purkinje del VI) explican las TV 
fasciculares sensibles al verapamilo.523 Estas características clave dis-
tinguen a las TV idiopáticas de las TV asociadas a cardiopatía estruc-
tural. En primer lugar, las TV idiopáticas se general principalmente en 
un único sitio y en una región cardiaca específica (principalmente los 
tractos de salida del VI o del VD,524,525 alrededor de los anillos valvu-
lares,526–528 los músculos papilares529 o la red de Purkinje del VI).523 En 
segundo lugar, no se identifican cicatrices en la TV idiopática.530 Por 
último, las TV idiopáticas tienen un pronóstico benigno y, general-
mente, el implante de un DAI no se suele recomendar.466

El sitio de activación más temprana durante la TV es la diana 
de ablación para los orígenes focales, mientras que el tejido de 
Purkinje anómalo (con actividad diastólica durante la TV) es el 
objetivo de ablación de las TV fasciculares izquierdas.531,532

La ablación con catéter es curativa en la mayoría de las TV 
idiopáticas y las complicaciones perioperatorias son raras.

6.2.4.2. Modulación autonómica

El papel del sistema nervioso autónomo en la activación de las 
arritmias está reconocido desde hace tiempo, lo que ha generado 
el concepto de «triángulo de Coumel de la arritmogénesis».538

La activación simpática ha demostrado ser una parte clave en 
la inducción de arritmias ventriculares en enfermedades como el 
STQL y la TVPC,539,540 así como la denervación simpática cardiaca 
izquierda ha demostrado asociación con una disminución de la 
frecuencia de síncope arritmogénico en el SQTL congénito.541,542 
La eficacia del bloqueo de las eferencias simpáticas cardiacas 
según distintos enfoques (anestesia epidural torácica, bloqueo 
percutáneo del ganglio estrellado o resección quirúrgica del gan-
glio estrellado) para la reducción de la carga arrítmica en la TV/FV 
refractaria se ha reconocido en diversos estudios observacionales 
pequeños.326,328,340 Se necesitan más estudios para identificar qué 
pacientes se podrían beneficiar de una modulación del sistema 
nervioso autónomo para un mejor control de la TV/FV. 
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7. EVALUACIÓN DIAGNÓSTICA, TRATAMIENTO 
Y ESTRATIFICACIÓN DEL RIESGO SEGÚN LA 
PRESENTACIÓN CLÍNICA Y LA ENFERMEDAD  
(MÁS PROBABLE) CONOCIDA

7.1. Cardiopatías estructurales específicas

7.1.1. Enfermedad coronaria

7.1.1.1. Síndromes coronarios agudos y vasoespasmo

7.1.1.1.1. Síndromes coronarios agudos. La MSC es la principal causa 
de mortalidad en los SCA, principalmente causada por arritmias 
ventriculares sostenidas, especialmente FV. La mayoría de los 
estudios aportan información de pacientes con IAMCEST. De 
estos, el 4–12% desarrollan arritmia ventricular en las prime-
ras 48 h tras la aparición de los síntomas.69,534,544 Las arritmias 
ventriculares antes de la reperfusión son más comunes que las 
arritmias de reperfusión o tras la reperfusión en el IAMCEST.545 
La inestabilidad hemodinámica, el shock cardiogénico, la FEVI 
<40% y la suma de desviaciones en el segmento ST son predicto-
res independientes de arritmia ventricular tanto en el IAMCEST 
como en el IAMSEST.69,546 Además, los patrones de repolarización 
precoz se han asociado con un aumento del riesgo de arritmias 
ventriculares y MSC en los SCA.547

Prevención de arritmias ventriculares en el infarto de miocardio  
con elevación del segmento ST

La reperfusión urgente es la terapia más importante,292,548 
ya que la isquemia aguda desencadena arritmias. El tratamien-
to con betabloqueantes también se recomienda para prevenir 
arritmias ventriculares.3,549 En un ensayo aleatorizado reciente 
de pacientes con IAMCEST, el metoprolol intravenoso antes de 
la intervención coronaria percutánea (ICP) redujo la incidencia 
de arritmias en la fase aguda y no se asoció con un aumento de 
los acontecimientos adversos.550 El tratamiento profiláctico con 
antiarrítmicos no ha demostrado beneficios y puede incluso ser 
dañino.322 Se recomienda encarecidamente la corrección del 
desequilibrio hidroelectrolítico.289

Tratamiento de la taquicardia ventricular sostenida y de la fibrilación 
ventricular en el síndrome coronario agudo

La cardioversión eléctrica o la desfibrilación son las inter-
venciones de elección para la supresión aguda de las arritmias 
ventriculares en pacientes con SCA (figura 14).205,339 La TV soste-
nida recurrente, especialmente si polimórfica, o la FV recurrente 
pueden ser sugestivas de reperfusión incompleta o recurrencia 
de isquemia aguda. En este caso, se recomienda la angiografía 
coronaria inmediata.3 Para las TVP que degeneran en FV, se re-
comiendan los betabloqueantes.551,552 Además, la sedación pro-
funda puede ser útil para reducir los episodios de TV o FV.553 La 
amiodarona intravenosa debe considerarse para la terminación 
aguda de arritmias ventriculares recurrentes hemodinámicamen-
te relevantes, aunque los ensayos controlados sobre el uso de la 

amiodarona durante el IAMCEST son escasos554 y las evidencias en 
este contexto se extrapolan principalmente de estudios en parada 
cardíaca extrahospitalaria.555 Si el tratamiento con betabloquean-
tes y amiodarona no fuese efectivo, se puede considerar la lido-
caína.322 No se recomienda el tratamiento con otros antiarrítmicos 
en el SCA.549,556 En pacientes hemodinámicamente inestables con 
arritmia ventricular refractaria, se pueden considerar los disposi-
tivos de asistencia mecánica circulatoria.336,557 Para las arritmias 
ventriculares en el contexto de bradicardia relativa o relacionada 
con pausas, la estimulación cardiaca puede ser efectiva para evi-
tar recurrencias.

Relevancia pronóstica de las arritmias ventriculares precoces
Las arritmias ventriculares precoces se definen como TV/FV 

que tienen lugar en las primeras 48 h tras un IAMCEST. En la era 
actual del intervencionismo coronario percutáneo (ICP), casi to-
das las arritmias ventriculares ocurren en las primeras 24 h558. Las 
arritmias ventriculares precoces se han asociado con un aumento 
de hasta 6 veces de la mortalidad intrahospitalaria, mientras que 
el pronóstico a largo plazo no parece estar afectado.543,559,560 En una 
cohorte prospectiva, los pacientes con FV durante la fase aguda 
del IAMCEST presentaron una incidencia menor y muy similar de 
MSC en comparación con los pacientes sin FV durante un perio-
do de observación de 5 años.560 Cabe señalar que la TV precoz mo-
nomórfica se asoció con una incidencia significativamente mayor 
de intervenciones con DAI adecuadas en comparación con la FV 
precoz y fue un factor de predicción independiente de muerte du-
rante el seguimiento a largo plazo.561 Por tanto, la relevancia pro-
nóstica de la TV y la FV durante la fase aguda del IAM puede ser 
diferente. El impacto de la arritmia ventricular durante el periodo 
tardío tras la reperfusión (>48 h) en la MSC no está tan clara. 

Podolecki et al.559 demostraron recientemente que la mor-
talidad total a largo plazo tras un IAMCEST se predecía por las 
arritmias ventriculares que ocurrían durante el periodo tardío 
tras la reperfusión (>48 h), mientras que las arritmias ventricula-
res durante el periodo precoz no afectaban al desenlace a 5 años. 
Se necesitan más estudios para aclarar el impacto de las arritmias 
ventriculares que ocurren >48 h tras un IAMCEST en la MSC en pa-
cientes actuales sometidos a ICP. 

7.1.1.1.2. Vasoespasmo. El vasoespasmo coronario puede jugar un 
papel importante en la patogénesis de las arritmias ventricula-
res. El pronóstico a largo plazo de pacientes con angina variante 
que sobreviven a una parada cardiaca es peor que el del resto 
de pacientes con angina variante.562,563 En una reciente encues-
ta europea multicéntrica,564 los pacientes con arritmias ven-
triculares potencialmente letales secundarias a vasoespasmo 
tenían un alto riesgo de recurrencias, especialmente cuando la 
terapia médica administrada era insuficiente. Mientras que los 
calcioantagonistas podían suprimir los episodios, los betablo-
queantes pueden desencadenar arritmias ventriculares. Ya que 
la intervención médica y diversos fármacos para el vasoespasmo 
pueden no ser lo suficientemente protectores, se puede consi-
derar el implante de DAI en supervivientes de parada cardiaca 
súbita con angina variante. 
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Prevención y tratamiento de las arritmias ventriculares en la fase aguda del IAMCEST

Betabloqueante i.v. antes de la ICP 
si no está contraindicado,b 

(Clase IIa)

Coronariografía urgente y revascularización
(Clase I)

Revascularización adicional si apropriadaa
(Clase I)

Reposición de K+, Mg2+ a
(Clase I)

Betabloqueante i.v.b
(Clase I)

Sedación (para comodidad)c
(Clase I)

Ablación con catéterd
(Clase IIa)

Sobreestimulacióna
(Clase IIa)

Modulación autonómicac
(Clase IIb)

Asistencia mecánica circulatoriac
(Clase IIb)

Lidocaína i.v.
(Clase IIb)

Sedación profunda/intubaciónc
(Clase IIb)

Amiodarona i.v.
(Clase IIa)

Arritmia ventricular

Arritmia ventricular recurrente

Arritmia ventricular recurrente

Figura 14. Algoritmo para la prevención y el tratamiento de arritmias ventriculares en infartoagudo de miocardio con elevación del segmento ST. 
FV: fibrilación ventricular; IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevación del segmento ST; ICP: intervención coronaria percutánea;  

i.v.: intravenoso/a;  TV: taquicardia ventricular.  aGuía ESC 2017 sobre el tratamiento del infarto agudo de miocardio en pacientes con elevación 
del segmento ST.3 bLos betabloqueantes intravenosos deben evitarse en pacientes con hipotensión, insuficiencia aguda grave, bloqueo AV o 

bradicardia grave. cDiagrama de flujo para el tratamiento de las tormentas eléctricas. dSi las EV de morfología similar desencadenan arritmia 
ventricular polimórfica recurrente.
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Tabla de recomendaciones 22. Recomendaciones para  
el tratamiento de las arritmias ventriculares en el síndrome  

coronario agudo y el vasoespasmo

Recomendaciones Clasea Nivelb

Tratamiento de las arritmias ventriculares en el SCA

Se recomienda el tratamiento con betabloqueantes 
intravenosos para pacientes con TVP/FV durante el 
IAMCEST a no ser que esté contraindicado.551,552

I B

El tratamiento con amiodarona intravenosa se debe 
considerar para pacientes con TVP/FV durante la fase 
aguda del SCA.552,554,555

IIa C

La lidocaína intravenosa se puede considerar para el 
tratamiento de TVP/FV recurrente que no responde a los 
betabloqueantes o a la amiodarona o si la amiodarona 
está contraindicada en la fase aguda del SCA.554

IIb C

No se recomienda el tratamiento profiláctico con 
antiarrítmicos (distintos a los betabloqueantes) en 
el SCA.322

III B

Vasoespasmos

En supervivientes de parada cardiaca súbita con 
espasmo coronario se debe considerar el implante de 
un DAI. 562–564

IIa C

DAI: desfibrilador automático implantable; FV: fibrilación ventricular; 
IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevación del segmento ST; SCA: 
síndrome coronario agudo; TV: taquicardia ventricular; TVP: taquicardia 
ventricular polimórfica
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.1.1.2. Periodo precoz tras un infarto de miocardio

Las primeras semanas tras un IAMCEST conllevan un riesgo mayor 
tanto de mortalidad total como de MSC, especialmente en pacien-
tes con FEVI reducida.565,566 Por este motivo se recomienda la eva-
luación precoz de la FEVI, es decir, antes del alta hospitalaria.657,568 
El implante rutinario profiláctico de DAI en los primeros 40 días 
tras un IAM no redujo la mortalidad en pacientes tras IAM con FEVI 
reducida en dos ensayos aleatorizados (DINAMIT e IRIS),569,570 y, por 
tanto, no se recomienda. La evaluación temprana con pruebas no 
invasivas complementarias, además de la determinación de la FEVI, 
tampoco ha mostrado ser útil para la estratificación del riesgo re-
lacionada con la MSC.571 Las escasas evidencias sugieren que la es-
tratificación invasiva del riesgo con EEF en el periodo precoz tras un 
IAM puede ser útil para la identificación de pacientes de alto riesgo 
con FEVI reducida.572 Sin embargo, la utilidad de este enfoque no 
ha sido confirmada hasta el momento en ensayos aleatorizados. El 
ensayo aleatorizado PROTECT-ICD (NCT03588286), actualmente en 
curso, evalúa si el EEF puede guiar la decisión del implante de DAI 
en pacientes con FE reducida en el periodo precoz tras un IAMCEST.

El remodelado inverso tras un IAM se asocia con tasas signifi-
cativamente menores de muerte, parada súbita cardiaca y otros 
desenlaces clínicos adversos.573,574 Por tanto, la evaluación de la 
indicación de implante profiláctico de DAI, generalmente lleva-
da a cabo con ecocardiografías repetidas, debe tener lugar en la 
fase post-remodelado del IAM pasadas las 6 primeras semanas en 
pacientes con una FEVI ≤40% previa al alta hospitalaria. La ree-
valuación de la FEVI antes de las 6 semanas tras un IAM puede no 
discriminar entre aturdimiento miocárdico y remodelado.

En el periodo precoz tras un IAM, las tormentas arrítmicas y 
los episodios recurrentes de TVP o FV son potencialmente letales 
de forma inmediata. En este contexto, es importante excluir la 
isquemia como factor desencadenante de las arritmias. Si el tra-
tamiento médico no fuese suficiente para suprimir los episodios 
arrítmicos, la ablación con catéter es potencialmente efectiva, es-
pecialmente en los episodios desencadenados por EV de similar 
morfología.332,575 Si hay recidiva de la TVP a pesar del tratamiento 
con betabloqueantes y amiodarona, se ha documentado la termi-
nación con quinidina.323

Tabla de recomendaciones 23. Recomendaciones para  
la estratificación del riesgo y el tratamiento de arritmias  

ventriculares en el periodo precoz tras un infarto de miocardio

Recomendaciones Clasea Nivelb

Estratificación del riesgo

Se recomienda la evaluación precoz (antes del alta 
hospitalaria) de la FEVI en todos los pacientes con 
IAM agudo.567,568

I B

En pacientes con FEVI ≤40% antes del alta 
hospitalaria, se recomienda la reevaluación de la FEVI 
6–12 semanas tras un IAM para evaluar la potencial 
necesidad de implante de DAI en prevención 
primaria.568,573,574

I C

Tratamiento de las arritmias ventriculares

La ablación con catéter se debe considerar en 
pacientes con episodios recurrentes de TVP/FV 
desencadenados por EV similares que no responden 
al tratamiento médico o a la revascularización 
coronaria en la fase subaguda del IAM.332

IIa C

DAI: desfibrilador automático implantable FEVI: fracción de eyección 
del ventrículo izquierdo; EV: extrasístoles ventriculares; FV: fibrilación 
ventricular; IAM: infarto de miocardio; TV: taquicardia ventricular; TVP: 
taquicardia ventricular polimórfica
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.1.1.3. Enfermedad coronaria crónica

7.1.1.3.1. Prevención primaria de la muerte súbita cardiaca en pacien-
tes con fracción de eyección reducida. Aproximadamente el 5% de 
los pacientes presentarán una FEVI ≤35% cuarenta días tras un 
IAMCEST.576 Estos pacientes presentan riesgo de MSC. Por tanto, 
en pacientes con FEVI ≤35% y síntomas de insuficiencia cardiaca 
NYHA clase II y clase III, se recomienda el implante preventivo de 
un DAI.356 El implante de DAI también debe considerarse en pa-
cientes asintomáticos con una FE ≤30%.354 En esta población, la re-
ducción de la mortalidad por el implante de DAI se ha demostrado 
en cuatro ECA.353–356 En pacientes con enfermedad coronaria, FEVI 
reducida (menor o igual a 40%) y TVNS asintomática, la inducibi-
lidad por EEF identifica a pacientes que se beneficiarían de un DAI, 
independientemente de la clase NHYA.355

Desde la publicación de los ensayos anteriormente mencionados, 
las estrategias de revascularización precoz y los medicamentos mo-
dernos para la insuficiencia cardiaca han reducido el riesgo total de 
MSC en pacientes con insuficiencia cardiaca.577 Aunque la mortalidad 
total se ha reducido, la reducción relativa por DAI se mantiene con-
sistentemente en el 27%, como se ha corroborado recientemente en 



Guía ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte cardiaca súbita 53

dos grandes registros prospectivos en los que participaron 2.327 pa-
cientes europeos entre 2014 y 2018 (EU-CERT-ICD)357 y 2.610 pacientes 
suecos entre 2000 y 2016 (registro SwedeHF).358

Tabla de recomendaciones 24. Recomendaciones para la 
estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca 

y el tratamiento de las arritmias ventriculares en la enfermedad 
coronaria crónica

Recomendaciones Clasea Nivelb

Estratificación del riesgo y prevención primaria de la MSC

En pacientes con síncope e IAMCEST previo, el EEF 
está indicado cuando no se hayan identificado 
los orígenes del síncope tras la evaluación no 
invasiva.146,584

I C

La terapia con DAI se recomienda para pacientes 
con enfermedad coronaria, insuficiencia cardiaca 
sintomática (NYHA clases II–III) y FEVI ≤35% tras ≥3 
meses de TMO.354,356

I A

La terapia con DAI se debe considerar en pacientes 
con enfermedad coronaria, NYHA clase I y FEVI 
≤30% tras ≥3 meses de TMO.354

IIa B

El implante de un DAI se debe considerar en 
pacientes con enfermedad coronaria, FEVI≤40% tras 
≥3 meses de TMO y TVNS si es posible inducir TVMS 
mediante EEF.355

IIa B

En pacientes con enfermedad coronaria, no 
se recomienda el tratamiento profiláctico con 
antiarrítmicos distintos a los betabloqueantes.556,578,579

III A

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de las arritmias 
ventriculares

Se recomienda el implante de DAI en pacientes 
sin isquemia en curso con FV documentada o TV 
hemodinámicamente mal tolerada que ocurren más 
de 48h tras un IAM.349–351

I A

En pacientes con enfermedad coronaria y TVMS 
recurrente o con descargas del DAI por TVMS a pesar 
de terapia crónica con amiodarona, se recomienda 
la ablación con catéter antes que escalar la terapia 
antiarrítmica.471

I B

La adición de amiodarona oral o el reemplazo de 
betabloqueantes por sotalol se debe considerar 
en pacientes con enfermedad coronaria y TVMS 
recurrente y sintomática o descargas del DAI por TVMS 
a pesar de tratamiento con betabloqueantes.318,581

IIa B

En pacientes con enfermedad coronaria y TVMS 
hemodinámicamente bien tolerada y FEVI≥40% se 
debe considerar la ablación con catéter en centros 
experimentados como alternativa a la terapia con 
DAI siempre que se hayan alcanzado los criterios de 
valoración establecidos.c,480,580

IIa C

El implante de DAI se debe considerar en pacientes 
con TVMS hemodinámicamente bien tolerada y 
FEVI≥40% si la ablación de la TV fracasa, no está 
disponible o no se acepta.

IIa C

La ablación con catéter se debe considerar en 
pacientes con enfermedad coronaria y TVMS 
recurrente sintomática a pesar del tratamiento con 
betabloqueantes o sotalol.471

IIa C

En pacientes con enfermedad coronaria elegibles 
para el implante de un DAI, la ablación con catéter 
se puede considerar justo antes (o inmediatamente 
después) del implante del DAI para reducir la carga 
de TV y las descargas del DAI.484,485,582,583

IIb B

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estimulación eléctrica 
programada; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; FV: 
fibrilación ventricular; IAM: infarto de miocardio; IAMCEST: infarto de 
miocardio con elevación del segmento ST
MSC: muerte súbita cardiaca; NYHA: New York Heart Association; TV: 
taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica 
sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.1.1.3.2. Prevención primaria de la muerte súbita cardiaca en pacien-
tes con fracción de eyección conservada o ligeramente reducida. No 
hay datos que apoyen el implante profiláctico de un DAI en pre-
vención primaria posinfarto en pacientes con FEVI conservada 
o ligeramente reducida. Estos pacientes son heterogéneos en 
cuanto al potencial sustrato arrítmico y actualmente se está 
trabajando en identificar a aquellos con el mayor riesgo de MSC. 
El EEF se recomienda postinfarto en pacientes con síncope de 
origen desconocido tras la evaluación no invasiva para guiar el 
tratamiento (figura 15).146

En el ensayo PRESERVE-EF, 41 de los 575 pacientes postinfar-
to con una FEVI ≥40% y un factor de riesgo ECG no invasivo más 
de 40 días tras un IAM presentaban TV/FV inducibles en el EEF y 
se les implantó un DAI.151 Durante el seguimiento de 32 meses, no 
ocurrió ninguna MSC y 9 pacientes con DAI de 37 recibieron una te-
rapia apropiada del DAI. Sin embargo, se desconoce el valor de las 
descargas apropiadas del DAI como subrogado de MSC en pacien-
tes con FEVI conservada y se necesitan ensayos aleatorizados. El 
tratamiento profiláctico con antiarrítmicos y otros betabloquean-
tes no está indicado independientemente de la FEVI.556,578,579

7.1.1.3.3. Prevención secundaria de la muerte súbita cardiaca. Los tres 
ensayos de referencia sobre la prevención secundaria con DAI con-
taron con la participación de 1.866 pacientes entre los años 1990 y 
1997.349–351 Un metaanálisis de datos individuales de los pacientes 
demostró una reducción de la mortalidad del 28% (HR 0,72; IC95% 
0,60–0,87; p = 0,0006) a expensas casi en su totalidad de la reduc-
ción de la muerte de causa arrítmica (HR 0,50; IC95% 0,37–0,67; p 
< 0,0001) en el grupo con DAI.352 Esto se traduce en una ampliación 
de la supervivencia de 4,4 meses durante un seguimiento medio 
de 6 años con el DAI. Aproximadamente el 80% de la población 
del estudio sufrió enfermedad coronaria. Los pacientes con TVMS 
bien tolerada fueron excluidos de los ensayos de prevención se-
cundaria (figura 16).

7.1.1.3.4. Tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular hemodiná-
micamente tolerada y fracción de eyección conservada o ligeramente redu-
cida. Con el mejor entendimiento de los mecanismos de la TV tras 
un IAM, así como la mejora en las técnicas de ablación y de imagen, 
la ablación con catéter se ha convertido en una opción para el tra-
tamiento de la TV hemodinámicamente bien tolerada en ciertos 
pacientes tras un IAM y FE conservada o ligeramente reducida sin 
DAI de apoyo. En un pequeño ensayo retrospectivo unicéntrico se 
estudió a pacientes con enfermedad coronaria, FEVI >40% y TV 
hemodinámicamente bien tolerada que recibieron ablación con 

Continúa
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catéter como tratamiento de primera línea.580 Los investigadores 
consiguieron abolir el 90% de todas las TV clínicas y el 58% de las TV 
inducibles. Posteriormente, al 42% de los pacientes se les implantó 
un DAI. Tras un seguimiento medio de 3,8 años, el 42% de los pa-
cientes fallecieron independientemente de la presencia o ausencia 
de un DAI (p = 0,47).

En un gran ensayo retrospectivo multicéntrico se evaluó a 166 
pacientes con FEVI >30% con TVMS bien tolerada que recibieron 
tratamiento solo con ablación con catéter y se compararon los 
desenlaces con un grupo de control de 378 pacientes que recibie-
ron un DAI.480 De los 166 pacientes con ablación como tratamiento 
de primera línea, el 55% presentaban enfermedad coronaria. La 
FEVI media fue del 50% y tras un seguimiento medio de 32 meses, 
la mortalidad total no se diferenció entre ambos grupos (12%).

Estos datos sugieren que el implante de un DAI o la ablación 
en centros especializados deben considerarse en pacientes con 
FE conservada o ligeramente reducida que presenten TVMS he-
modinámicamente bien tolerada. Cabe señalar que, aunque es 
práctica común implantar DAI en esta población, los ensayos 
sobre DAI para la prevención secundaria no mostraron benefi-
cios en supervivencia en pacientes con FEVI ≥35%.352 Aunque la 

isquemia raramente causa TVMS y la revascularización sola no 
previene la recurrencia de TV, la exclusión o el tratamiento de 
la enfermedad coronaria significativa antes de la ablación con 
catéter es razonable.

7.1.1.3.5. Tratamiento de la taquicardia ventricular recurrente en pacien-
tes con desfibriladores automáticos implantables. La TV frecuente y 
sintomática en pacientes con DAI debe tratarse médicamente con 
amiodarona o sotalol.318,581 En pacientes con enfermedad coronaria 
con recurrencia de TVMS durante el tratamiento con amiodarona, 
se recomienda la ablación con catéter antes que la intensificación 
de los antiarrítmicos. En el ensayo VANISH, se consiguió demos-
trar la reducción significativa del objetivo compuesto de muerte, 
tormenta de TV y terapia apropiada con DAI en el grupo de abla-
ción en comparación con el grupo al que se escaló la terapia con 
amiodarona durante un seguimiento medio de 28 meses (59% 
frente a 68.5%; HR 0,72; IC95% 0,53– 0,98; p  =  0,04).471 El ensayo 
en curso VANISH2 (identificador ClinicalTrials.gov: NCT02830360) 
evalúa si la ablación con catéter como tratamiento de primera 
línea es superior a la terapia con antiarrítmicos en pacientes con 
TVMS tras un IAM.

Sí

No

No

No

Sí

Sí

Paciente con enfermedad crónica

Evaluación de la FEVI 6–12 semanas tras IAM 
agudo en pacientes con FEVI ≤40% en el momento 

del alta hospitalaria (Clase I)

FEVI 36–40%

TVNS o síncope de origen 
desconocido

EEF
(Clase I)

DAI
(Clase I)

TVMS no inducible y síncope 
de origen desconocido

Implantar Holter subcutáneoa 
(Clase I)

TVMS inducible

Implantar DAI
(Clase IIa)

Implantar DAI
(Clase IIa)

FEVI ≤35%

NYHA clase ≥II

FEVI ≤30%

Seguimiento

Figura 15. Algoritmo para la estratificación del riesgo y la prevención primaria de la muerte súbita cardiaca en pacientes con enfermedad coronaria 
crónica y fracción de eyección reducida. DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; FEVI: fracción de eyección del 

ventrículo izquierdo; IAM: infarto agudo de miocardio; NYHA: New York Heart Association; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; 
TVNS: taquicardia ventricular no sostenida. aGuía ESC 2018 sobre el diagnóstico y el tratamiento del síncope.1
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TVMS en paciente con enfermedad coronaria crónica

Primera presentación  TVMS en pacientes con DAIa
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tormenta arrítmica 
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Con amiodarona
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Ablación con catéter 
(Clase IIa)

Implantar DAIb 
(Clase IIa)

Implantar DAI 
(Clase I)

Ablación con catéter 
(Clase I)

Ablación con catéter 
(Clase IIb)

Ablación con catéter 
(Clase IIa)

Sotalolc
(Clase IIa)

Amiodarona
(Clase IIa)
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(Clase IIa)

<40%FEVI≥40%

Figura 16. Algoritmo para el tratamiento de la taquicardia ventricular monomórfica sostenida en pacientes con enfermedad coronaria 
crónica. DAI: desfibrilador automático implantable; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo;  

TVNS: taquicardia ventricular no sostenida. aTaquicardia ventricular incesante en zona de monitor: considerar ablación con catéter.  
bSi la ablación con catéter no está disponible, no tiene éxito o el paciente la rechaza. cPara reducir las descargas del DAI.

La ablación preventiva de TV tras un primer episodio de TVMS 
documentado seguido del implante de DAI no redujo ni la mor-
talidad ni las hospitalizaciones por arritmia o el empeoramiento 
de la insuficiencia cardiaca en comparación con una estrategia de 
ablación solo tras la tercera descarga del DAI.582

Sin embargo, en pacientes que presenten un primer episodio de 
TV en quienes el DAI esté indicado, la ablación con catéter llevada a 
cabo inmediatamente antes o después del implante del DAI puede 
recomendarse para disminuir las TV y las descargas del DAI.484,485,583

7.1.1.4. Anomalías coronarias

El origen anómalo de una arteria coronaria, derecha o izquierda, 
con origen en el seno opuesto de Valsalva, se asocia con un aumen-
to del riesgo de MSC, especialmente en personas de <35 años du-
rante o tras el ejercicio intenso.585 El origen anómalo de la coronaria 
izquierda es menos común, pero más maligno que el origen corona-
rio anómalo de la coronaria derecha. Otros factores de riesgo para 
la MSC son el trayecto intraarterial entre la aorta y la arteria pulmo-
nar, un orificio con forma de hendidura, un orificio alto, el origen en 
ángulo agudo y el trayecto intramural y su longitud.585,586 Las indi-
caciones para la intervención quirúrgica, especialmente en pacien-
tes asintomáticos, se basan en la evaluación de la anatomía de alto 
riesgo con angioTC y en la evaluación de la isquemia inducida por 
el ejercicio utilizando técnicas de imagen avanzadas.586–588 La gam-
magrafía miocárdica de estrés también se recomienda para evaluar 

la isquemia inducida por el ejercicio tras la intervención quirúrgica, 
especialmente en pacientes con parada cardiaca reanimada.588

Tabla de recomendaciones 25 . Recomendaciones para la prevención 
de la muerte súbita cardiaca en pacientes con anomalías coronarias

Recomendaciones Clasea Nivelb

Evaluación diagnóstica

La gammagrafía miocárdica de estrés durante 
el ejercicio físico se recomienda junto con la 
ergoespirometría en pacientes con origen anómalo 
de la coronaria y trayecto interarterial para confirmar/
descartar isquemia miocárdica.587

I C

La gammagrafía miocárdica de estrés durante 
el ejercicio físico se recomienda junto con la 
ergoespirometría tras la cirugía en pacientes con 
origen anómalo de la coronaria y antecedentes de 
parada cardiaca reanimada.

I C

Tratamiento

Se recomienda la cirugía en pacientes con origen 
aórtico anómalo de una arteria coronaria y PCR, 
sospecha de síncope originado por arritmia 
ventricular o angina cuando se hayan excluido 
otras causas.585,586,588

I C

Continúa
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La cirugía se debe considerar en pacientes 
asintomáticos con origen anómalo de la coronaria y 
evidencia de isquemia miocárdica u origen aórtico 
anómalo de la arteria coronaria izquierda con 
anatomía de alto riesgo.c,585,586,588

IIa C

aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cLa anatomía de alto riesgo se define como trayecto interarterial, orificio 

con forma de hendidura, orificio alto, origen en ángulo agudo y trayecto 

intramural y su longitud.

7.1.2. Extrasístoles ventriculares/taquicardia  
ventricular idiopática y miocardiopatía inducida  
por extrasístoles ventriculares

7.1.2.1. Extrasístoles ventriculares/taquicardia  
ventricular idiopática

Las EV/TV en pacientes sin cardiopatía estructural se definen 
como idiopáticas (figura 17). En pacientes con sospecha de EV/TV 
idiopáticas basándose en antecedentes negativos y una explora-
ción física normal, el ECG de 12 derivaciones y la ecocardiografía 
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Figura 17. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con extrasístoles ventriculares/taquicardia ventricular idiopáticas sin cardiopatía 
estructural evidente. ECG: electrocardiograma; EV: Extrasístoles ventriculares; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo;  

RMC: resonancia magnética cardiaca; TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho. aLa cardiopatía estructural no evidente se define como 
la ausencia de alteraciones significativas en el examen físico, el ECG basal y la ecocardiografía. bPresentación atípica: p. ej., edad avanzada, 

morfología de bloqueo de rama derecha, TV monomórfica sostenida consistente con reentrada. cLos síntomas deben ser relevantes y 
relacionados con la EV/TV. dSospecha del origen en el ECG o confirmado durante el estudio electrofisiológico. eConsiderar la reevaluación en caso 

de nuevos síntomas o cambios en la salud del paciente.
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transtorácica son los primeros pasos diagnósticos importantes 
para excluir cardiopatía estructural subyacente. La monitoriza-
ción con Holter durante 24 horas generalmente se lleva a cabo 
para determinar la carga de las EV. La EV multiformes con moni-
torización electrocardiográfica prolongada y los cambios sutiles 
en el ECG o en la ecocardiografía deben estudiarse.589 La RMC 
debe llevarse a cabo cuando el ECG y la ecocardiografía no sean 
concluyentes para descartar cardiopatía estructural o la presen-
tación clínica haga sospechar cardiopatía estructural.590,591

Los pacientes requieren tratamiento cuando las EV/TV sean 
sintomáticas o se asocien con deterioro de la función cardiaca. La 
evolución clínica y las respuestas a distintos tratamientos se han 
estudiado principalmente en aquellas con origen en el TSVD o en 
los hemifascículos izquierdos.

Son muchos los fármacos que se han utilizado para tratar las 
EV/TV idiopáticas. Las recomendaciones se basan en series peque-
ñas o no controladas. Los betabloqueantes y los calcioantagonis-
tas son los más estudiados y ambos han demostrado ser efectivos 
para la terminación de las arritmias.304 Hay pocas evidencias so-
bre la flecainida.592 En el caso de alta carga de EV con frecuencia 
cardiaca alta o durante el ejercicio, se prefieren los betabloquean-
tes.593 Si no hubiese tal correlación, el tratamiento con flecainida 
o calcioantagonsitas se ha asociado con supresión más efectiva 
de las EV. Los betabloqueantes también deben utilizarse cuando 
se sospeche de un mecanismo desencadenado por actividad fo-
cal. Los calcioantagonistas deben de ser el fármaco de elección 
para las EV/TV fasciculares. Aunque hay pocos datos, los betablo-
queantes o los calcioantagonistas deben considerarse de prime-
ra elección para las EV con origen fuera del TSVD o los fascículos 
izquierdos porque la flecainida puede tener efectos secundarios 
proarrítmicos. La amiodarona se asocia con toxicidad sistémica 
grave y se debe emplear solo si la ablación u otros fármacos como 
la flecainida fracasan o no se pueden utilizar.594 La tabla 9 contie-
ne un resumen de las recomendaciones para el tratamiento de las 
EV/TV idiopáticas y de las miocardiopatías inducidas o agravadas 
por EV con antiarrítmicos. 

Se ha documentado una alta tasa de éxito de la ablación con 
catéter para las EV/TV idiopáticas con complicaciones infrecuen-
tes, especialmente para las de TSVD y fasciculares.535 En un ensa-

yo aleatorizado en el que se incluyó a pacientes con EV del TSVD, 
la ablación fue superior a los antiarrítmicos para la supresión de 
la arritmia sin diferencias en las complicaciones.595 Por tanto, la 
ablación se recomienda como tratamiento de primera línea para 
las EV/TV del TSVD y fasciculares. La información disponible para 
otras formas de EV/TV es escasa y en su mayoría restringida al éxi-
to agudo de la ablación, que, en general, es menor y se asocia con 
una mayor recurrencia que en las EV/TV del TSVD y fasciculares.540 
Además, el acceso y la ablación de sitios específicos (p. ej., los 
senos de Valsalva, el summit del VI) puede aumentar el riesgo de 
complicaciones del procedimiento. Por tanto, cuando el ECG de 12 
derivaciones sea altamente indicativo de EV/TV con origen fuera 
del TSVD o los hemifascículos izquierdos, el nivel de recomenda-
ción de la ablación es bajo. 

En general, el tratamiento de casos pediátricos debe ser simi-
lar al de los adultos. Sin embargo, la ablación debe retrasarse en 
niños pequeños debido al riesgo de complicaciones y el tamaño 
relativamente mayor de la lesión de ablación en comparación con 
el corazón del adulto.596,597 El verapamilo no se recomienda como 
tratamiento de primera línea en niños de <1 año porque se ha 
asociado con hipotensión en algunos casos.542 Cabe señalar que 
todos los pacientes estudiados presentaban insuficiencia cardia-
ca, sobredosis de verapamilo o tratamiento con otro antiarrítmico 
cuando se administró el verapamilo.598

Los pacientes pueden presentar EV/TV asintomáticas frecuen-
tes. Solo una minoría de pacientes con >1.000 EV por día desarro-
llarán disfunción ventricular tras un seguimiento de 5 años.599 Una 
carga de EV del 10% parece ser el límite menor para el desarrollo 
de disfunción del VI, con un riesgo mayor cuando la carga de EV es 
>20%.563,600,601 Por tanto, se recomienda la evaluación frecuente de 
la FEVI en este contexto. Hasta la fecha, no hay datos que apoyen 
los beneficios del tratamiento de la arritmia en pacientes asinto-
máticos con función ventricular conservada. Además, la inciden-
cia de las EV generalmente disminuye espontáneamente con el 
tiempo, especialmente en niños.599,602 En ciertos pacientes, p. ej., 
en pacientes que no desean seguimiento, se puede recomendar la 
ablación con catéter. En pacientes con carga de EV <10% la reeva-
luación puede ser apropiada si desarrollan síntomas nuevos o hay 
un cambio en el estado de salud del paciente. 

Tabla 9. Resumen de las recomendaciones para el tratamiento de pacientes con miocardiopatía inducida por extrasístoles  
ventriculares/taquicardias ventriculares idiopáticas

Ablación Betabloqueantes BCC Flecainidae Amiodarona

EV/TV del TSVD/fascicular: sintomática, función del VI normal Clase I Clase IIa Clase IIa Clase IIa Clase III

EV/TV con origen distinto del TSVD/fascicular: sintomática, función del VI 
normal Clase IIa Clase I Clase I Clase IIa Clase III

EV/TV del TSVD/fascicular: con disfunción del VI Clase I Clase IIa Clase IIIa Clase IIab Clase IIa

EV/TV del TSVD/ con origen distinto del TSVD/fascicular: con disfunción  
del VI Clase I Clase IIa Clase IIIa Clase IIab Clase IIa

EV: Carga >20%, asintomática, función del VI normal Clase IIb Clase III

TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; VI: ventrículo izquierdo
aCalcioanatagonistas intravenosos.
bEn ciertos pacientes (solo con disfunción moderada del VI) 
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Tabla de recomendaciones 26. Recomendaciones para  
el tratamiento de pacientes con extrasístoles ventriculares/

taquicardia ventricular idiopática

Recomendaciones Clasea Nivelb

Recomendaciones generales

La evaluación periódica de la función ventricular 
está indicada en pacientes con carga de EV >10% y 
función ventricular normal.602,603

I C

En pacientes con EV/TV y presentación atípica 
para origen idiopáticoc, se debe considerar la RMC, 
aunque la ecocardiografía sea normal.195

IIa C

Tratamiento

Se recomienda la ablación con catéter como 
tratamiento de primera línea en las TV/EV idiopáticas 
del TSVD o de los fascículos izquierdos. d,535,595,596,604

I B

Los betabloqueantes o los calcioantagonistas no 
dihidropiridínicos están indicados en pacientes 
sintomáticos con TV/EV idiopáticas de origen distinto 
al TSVD o los fascículos izquierdos.304,593

I C

Los betabloqueantes o los calcioantagonistas no 
dihidropiridínicos se deben considerar cuando la 
ablación con catéter no esté disponible, el paciente 
la rechace o sea particularmente arriesgada en 
pacientes sintomáticos con TV/EV idiopáticas del 
TSVD o de los fascículos izquierdos.304,592,593

IIa B

La ablación con catéter o la flecainida se deben 
considerar en pacientes sintomáticos con TV/EV 
idiopáticas de origen distinto al TSVD o los fascículos 
izquierdos.535,604,605

IIa C

La ablación con catéter se puede recomendar para 
las TV/EV idiopáticas en pacientes asintomáticos con 
más del 20% de EV por día repetidamente durante el 
seguimiento.535,600,601

IIb C

La ablación con catéter de las TV/EV idiopáticas no se 
recomienda para niños de <5 años o con peso <10 kg 
excepto cuando la terapia médica fracase o la TV no 
se tolere hemodinámicamente.597

III C

La amiodarona como tratamiento de primera 
línea no se recomienda para pacientes con TV/EV 
idiopáticas.594

III C

El verapamilo no se recomienda para niños de <1 año 
con EV/TV, especialmente si no presentan signos de 
insuficiencia cardiaca o tratamiento concurrente con 
antiarrítmicos.606

III C

EV: extrasístoles ventriculares; RMC: resonancia magnética cardiaca; 
TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; 
TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVPS: taquicardia 
ventricular polimórfica sostenida
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cIncluyendo, aunque no solo, la edad avanzada, morfología de bloqueo de la 
rama derecha, TVMS consistente con reentrada.
dNivel de evidencia C para TV/EV de los fascículos izquierdos. 

7.1.2.2. Miocardiopatía inducida/agravada  
por extrasístoles ventriculares

Se ha identificado la relevancia de la miocardiopatía inducida 
por EV como causa secundaria y reversible de disfunción del VI 

en pacientes sin cardiopatía estructural.607,608 Los antecedentes 
personales y familiares del paciente, el ECG de 12 derivaciones, 
el Holter y la ecocardiografía son las piedras angulares de la 
evaluación de pacientes con sospecha de miocardiopatía in-
ducida por EV (figura 18). La carga de EV ha demostrado ser 
el mayor predictor independiente de miocardiopatía inducida 
por EV en diversos estudios.600,609–611 Se ha informado de fluc-
tuaciones día a día de la carga de EV en pacientes con monitori-
zación durante 14 días, pero la mayoría de los datos provienen 
de registros de 24 horas.611 Una carga de EV de al menos un 
10% parece ser el umbral mínimo para el desarrollo de mio-
cardiopatía inducida por EV y el riesgo aumenta aún más con 
una carga de >20%.600,611 En pacientes con una carga de EV de 
<10%, se debe sospechar una miocardiopatía de otra etiología 
y llevar a cabo pruebas complementarias. En estos pacientes, 
el Holter-ECG debe repetirse para evaluar las fluctuaciones en 
la carga de EV. Los factores que predicen el remodelado adver-
so del VI en pacientes con EV incluyen EV con eje superior, ori-
gen epicárdico, TVNS, menor intervalo de acoplamiento y sexo 
masculino.535,611–612

Las EV frecuentes también pueden agravar la disfunción del 
VI en pacientes con cardiopatía estructural. En estos casos, la dis-
función del VI puede ser una consecuencia directa de las EV, como 
en la miocardiopatía inducida por EV, o debido al efecto limitante 
de las EV en la estimulación biventricular en pacientes con TRC. 
Parámetros tales como un VI o un diámetro diastólico menores 
y menor duración intrínseca del QRS pueden ayudar a distinguir 
la miocardiopatía inducida por EV de la miocardiopatía agravada 
por EV.614 Se debe considerar la RMC en los pacientes en quienes 
se sospeche miocardiopatía inducida por EV para excluir formas 
sutiles de cardiopatía estructural.590,615 En pacientes con EV fre-
cuentes, la presencia de realce tardío de gadolinio es indicativa de 
cardiopatía estructural con EV frecuentes más que de miocardio-
patía inducida por EV, ya que esta última no presenta realce tardío 
de gadolinio. Dado que se ha demostrado que las EV con morfolo-
gía de BRDHH tienen una mayor asociación con el realce tardío de 
gadolinio,616 se debe considerar la RMC en estos pacientes.

El diagnóstico de miocardiopatía inducida por EV frente a 
miocardiopatía agravada por EV se puede confirmar solo tras la 
mejora/normalización de la FEVI (remodelado inverso) tras la su-
presión de las EV.

La ablación con catéter de las EV es muy eficiente, con tasas 
de éxito del 75–90% y se considera el tratamiento de primera 
línea para la miocardiopatía inducida por EV.535,600,609,610,612,617–620 
Entre los factores que afectan al éxito y a los resultados clínicos 
se incluyen el sitio de origen de las EV (más alto para las EV del 
tracto de salida), el número de morfologías de las EV y la RMC sin 
realce tardío de gadolinio.536,610,614 En pacientes con cardiopatía 
estructural, la ablación con catéter de las EV monomórficas fre-
cuentes también ha demostrado mejoras de la FEVI en pacien-
tes con enfermedad coronaria o miocardiopatías tanto con TRC 
como sin ella.609,617,621–623 De la misma forma, el tratamiento con 
antiarrítmicos para la supresión de las EV ha demostrado me-
jorar la FEVI. En un ECA, la amiodarona llevó a una mejor supre-
sión de las EV y a una mejora mayor de la FEVI en comparación 
con el placebo.624 Los bloqueadores de canales de sodio también 
pueden suprimir de forma efectiva las EV.625 En un estudio, la fle-
cainida redujo la carga de EV del 36% al 10%, lo que conllevó un 
aumento de la FEVI del 37% al 49%.626
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Figura 18. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con miocardiopatía inducida/agravada por extrasístoles ventriculares.  
EV: Extrasístoles ventriculares; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; RMC: resonancia magnética cardiaca; VI: ventrículo izquierdo.

Mientras que la flecainida tiene un perfil de acontecimientos 
adversos más favorable sobre la toxicidad orgánica, se ha infor-
mado de un aumento de la mortalidad en pacientes con IAM.556 
Para ciertos pacientes con sospecha de miocardiopatía inducida 
por EV y miocardiopatía agravada por EV, la flecainida todavía 
puede considerarse, especialmente (tabla 9) si el paciente tiene un 
DAI implantado (tabla 9).

Se ha informado de una causa monogenética rara de miocar-
diopatía inducida por EV, conocida como descargas prematuras 
ectópicas multifocales del haz de Purkinje (MEPPC, por sus siglas 
en inglés). Se caracteriza por un fenotipo de MCD y la presencia 
de numerosas EV con morfologías de BRDHH o bloqueo de rama 
izquierda (BRIHH) y un aumento del riesgo de MSC.627 Las muta-
ciones patogénicas en el gen SCN5A llevan a un incremento de la 
función de los canales de sodio responsables de la hiperexcita-
bilidad del sistema fascicular de Purkinje.627,628 Los pocos datos 
disponibles parecen indicar que los pacientes con descargas pre-
maturas ectópicas multifocales del haz de Purkinje no responden 
a los betabloqueantes, pero podrían beneficiarse del tratamiento 
con flecainida, quinidina o amiodarona.627–631

Tabla de recomendaciones 27. Recomendaciones para el tratamiento 
de pacientes con miocardiopatías inducidas/agravadas  

por extrasístoles ventriculares

Recomendaciones Clasea Nivelb

Evaluación diagnóstica

En pacientes con FE reducida inexplicada y carga 
de EV de al menos 10%, se debe considerar la 
miocardiopatía inducida por EV.600,609,610

IIa C

En pacientes con sospecha de miocardiopatía 
inducida por EV, se debe considerar la RMC.590,615 IIa B

Tratamiento

En pacientes con sospecha de miocardiopatía 
causada por EV frecuentes y predominantemente 
monomórficas, se recomienda la ablación con 
catéter.535,600,609,612,617,618,620

I C

Continúa



Guía ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte cardiaca súbita 60

En pacientes con miocardiopatía causada 
presuntamente por EV frecuentes y 
predominantemente monomórficas, se debe 
considerar el tratamiento con antiarrítmicosc si la 
ablación con catéter no está disponible, el paciente la 
rechaza, se sospecha alto riesgo o fracasa.624,626

IIa C

En pacientes con cardiopatía estructural en quienes se 
sospeche que las EV frecuentes y predominantemente 
monomórficas contribuyan a la miocardiopatía, se 
deben considerar el tratamiento con antiarrítmicos 
(amiodarona) o la ablación con catéter.617,621,622,624

IIa B

En pacientes que no respondan a la TRC con EV 
frecuentes y predominantemente monomórficas que 
limiten la estimulación biventricular óptima a pesar 
del tratamiento farmacológico, se debe considerar la 
ablación con catéter o los antiarrítmicos.623

IIa C

DAI: desfibrilador automático implantable, EV: extrasístoles ventriculares; 
FE: fracción de eyección; RMC: resonancia magnética cardiaca; TRC: terapia 
de resincronización cardiaca; VI: ventrículo izquierdo
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cLa flecainida solo en ciertos pacientes (con DAI implantado, solo disfunción 
moderada del VI). 

7.1.3. Miocardiopatías

7.1.3.1. Miocardiopatía dilatada y miocardiopatía no dilatada 
hipocinética

La MCD se caracteriza por dilatación del VI y disfunción sistólica 
inexplicables por enfermedad coronaria o condiciones de carga 
anómalas.632 La verdadera prevalencia de esta enfermedad es difí-
cil de estimar. En estudios antiguos se informaba de una prevalen-
cia de 1 de cada 2.700 personas.633

En los datos históricos en adultos con MCD se refleja una morta-
lidad a 1 año del 20–25% y una tasa de supervivencia a los 5 años del 
50%.634 En ensayos recientes con pacientes con MCD con insuficiencia 
cardiaca sistólica y TMO se informa de unos rangos de mortalidad a 
5 años del 21–28%.356,359 Hasta el 12% de los pacientes con MCD sufre 
MSC y todavía constituye un 25–35% de todas las muertes.359,634,635

En los niños, la incidencia anual de MCD es de 0,57 casos por 
cada 100.000.636 El pronóstico en niños es malo, con una inciden-
cia a 5 años de trasplante cardiaco o muerte relacionada con la 
insuficiencia cardiaca del 40%. Sin embargo, en comparación con 
los adultos, la incidencia de MSC en los pacientes pediátricos con 
MCD es mucho menor, con una incidencia a 5 años del 2,4–3% 
según dos grandes registros de miocardiopatía pediátrica de los 
Estados Unidos y Australia.637,638

Las causas de MCD pueden ser genéticas o adquiridas.639 La 
predisposición genética también puede interactuar con factores 
extrínsecos como las miocardiopatías relacionadas con el peripar-
to, el alcoholismo o la quimioterapia.639 La forma clínica, especial-
mente de las etiologías genéticas, puede cambiar con el tiempo y 
puede no coincidir con los criterios de enfermedad estándar en el 
momento en que la enfermedad se manifieste. Como consecuen-
cia, se ha propuesto la nueva categoría de miocardiopatía hipoci-
nética no dilatada (MCHND).639

7.1.3.1.1. Evaluación diagnóstica y estratificación del riesgo. Se puede encon-
trar un algoritmo para la estratificación del riesgo y la prevención pri-
maria de la MSC en pacientes con MCD/MCHND en la figura 19.

Las pruebas diagnósticas exhaustivas, incluyendo las pruebas 
genéticas y la RMC, deben considerarse para identificar la causa 
subyacente para la estratificación del riesgo orientada por etiolo-
gía y el tratamiento.341,639

En el 25–55% de los pacientes con MCD se identifican mutaciones 
patogénicas,634,639,640 las más comunes con herencia autosómica do-
minante. Las mutaciones truncadas en el gen de la titina (TTN) son las 
más frecuentes, seguidas de las mutaciones en el gen LMNA, sarco-
méricas y desmosómicas. Las mutaciones en genes como LMNA, PLN, 
RBM20 y FLNC se asocian con mayor riesgo de arritmia ventricular y 
MSC.641–645 Los portadores de variantes desmosómicas y LMNA sufren 
las tasas más altas de arritmia ventricular/MSC, que fueron indepen-
dientes de la FEVI en una de las series.645

El rendimiento de las pruebas genéticas es particularmente 
alto en los pacientes con formas familiares de MCD o MSC en un 
familiar de primer grado fallecido a una edad temprana. Una 
MCD hereditaria también es más probable en pacientes en quie-
nes la enfermedad se manifieste a una edad temprana o con sig-
nos sospechosos de una etiología específica (p. ej., conducción 
AV prolongada para LMNA (figura 20).634,639,640,646 Los familiares 
de primer grado de pacientes con MCD/MCHND deben someter-
se a una evaluación clínica con fines diagnósticos si se sospecha 
causa hereditaria.

La discriminación entre pacientes de alto y bajo riesgo 
para MSC sigue siendo un reto. Más allá de la FEVI y la clase 
NYHA,357,359,635,647–650 los datos recientes sugieren que tanto los 
hallazgos genéticos como de la RMC pueden contribuir a la es-
tratificación del riesgo. En un metaanálisis de 29 estudios con un 
total de 2.948 pacientes se evaluó el papel de la RMC en pacien-
tes con MCD.129 El realce tardío de gadolinio se asoció significa-
tivamente con la aparición de arritmias, incluso cuando solo se 
incluían estudios que llevasen a cabo un análisis multivariante 
(HR 6,7; p < 0,001). Curiosamente, la asociación entre el realce 
tardío de gadolinio y las arritmias siguió siendo significativo en 
pacientes con una FEVI media del >35%. De la misma forma, en 
un reciente estudio con 1.020 pacientes consecutivos con MCD 
a quienes se les hizo una RMC se observó que el realce tardío 
de gadolinio y la FEVI eran ambos marcadores de riesgo para la 
mortalidad total y la muerte cardiaca, pero solo el realce tardío 
de gadolinio se asoció con riesgo de MSC.651

La estratificación del riesgo de MSC se ha refinado en el subgru-
po de pacientes con mutaciones en el gen LMNA, que representan 
el 5–10% de todos los pacientes con MCD. Las mutaciones en el gen 
LMNA se asocian con arritmias auriculares y ventriculares tempra-
nas, enfermedad prematura del sistema de conducción y alto riesgo 
de MSC y progresión a insuficiencia cardiaca terminal.80,642,652,653 En 
un registro multicéntrico con 269 portadores de mutaciones en el 
LMNA, la TVNS, la FEVI <45% en la primera evaluación, el sexo mas-
culino y mutaciones distintas a las sin sentido se definieron como 
factores de riesgo independientes de arritmia ventricular.652 La 
arritmia ventricular solo la sufrieron personas con al menos dos de 
estos factores de riesgo. La estratificación del riesgo fue posterior-
mente validada externamente.653 Otro estudio, en el que participa-
ron 589 portadores de la mutación en LMNA, identificó el bloqueo 
AV como un predictor adicional. Recientemente se ha desarrollado 
una calculadora del riesgo (https://lmna-risk- vta.fr/) para predecir 
el riesgo de arritmia ventricular potencialmente letal (índice C de 
0,776 [IC95%: 0,711–0,842]).80 En pacientes con un riesgo estimado 
a 5 años del ≥10% y cardiopatía manifiesta (TVNS, FEVI <50% o re-
traso de la conducción AV), debe considerarse el implante de un DAI 
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en prevención primaria con el fin de evitar la sobreimplantación 
potencial en portadores sin fenotipo cardiaco. En los portadores de 
mutación del LMNA con forma clínica de MCD, el ejercicio de alta 
intensidad se ha asociado con un alto riesgo de MSC y deterioro de 
la FEVI y, por tanto, no se recomienda.654,655

Recientemente se ha propuesto una puntuación de riesgo 
para la predicción de arritmias ventriculares en pacientes con 
MCD o MAVD relacionada con la mutación p.AR14 en el gen PLN.656 
Se necesitan estudios de validación antes de su recomendación 
para uso clínico.

Más allá de la genética y la RMC, se han sugerido predictores 
adicionales de MSC, generalmente derivados de pequeñas cohor-

tes con ninguno o muy pocos estudios de replicación. Un síncope 
de origen desconocido requiere pruebas complementarias y el EEF 
puede determinar la causa subyacente. El riesgo de arritmias en 
pacientes con MCD con una FEVI baja y síncope de origen desco-
nocido fue similar a aquellos con parada cardiaca previa657 y alto, 
independientemente de los resultados del EEF.148 Sin embargo, los 
datos de pacientes con DCM con FE ligeramente reducida sugie-
ren el valor añadido del EEF. De los pacientes con MCD y FE ≥40% 
con síncope de origen desconocido a quienes se les implantó un 
DAI tras un EEF positivo, el 80% presentaron terapia apropiada 
durante el seguimiento. Ningún paciente no-inducible sufrió MSC 
o arritmia ventricular sintomática.146
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Figura 19. Algoritmo para la estratificación del riesgo y la prevención primaria de la muerte súbita cardiaca en pacientes con miocardiopatía dilatada/
no dilatada hipocinética. DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; LMNA: lamina A/C; FEVI: fracción de eyección 
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TVNS: taquicardia ventricular no sostenida. aFactores de riesgo: síncope de origen desconocido, variantes patogénicas en PLN, FLNC o RBM20, realce 
tardío de gadolinio en la RMC, TVMS inducible medidante EEF. bGuía ESC 2018 sobre el diagnóstico y el tratamiento del síncope.1
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BRDHH: bloqueo de la rama derecha del haz de His; ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular.

7.1.3.1.2. Prevención primaria de la muerte súbita cardiaca. En pacientes 
con MCD/MCHND, el TMO según la actual Guía ESC 2021 sobre el diag-
nóstico y tratamiento de la insuficiencia cardiaca aguda y crónica es obli-
gatorio.342 Se requiere la reevaluación de la función cardiaca y del 
estado clínico tras 3 meses de TMO antes del implante de un DAI en 
prevención primaria. Es más probable que la función del VI mejore 
en la MCD causada por miocarditis o en las mutaciones de TTN.

La eficacia de la prevención primaria con DAI en pacientes con 
MCD con ICFEr se ha estudiado en seis ECA.635

Se publicaron entre 2002 y 2005 cinco estudios (CAT, AMIOVIRT, 
DEFINITE, COMPANION y SCD-HeFT). Los tres primeros fueron es-
tudios más pequeños en los que solo participaron pacientes con 
MCD, mientras que SCD-HeFT y COMPANION fueron mayores e 
incluyeron pacientes con enfermedad coronaria y MCD. El ensayo 
COMPANION se diferencia del resto porque comparó un desfibri-
lador-TRC, un marcapasos-TRC y el TMO. En un metaanálisis de los 

cinco ensayos (1.854 pacientes con MCD) se demostró una reducción 
del riesgo del 31% en la mortalidad total con el DAI en comparación 
a la terapia médica (RR 0,69 [IC95% 0,55, 0,87], p < 0,002).658 El efecto 
se mantuvo cuando se excluyó el ensayo COMPANION.

Más recientemente, 1.116 pacientes sintomáticos (clase NYHA 
II o III) con insuficiencia cardiaca sistólica no isquémica (FEVI 
≤35%) participaron en el ensayo DANISH. Los pacientes se asigna-
ron aleatoriamente a DAI o no DAI tras TMO.359 No se observó una 
reducción en el objetivo primario de mortalidad total para los pa-
cientes asignados a DAI (HR 0,87; IC95% 0,68–1,12; p = 0,28) a pesar 
de una reducción significativa de la MSC en el grupo con DAI (HR 
0,50; IC95% 0,31–0,82; p  =  0,005). Las posibles explicaciones son 
la baja tasa de MSC en el ensayo (4,3% en el grupo con DAI y 8,2% 
en el grupo de control), el excelente tratamiento médico (>90% 
de los pacientes tratados con IECA y betabloqueantes, >50% tra-
tados con ARM) y la alta prevalencia de la TRC. En un metaanálisis 
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de los seis principales ensayos clínicos sobre prevención también 
se demostró una reducción, aunque menor, de la mortalidad total 
con la terapia con DAI (RR 0,76; IC95% 0,65–0,91; p = 0,002).635 En 
un análisis de sensibilidad, los beneficios de la terapia con DAI se 
mantuvieron tras la eliminación de cualquier estudio aislado del 
análisis combinado.

Los resultados del ensayo DANISH subrayan la necesidad de 
perfeccionar aún más las indicaciones para la prevención primaria 
con DAI en pacientes contemporáneos con MCD. Deben tenerse en 
cuenta la edad y las comorbilidades.635 En el ensayo DANISH, el im-
plante de DAI se asoció con una tasa significativamente menor de 
muerte en pacientes jóvenes.359 En un análisis más en profundidad 
de los datos de DANISH647 se mostró una asociación entre la reduc-
ción de la mortalidad total y los DAI en pacientes de ≤70 años (HR, 
0,70; IC95% 0,51–0,96; p = 0,03), pero no en pacientes de >70 años.

Son escasos los estudios prospectivos que evalúan los bene-
ficios del DAI en la MCD/MCHND con disfunción moderada del 
VI, pero sin factores de riesgo asociados con arritmia ventricular y 
MSC (incluyendo RMC con realce tardío de gadolinio, mutaciones 
patogénicas en PLN, FLNC, RBM20, síncope de origen desconocido 
e inducibilidad de la TVMS).129,641,643,644,659–662 Dadas las limitaciones 
de la FEVI como único marcador de riesgo en la MCD/MCHND, el 
presente panel de expertos comparte la opinión de considerar el 
DAI ante una combinación de marcadores de riesgo.

7.1.3.1.3. Prevención primaria de la muerte súbita cardiaca y tratamien-
to de las arritmias ventriculares. La terapia con DAI y el tratamiento 
médico para la prevención secundaria en pacientes con parada 
cardiaca reanimada o TV mal tolerada se han evaluado en tres 
ensayos aleatorizados (AVID, CASH y CIDS).349,351,352 Los tres ensa-
yos contaron con la participación de un total de 1.963 pacientes, de 
quienes solo 292 (14,8%) presentaban etiologías no isquémicas. Se 
mostró una reducción significativa en la mortalidad total en pa-
cientes con DAI, que fue principalmente debida a una reducción 
del 50% de las muertes arrítmicas.352 En el subgrupo de pacientes 
con miocardiopatías hubo una tendencia similar, pero no signifi-
cativa, en la reducción de las muertes.352 En los ECA se ha excluido 
a pacientes con TV hemodinámicamente tolerada. En los pacien-
tes con MCD el sustrato de TV está menos definido y la evolución 
de la enfermedad debe tenerse en cuenta. Por tanto, a pesar de las 
lagunas en las evidencias, el presente panel de expertos comparte 
la opinión de que el DAI también debe considerarse en pacientes 
con MCD y TV hemodinámicamente bien tolerada.

La optimización de la programación del DAI (ver sección 6.2.3.1) 
puede reducir las descargas del DAI en respuesta a las TV, pero ge-
neralmente se necesita terapia adicional para reducir los episodios 
de arritmia ventricular sintomáticos. En el ensayo OPTIC, 412 pa-
cientes con DAI implantado en los primeros 21 días tras la TV/FV se 
asignaron de forma aleatoria a amiodarona con betabloqueantes, 
sotalol en monoterapia o betabloqueantes en monoterapia. Las 
tasas de descargas del DAI tras un año fueron del 10,3%, 24,3% y 
38,5% respectivamente. La mayor eficacia de la amiodarona con be-
tabloqueantes en comparación con el sotalol debe sopesarse frente 
a la mayor tasa de acontecimientos adversos de forma individual.318 

Aunque hay muy pocos datos disponibles, los bloqueadores de ca-
nales de sodio pueden controlar la TV en la cardiopatía estructural 
y pueden ser beneficiosos en pacientes con DAI sin insuficiencia car-
diaca avanzada. La mayoría de las TVMS se deben a reentrada ge-
nerada en el tejido cicatrizal, que puede abordarse con la ablación 

con catéter. Se ha descrito que la eficacia aguda de la ablación es 
similar en enfermedad coronaria o MCD.497,663 Sin embargo, las tasas 
de recurrencia de TV son generalmente mayores en pacientes con 
MCD (supervivencia sin TV 40,5% en la MCD frente al 57% en la en-
fermedad coronaria tras 1 año).497 Tras múltiples procedimientos en 
el 36% de los pacientes, la ausencia a largo plazo de TV se consiguió 
en el 69% de los casos en una cohorte retrospectiva unicéntrica de 
282 pacientes tratados entre 1999 y 2014.664

La ablación epicárdica es necesaria en el 27–30% de los procedi-
mientos.497,664 El pronóstico es especialmente malo y las estrategias 
de rescate (la ablación transcoronaria con etanol, la ablación bipo-
lar, la ablación quirúrgica) pueden ser necesarias en pacientes con 
mutaciones patogénicas (gen LMNA) y en aquellos con localización 
intramural o anteroseptal del sustrato.499,664,666 Por tanto, dada la 
complejidad de los procedimientos de ablación, los pacientes con 
MCD deben recibir tratamiento solo en centros especializados.

Tabla de recomendaciones 28. Recomendaciones para l 
a estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca 

y el tratamiento de arritmias ventriculares en la miocardiopatía 
dilatada o la miocardiopatía no dilatada hipocinética

Recomendaciones Clasea Nivelb

Recomendaciones generales y para la evaluación diagnóstica

Las pruebas genéticas (al menos los genes LMNA, 
PLN, RBM20 y PLNC) se recomiendan para pacientes 
con MCD/MCHND y retraso en la conducción AV de 
<50 años o en pacientes con antecedentes familiares 
de MCD/MCHND o MSC en un familiar de primer 
grado (de <50 años).641–645

I B

La RMC con realce tardío de gadolinio se debe 
considerar para pacientes con MCD/MCHND 
para evaluar la etiología y el riesgo de arritmia 
ventricular/MSC.129,651,667

IIa B

Las pruebas genéticas (al menos los genes LMNA, 
PLN, RBM20 y PLNC) se deben considerar para la 
estratificación del riesgo en pacientes con MCD/
MCHND aparentemente esporádica en edad joven 
o con signos que hagan sospechar de una etiología 
heredada.641–645

IIa C

No se recomienda la práctica de ejercicio de alta 
intensidad o de deportes de competición para pacientes 
con MCD/MCHND y mutación en el gen LMNA.655

III C

Estratificación del riesgo y prevención primaria de la MSC

El implante de DAI se debe considerar en pacientes 
con MCD/MCHND, insuficiencia cardiaca sintomática 
(clase NYHA II–III) y FEVI ≤35% tras ≥3 meses de 
TMO.357,359,635,650

IIa A

Se debe considerar el implante de DAI en pacientes con 
MCD/MCHND y mutación patogénica en el gen LMNA 
si el riesgo estimado a 5 años de arritmia ventricular 
potencialmente letal es del ≥10%c y con TVNS o FEVI 
<50% o retraso en la conducción AV.80,652,653

IIa B

El implante de DAI se debe considerar en pacientes 
con MCD/MCHND, FEVI <50% y al menos ≥2 
factores de riesgo (síncope, RMC con realce tardío de 
gadolinio, TVMS inducible mediante EEF, mutaciones 
patogénicas en los genes LMNA,d PLN, FLNC y RBM20).

IIa C

Continúa
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En pacientes con MCD/MCHND, el estudio 
electrofisiológico se debe considerar cuando el origen 
del síncope siga sin conocerse tras la evaluación no 
invasiva.661,668

IIa C

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de las arritmias 
ventriculares

Se recomienda el implante de DAI en pacientes con 
MCD/MCHND que hayan sobrevivido a una parada 
cardiaca súbita debida a TV/FV o sufran de TVMS 
hemodinámicamente mal tolerada.349,351,352

I B

La ablación con catéter en centros no especializados se 
debe considerar para pacientes con MCD/MCHND y 
TVMS sintomática recurrente o descargas del DAI para 
TVMS en quienes los antiarrítmicos no sean efectivos, 
estén contraindicados o no se toleren.481,497,664,669

IIa C

La adición de amiodarona oral o el reemplazo de los 
betabloqueantes por sotalol se debe considerar en 
pacientes con MCD/MCHND y un DAI que sufran 
arritmias ventriculares sintomáticas recurrentes a 
pesar de la programación óptima y el tratamiento 
con betabloqueantes.318

IIa B

Se debe considerar el implante de un DAI 
en pacientes con MCD/MCHND y TVMS 
hemodinámicamente bien tolerada.

IIa C

Tratamiento de familiares de un paciente con MSC o MCD/MCHND

En familiares de primer grado de un paciente con 
MCD/MCHND se recomienda una ecocardiografía si:
•	 el paciente índice obtuvo el diagnóstico con <50 

años o presenta características clínicas indicativas 
de causa hereditaria o 

•	 hay antecedentes familiares de MCD/MCHND o 
MSC prematura inesperada.646

I C

Se puede considerar un ECG y una ecocardiografía a 
familiares de primer grado de pacientes con MCD/
MCHND aparentemente esporádicas.646

IIb C

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable; 
ECG: electrocardiograma; EEF: estudio electrofisiológico; FEVI: fracción 
de eyección del ventrículo izquierdo; MCD: miocardiopatía dilatada; 
MCHND: miocardiopatía hipocinética no dilatada.; MSC: muerte súbita 
cardiaca; NYHA: New York Heart Association; RMC: resonancia magnética 
cardiaca; TMO: tratamiento médico óptimo; TVMS: taquicardia ventricular 
monomórfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; FV: 
fibrilación ventricular; TV: taquicardia ventricular
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cSegún la calculadora de riesgo https://lmna-risk-vta.fr/ 
dVer recomendaciones específicas para el LMNA.

7.1.3.2. Miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho

La MAVD es una enfermedad hereditaria que se caracteriza por 
un reemplazo fibroadiposo miocárdico.670 La prevalencia varía de 
1:1.000 a 1:5.000 personas, con predominio de varones en los pro-
bandos.671 Los pacientes con MSC/FV como primera presentación 
son generalmente más jóvenes (edad media, 23 [RIC 13–57 años]) 
en comparación con los que presentan TVMS (edad media, 36 [RIC 
14–78] años).672

La MAVD está generalmente causada por mutaciones patogé-
nicas en genes desmosómicos y menos frecuentemente en genes 
no desmosómicos. Se recomiendan los tests genéticos y la identi-
ficación de una mutación (en hasta el 73% de los probandos) es un 
criterio relevante para el diagnóstico.116,671 En el 4–16% se encuen-

tran mutaciones digénicas/compuestas, que se han asociado con 
un aumento del riesgo de arritmia ventricular a menor edad.672,673 
La penetrancia de la enfermedad en familiares de primer grado es 
del 28–58%,674,675 lo que apoya la evaluación clínica frecuente de 
los familiares. 

La MAVD se caracteriza por la afectación predominante del 
VD. Los criterios revisados de 2010 del grupo de trabajo interna-
cional se basan en una estrategia multiparamétrica116 (figura 21). 
La caracterización tisular no se incluyó en la RMC. Sin embargo, 
la infiltración de tejido adiposo en el VD y el realce tardío de ga-
dolinio en el VI se observan frecuentemente (en el 29–53% y en 
el 35,5–45% de los probandos, respectivamente) y pueden estar 
presentes antes de que los pacientes cumplan los principales cri-
terios de imagen del grupo de trabajo.676–678 Tanto las alteraciones 
en la movilidad de la pared como las alteraciones de la señal antes 
y después del contraste se han propuesto para mejorar la preci-
sión diagnóstica de la RMC para la MAVD.679 La identificación de 
afección biventricular y afectación predominante del VI en los pa-
cientes con MAVD680,681 ha llevado a proponer el término “miocar-
diopatía arritmogénica”.682

La restricción de ejercicio de alta intensidad se considera una he-
rramienta preventiva en los pacientes con MAVD con afección clínica 
para reducir el riesgo de arritmias ventriculares y la evolución de la 
enfermedad.683–685 No se ha evaluado en cohortes prospectivas si la 
restricción de la práctica deportiva es beneficiosa en todos los por-
tadores de mutaciones sin expresión de la enfermedad, pero evitar 
el ejercicio competitivo de alta intensidad parece razonable.686,687 La 
MSC y la arritmia ventricular ocurren de forma desproporcionada du-
rante el ejercicio en los pacientes afectados y la infusión de altas do-
sis de isoproterenol puede provocar TVP en el >90% de los pacientes 
con MAVD, lo que apoya el papel de la estimulación simpática para 
la arritmogenicidad.152,688,689 Sin embargo, todavía no está claro si los 
betabloqueantes pueden prevenir las arritmias ventriculares espon-
táneas. Los pocos datos disponibles hasta la fecha sugieren el poten-
cial papel beneficioso del atenolol.690

7.1.3.2.1. Estratificación del riesgo. El 4,6–6,1% de los pacientes con 
MAVD y sin DAI sufren una parada cardiaca mientras que el 23% 
de los pacientes experimentan TVMS no letal durante un segui-
miento medio de 8–11 años.691–694 Que una TVMS sea potencial-
mente letal depende de la duración, del ciclo de la TV, la función 
cardiaca y las circunstancias de la TV. Entre los pacientes con 
MAVD confirmada/probable con consideración de alto riesgo para 
arritmia ventricular, el 23–48% recibirán el implante apropiado de 
un DAI durante un seguimiento medio de 4,7 años. En el 16–19% 
de los casos, la intervención del DAI la desencadena una TV rápida 
de ≥250 l.p.m. o una FV, que se consideran equivalentes a eventos 
potencialmente letales.695–698 En una gran cohorte con 864 pacien-
tes con MAVD (el 38,8% con arritmia ventricular previa), el 43% 
presentaban TV/FV durante un seguimiento medio de 5,75 años, 
pero solo el 10,8% presentaban un evento potencialmente letal. 
Por tanto, la terapia con DAI es apropiada en 3 de cada 4 pacientes 
con MAVD, pero no se puede considerar que prolongue la vida de 
forma aguda. Estos datos son relevantes porque los algoritmos 
y los modelos de predicción del riesgo se basan en criterios de 
valoración arrítmicos combinados, que generalmente conllevan 
indicación de DAI para prevenir la MSC. Esto es especialmente re-
levante en pacientes jóvenes con MAVD con riesgo de por vida de 
complicaciones relacionadas con el DAI.695,699

https://lmna-risk-vta.fr/
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Figura 21. Características típicas de la miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho asociada con arritmias ventriculares.  
BRIHH: bloqueo de la rama izquierda del haz de His; ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca;  

TV: taquicardia ventricular; VD: ventrículo derecho.

Son pocos los ensayos aleatorizados de terapia con DAI en pre-
vención secundaria, pero las altas tasas de terapia con DAI apropiada 
desencadenada por episodios de TV rápida o FV en pacientes con DAI 
tras parada cardiaca o TV mal tolerada hemodinámicamente cla-
ramente sugieren los efectos beneficiosos del DAI sobre la supervi-
vencia.700 En pacientes que presenten TV hemodinámicamente bien 
tolerada, los beneficios sobre la supervivencia del DAI no están tan 
claros.971,700–702 Es difícil identificar a los pacientes con MAVD con ries-
go de MSC y las evidencias que apoyan los factores de riesgo para las 
arritmias ventriculares potencialmente letales son escasas. El síncope 
arrítmico fue un predictor de eventos posteriores en la mayoría de las 
series de casos de pacientes con MAVD confirmada (HR combinadas 
3,67; IC 2,75– 4,9)81,696,701,703 y en estos pacientes se debe considerar un 
DAI. La disfunción del VD y del VI se ha asociado con un mayor riesgo 
arrítmico.675,704 Los valores de corte son difíciles de establecer, pero en 
pacientes con disfunción grave del VD (cambio en el área fraccional 
del VD ≤17% o fracción de eyección del VD ≤35%) se debe considerar 

un DAI. De la misma forma, los pacientes con MAVD y afectación sig-
nificativa del VI (FEVI ≤35%) deben recibir tratamiento según las reco-
mendaciones actuales para el implante de DAI en la MCD. Hay datos 
contradictorios sobre el valor predictivo independiente de la TVNS para 
los posteriores eventos arrítmicos.695,696,701 De la misma forma, el pa-
pel del EEF en la estratificación del riesgo, especialmente en pacientes 
sintomáticos, no está bien definido.695,696,701 En una serie de casos en 
la que se incluyó principalmente a pacientes sintomáticos, tanto la 
TVNS como el EEF positivo predijeron de forma independiente los 
eventos arrítmicos, mientras que en otras se informa de una fiabili-
dad diagnóstica baja.696 La predicción del riesgo basada en un único 
parámetro no considera el potencial efecto combinado y las interac-
ciones entre los factores. Por tanto, aunque los datos que lo apoyen 
son escasos, el presente panel de expertos apoya que se considere 
un DAI706 en pacientes con MAVD sintomática con disfunción mo-
derada del VD (<40%) o del VI (<45%) y que presenten bien TVNS 
o TVMS inducible mediante EEF. Recientemente se ha desarrollado 
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un modelo de riesgos validado internamente con 528 pacientes con 
MAVD confirmada y sin antecedentes de arritmia ventricular, en el 
que se incluyen la edad, el sexo, el síncope arrítmico, la TVNS, la carga 
de EV, las derivaciones con inversión de la onda T y la fracción de eyec-
ción del VD para predecir cualquier arritmia ventricular sostenida (ín-
dice C 0,7).81 Además, se ha promocionado un modelo de predicción 
específico para arritmias ventriculares potencialmente letales basa-
do en 864 pacientes con MAVD, con predictores que incluyen el sexo 
masculino, la determinación de las EV durante 24h y el número de 
derivaciones con inversión de la onda T (índice C 0,74).702 Sin embar-
go, se necesitan estudios de validación antes de que estos modelos se 
puedan recomendar para su uso clínico.

7.1.3.2.2. Tratamiento. Hasta el 97,4% de todos los episodios de arritmia 
ventricular en pacientes con MAVD y DAI son TVMS. Las altas tasas 
de terminación con estimulación antitaquicardia (92% de los episo-
dios) independientemente de la duración del ciclo de la TV apoyan 
rotundamente el uso de dispositivos con estimulación antitaquicar-
dia.698 Los DAI subcutáneos reducen las complicaciones relacionadas 
con los electrodos y han demostrado su efectividad en la terminación 
mediante choque de arritmias ventriculares en pequeñas cohortes de 
pacientes con MAVD durante un seguimiento a corto plazo.707

Generalmente se requiere tratamiento adicional para supri-
mir las arritmias ventriculares. Aunque no está confirmado con 
datos clínicos, los betabloqueantes se recomiendan como trata-
miento de primera línea en pacientes sintomáticos.

Los datos sobre el uso de antiarrítmicos para prevenir la recu-
rrencia de TV solo provienen de pequeños estudios observaciona-
les y registros. En general, el tratamiento con antiarrítmicos tiene 
una eficacia limitada. Aunque el sotalol fue efectivo para prevenir 
la inducibilidad de TV,708 no suprimió las arritmias clínicamente 
relevantes.690,708 El tratamiento con amiodarona o fármacos antia-
rrítmicos de clase 1 se ha asociado con una tendencia a una menor 
recurrencia de TV en comparación con sotalol.709 La adición de fle-
cainida o betabloqueantes/sotalol tuvo beneficios en una cohorte 
pequeña.710 La ablación con catéter es una alternativa. La ablación 
del sustrato endocárdico y adyuvante del sustrato epicárdico, si fue-
se necesaria, se ha asociado con unas tasas de supervivencia libre 
de TV prometedoras. Los potenciales riesgos de la intervención, los 
efectos farmacológicos secundarios y las preferencias del paciente 
deben tomarse en consideración.482

Tabla de recomendaciones 29. Recomendaciones para  
el diagnóstico, la estratificación del riesgo, la prevención de  

la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares 
en la miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho

Recomendaciones Clasea Nivelb

Recomendaciones generales y para la evaluación diagnóstica

En pacientes con sospecha de MAVD, se recomienda 
la RMC.676–678 I B

En pacientes con sospecha o diagnóstico confirmado 
de MAVD, se recomiendan la asesoría y los tests 
genéticos.672,673

I B

Se recomienda que los pacientes con diagnóstico 
confirmado de MAVD eviten el ejercicio de alta 
intensidad.683–685

I B

Se puede considerar evitar el ejercicio de alta 
intensidadc en los pacientes portadores de mutaciones 
patogénicas de MAVD sin forma clínica.683,687

IIb C

Se pueden considerar los betabloqueantes en todos 
los pacientes con diagnóstico definitivo de MAVD. IIb C

Estratificación del riesgo y prevención primaria de la MSC

Se debe considerar el implante de un DAI 
en pacientes con MAVD definitiva y síncope 
arrítmico.696,701,711–713

IIa B

Se debe considerar el implante de un DAI en 
pacientes con MAVD definitiva y disfunción grave del 
VD o VI.675,691

IIa C

Se debe considerar el implante de un DAI en 
pacientes sintomáticosd con MAVD definitiva, 
disfunción moderada del VD o VI e inducibilidad de 
la TVNS o la TVMS mediante EEF.695,696,701,703,705

IIa C

En pacientes con MAVD y síntomas altamente 
indicativos de arritmia ventricular, se puede 
considerar el EEF para la estratificación del 
riesgo.695,705

IIb C

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de  
las arritmias ventriculares

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con MAVD y TV mal tolerada hemodinámicamente 
o FV.700

I C

En pacientes con MAVD y arritmias ventriculares 
no sostenidas o sostenidas, se recomienda el 
tratamiento con betabloqueantes.

I C

En pacientes con MAVD y TVMS sintomática 
recurrente o descargas del DAI para la TVMS a 
pesar del tratamiento con betabloqueantes, se 
debe considerar la ablación con catéter en centros 
especializados.482,709,714

IIa C

En pacientes con MAVD e indicación de DAI, se 
debe considerar un dispositivo con estimulación 
antitaquicardia para TVMS programable hasta 
frecuencias altas.698

IIa B

Se debe considerar el implante de un DAI en 
pacientes con MAVD y TVMS bien tolerada 
hemodinámicamente.692

IIa C

En pacientes con MAVD y TV sintomática recurrente a 
pesar del tratamiento con betabloqueantes, se debe 
considerar el tratamiento con antiarrítmicos.709,710

IIa C

Tratamiento de familiares de un paciente con MAVD

Se recomiendan un ECG y una ecocardiografía para 
los familiares de primer grado de pacientes con 
MAVD.675

I C

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: 
electrocardiograma; EEF: estudio electrofisiológico, MAVD: miocardiopatía 
arritmogénica del ventrículo derecho, MSC: muerte súbita cardiaca
RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS: 
taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVNS: taquicardia 
ventricular no sostenida; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cGuía ESC 2020 sobre cardiología del deporte y el ejercicio en pacientes con 
enfermedad cardiovascular.
dPresíncope o palpitaciones indicativas de arritmia ventricular.

Continúa
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7.1.3.3. Miocardiopatía hipertrófica

La MCH se caracteriza por un aumento del grosor de la pared 
ventricular izquierda que no se puede atribuir a alteraciones de 
carga (como hipertensión o valvulopatías).128,175 Ya que la histo-
ria natural y el tratamiento difieren según la etiología subya-
cente de la HVI, las pruebas diagnósticas son extremadamente 
importantes (ver sección 7.1.3.5) e incluyen la RMC y los tests 
genéticos.716–725 La MCH está generalmente causada por una 
mutación con herencia autosómica dominante, lo que apoya el 
cribado cardiaco en familiares de primer grado junto con las 
pruebas genéticas en el paciente índice. En el 30–60% de los 
pacientes más jóvenes en el momento del diagnóstico o con 
antecedentes familiares de MCH se identifica una mutación 
genética sarcomética.646,722

La prevalencia estimada de MCH en adultos es de 1 entre 
500.726 En niños, la prevalencia es mucho menor. 

La mortalidad anual relacionada con la MCH es del 1–2% en 
la mayoría de estudios con estrategias de tratamiento contempo-
ráneas,128,715 y puede incluso llegar al 0,5%.727 La tasa anual de MSC 
o terapia con DAI apropiada es del 0,8%, pero depende enorme-
mente de la edad y del perfil de riesgo.85,728–730 Los pacientes con 
MCH presentan riesgo de insuficiencia cardiaca, FA e ictus.128,715 
La mayoría de las muertes relacionadas con la MCH en pacientes 
de ≤60 años son repentinas, mientras que los pacientes de mayor 
edad suelen fallecer por ictus o insuficiencia cardiaca.731 La MSC 
generalmente está relacionada con arritmia ventricular, que pue-
de ser una consecuencia de la isquemia, obstrucción del tracto de 
salida del ventrículo derecho (TSVD) o arritmias supraventricu-
lares. La MSC también la puede desencadenar el ejercicio y se ha 
desaconsejado la participación en deportes de competición.732 Sin 
embargo, los datos más recientes parecen sugerir que el ejercicio 
en pacientes con MCH sin marcadores de riesgo puede no estar 
asociado con arritmia ventricular.733,734

7.1.3.3.1. Estratificación del riesgo y prevención primaria de la muerte súbita 
cardiaca. En la prevención primaria, el reto sigue siendo la identifica-
ción de un grupo relativamente pequeño de pacientes con el mayor 
riesgo de MSC. La presencia de TVNS se identifica en la monitoriza-
ción ECG ambulatoria (24/48h) en el 20–25% de los pacientes.128–715 

La prevalencia aumenta con la edad y se correlaciona con el grosor 
de la pared del VI y realce tardío de gadolinio en la RMC.716–721,735 
El valor pronóstico de la TVNS para la MSC es más importante en 
pacientes jóvenes (<30 años).735 La relación entre la duración, la fre-
cuencia o la tasa de TVNS y el pronóstico de MCH no está claro.735

El registro de TVNS durante la ergometría es muy raro, 
pero se ha asociado con un riesgo mayor de MSC.732 Se han 
identificado factores de riesgo adicionales y se ha desarrollado 
una puntuación para estratificación del riesgo de MSC a 5 años 
basada en 7 factores (edad, grosor de la pared del VI, tamaño 
de la aurícula izquierda, gradiente del TSVI, TVNS, síncope de 
origen desconocido y antecedentes familiares de MSC)85 (HCM 
Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html) que ha sido 
validada externamente.85,728,729 La calculadora no se ha desarro-
llado para ser usada en deportistas de élite o en pacientes con 
enfermedades metabólicas o infiltrativas o tras miectomía o 
ablación septal con alcohol.85

Los factores adicionales que no se incluyen en el modelo 
RISK-SCD también deben considerarse en pacientes con riesgo 
calculado intermedio o bajo, incluyendo disfunción sistólica 
del VI, aneurisma apical, realce tardío de gadolinio extenso en 
la RMC y presencia de una o varias mutaciones sarcoméricas 
(figura 22).716,717,722,736–739 El realce tardío de gadolinio extenso en 
la RMC definido como un ≥15% de la masa del VI se ha propues-
to como un buen predictor de la MSC en adultos. Sin embargo, 
los límites pueden ser difíciles de utilizar porque la cuantifica-
ción del realce tardío de gadolinio depende de la adquisición 
de imágenes, el tipo y la cantidad de contraste en la RMC.

La evaluación periódica es obligatoria como parte de la 
evaluación longitudinal de los pacientes. La arritmia ventricu-
lar inducida mediante EEF se considera no específica, aunque 
se han documentado resultados contradictorios.740,741

Apenas había datos sobre prevención primaria en niños 
hasta el reciente desarrollo de puntuaciones y calculadoras 
de riesgo.83,84 La escala HCM Risk-Kids score84 se ha desarrolla-
do y validado externamente742 específicamente para niños 
con MCH (1–16 años de edad) e incluye síncope de origen des-
conocido, grosor máximo de la pared del VI, gran diámetro 
auricular izquierdo, TSVI con bajo gradiente y TVNS (https://
hcmriskkids.org). En comparación con los adultos, la inclusión 
de la edad y los antecedentes familiares de MSC no mejoraron 
el rendimiento del modelo pediátrico. Se excluyó a los pacien-
tes con antecedentes de FV o TV sostenida, errores congénitos 
del metabolismo conocidos y causas sindrómicas de la MCH. El 
valor predictivo del realce tardío de gadolinio en niños no está 
tan definido, aunque se han registrado datos preliminares.743

7.1.3.3.2. Tratamientos para prevenir la recurrencia de la arritmia 
ventricular. Los pacientes que sobrevivan a una parada cardiaca 
por TV/FV o TV hemodinámicamente mal tolerada siguen te-
niendo un alto riesgo de arritmia ventricular potencialmente 
letal en el futuro y se benefician de la terapia con DAI.128,744–746

No hay ECA sobre la MCH o estudios de cohortes que 
apoyen un papel relevante de los fármacos para prevenir la 
MSC.128,715,747 La amiodarona puede reducir la arritmia ventricu-
lar, pero con resultados contradictorios sobre la prevención de 
la MSC.747,748 La disopiramida y los betabloqueantes son eficien-
tes para controlar los síntomas y la obstrucción del TSVI, pero 
no hay evidencia de que reduzcan el riesgo de MSC.128,715 De 
igual forma, la miectomía quirúrgica o la ablación con alcohol 
no se recomiendan con el objetivo de reducir el riesgo de MSC 
en pacientes con obstrucción del TSVI.128,715 Tras el implante de 
un DAI en prevención primaria o secundaria, el tipo de arritmia 
ventricular más documentado es la TVMS y la estimulación an-
titaquicardia tiene éxito en el 69–76,5% de los episodios.749–751 

Aunque los datos sobre la eficacia de los fármacos son escasos, 
los antiarrítmicos (betabloqueantes, amiodarona, sotalol, blo-
queadores de canales de sodio) se deben considerar en pacien-
tes con MCH y arritmia ventricular sintomática. La ablación con 
catéter también puede recomendarse en un pequeño grupo de 
pacientes con MCH y TVMS en quienes los antiarrítmicos no 
sean efectivos, estén contraindicados o no se toleren, pero los 
desenlaces tras la ablación son inferiores en comparación con 
otras etiologías no isquémicas.752–754

https://doc2do.com/hcm/webHCM.html
https://hcmriskkids.org/
https://hcmriskkids.org/
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Tabla de recomendaciones 30. Recomendaciones para el 
diagnóstico, la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte 

súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares en la 
miocardiopatía hipertrófica

Recomendaciones Clasea Nivelb

Recomendaciones generales y para la evaluación diagnóstica

La RMC con realce tardío de gadolinio se recomienda 
como parte de las pruebas diagnósticas en pacientes 
con MCH.716–718

I B

Se recomiendan la asesoría y los tests genéticos en 
pacientes con MCH.721–725 I B

La participación en ejercicio de alta intensidad se 
puede considerar en adultos con MCH asintomática 
sin marcadores de riesgo.733

IIb C

Estratificación del riesgo y prevención primaria de la MSC

Se recomienda evaluar el riesgo de MSC durante 
la primera consulta y en intervalos de 1–3 años o 
cuando haya un cambio en el estado de salud.

I C

Se debe considerar el implante de un DAI en 
pacientes de 16 años o más con un riesgo estimado 
de MS a 5 años ≥6%.c,85,728,729

IIa B

Se debe considerar el implante de un DAI en 
pacientes con MCH de 16 años o más con riesgo 
intermedio de MSC a los 5 años (≥4 a <6%)c con 
(a) realce tardío de gadolinio significativo en la 
RMC (generalmente ≥15% de la masa del VI); o (b) 
FEVI <50% o (c) respuesta anómala de la presión 
arterial durante la ergometríad; o (d) aneurisma 
apical en el VI; o (e) presencia de mutación 
sarcomérica.716,717,722,736–739

IIa B
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V6

 Ritmo sinusal en ECG – Ondas T negativas en V2–V6 y derivaciones inferiores

TV en ECG – similar al BRIHH, eje superior (origen VI apical)

RMC – Aneurisma apical con realce tardío de gadolinio

4 cámaras 2 cámaras

Figura 22. Características típicas de la miocardiopatía hipertrófica asociadas con taquicardia ventricular sostenida monomórfica .  
BRDHH: bloqueo de la rama derecha del haz de His ; ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; 

VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.

Continúa Continúa
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En niños menores de 16 años con MCH y un riesgo 
estimado de MS ≥6% (según la escala HCM Risk-
Kidse), se debe considerar el implante de un DAI.84,742

IIa B

El implante de un DAI se puede recomendar para 
pacientes con MCH de 16 años o más con un riesgo 
estimado de MSC a 5 años de ≥4 a <6%.c,85,728,729

IIb B

El implante de un DAI se puede recomendar para 
pacientes con MCH de 16 años o más con un riesgo 
estimado bajo de MSC a 5 años (<4%)c con (a) 
realce tardío significativo de gadolinio en la RMC 
(generalmente ≥15% de la masa del VI); o (b) FEVI 
<50% o (c) aneurisma apical en VI.716,717,722,736–739

IIb B

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de las arritmias 
ventriculares

El implante de un DAI se recomienda en pacientes 
con MCH y TV hemodinámicamente mal tolerada o 
FV.744–746

I B

En pacientes con MCH que presenten TVSM 
hemodinámicamente bien tolerada, se debe 
considerar el implante de un DAI.

IIa C

En pacientes con MCH y arritmia ventricular 
recurrente sintomática o terapia con DAI recurrente, 
se debe considerar el tratamiento con antiarrítmicos.

IIa C

La ablación con catéter en centros especializados 
se puede considerar en ciertos pacientes con MCH 
y TVMS sintomática recurrente o descargas del DAI 
para la TVMS en quienes los antiarrítmicos no sean 
efectivos, estén contraindicados o no se toleren.753,754

IIb C

Tratamiento de familiares de pacientes con MCH

Se recomiendan un ECG y una ecocardiografía en 
familiares de primer grado de pacientes con MCH. I C

DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: electrocardiograma; FEVI: 
fracción de eyección del ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; MCH: 
miocardiopatía hipertrófica; MS: muerte súbita; MSC: muerte súbita cardiaca; 
RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS: 
taquicardia ventricular monomórfica sostenida; VI: ventrículo izquierdo
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cSegún HCM Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html 
dDefinida como el fracaso en el aumento de la presión sistólica de al menos 
20 mmHg desde el reposo hasta el ejercicio o una disminución de >20 
mmHg de la presión pico.
eBasado en la escala pediátrica HCM: https://hcmriskkids.org

7.1.3.4. Ventrículo izquierdo no compactado

El VINC hace referencia a un grupo heterogéneo de enfermeda-
des. El diagnóstico es un reto y se han propuesto varios criterios 
diagnósticos. El rendimiento de las pruebas genéticas en pacien-
tes índice es bajo.755

El fenotipo morfológico de la no compactación se basa en 
parámetros de imagen que también pueden darse en la pobla-
ción sana.756

En un metaanálisis que incluyó a 2.501 pacientes con VINC se 
reveló un riesgo de mortalidad cardiovascular similar al de los 
pacientes con MCD, sin relación con la extensión de la trabecula-
ción.757 La detección basada en RMC de la fibrosis local utilizando 
el realce tardío de gadolinio en la VINC con fracción de eyección 
conservada se asoció con eventos cardiacos graves (muerte rea-
nimada, terapia con DAI, trasplante cardiaco, DAVI) en otro me-

taanálisis en el que se incluyó a 574 pacientes (OR 6,1; IC 2,1–17,5; p 
< 0,001).758 Una combinación de criterios para la RMC con genotipi-
ficación sistemática puede solucionar las dudas actuales sobre la 
estratificación del riesgo.

Tabla de recomendaciones 31. Recomendaciones para  
el implante de desfibrilador automático en la no compactación  

del ventrículo izquierdo

Recomendaciones Clasea Nivelb

En pacientes con diagnóstico de VINC en la RMC o la 
ecocardiografía, se debe considerar el implante de un 
DAI para la prevención primaria de la MSC siguiendo 
las recomendaciones para la MCD/MCHND.

IIa C

DAI: desfibrilador automático implantable; MCD: miocardiopatía dilatada; 
MCHND: miocardiopatía hipocinética no dilatada; RMC: resonancia 
magnética cardiaca; VINC: ventrículo izquierdo no compactado
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.1.3.5. Miocardiopatía restrictiva

El fenotipo de la miocardiopatía restrictiva es raro y puede ser 
consecuencia de diversas etiologías, incluyendo enfermedades 
infiltrantes (p. ej. amiloidosis) y enfermedades de almacenamien-
to (p. ej., enfermedad de Andersen–Fabry), cuya identificación es 
crucial para guiar el tratamiento. La insuficiencia cardiaca es uno 
de los principales síntomas en la MCR primaria y secundaria.760

En la enfermedad de Fabry, la mayoría de los informes sobre 
muertes cardiovasculares se han categorizado como MSC en una 
reciente revisión sistemática de 13 estudios en con 4.185 pacien-
tes.761 Una mayor edad, el sexo masculino, la HVI, el realce tard-
ñio de gadolinio y las TVNS se han identificado como factores de 
riesgo potenciales asociados con la MSC. Sin embargo, las tasas 
de MSC solo se registraron en 11 de los estudios, lo que incluye a 
623 pacientes. La naturaleza retrospectiva y observacional de la 
mayoría de estos pequeños estudios unicéntricos y el pequeño 
número absoluto de muertes cardiovasculares (36/623) y MSC 
(30/623) no permiten recomendar el implante de DAI en preven-
ción primaria en la actualidad.761

La amiloidosis puede estar causada por distintos plegamien-
tos anómalos de proteínas precursoras que producen depósitos 
en los tejidos y los órganos. La amiloidosis cardiaca está princi-
palmente relacionada con cadenas ligeras de inmunoglobulina 
o transtirretina. Esta última puede dividirse en natural, también 
conocida como amiloidosis senil, más frecuentemente compli-
cada por retraso en la conducción AV y arritmias auriculares, y 
amiloide por mutaciones patogénicas en el gen TTR. La manifes-
tación de la enfermedad depende de la mutación. A pesar de los 
avances en el tratamiento de la amiloidosis de cadenas ligeras, 
el pronóstico sigue siendo malo en pacientes con afectación 
cardiaca manifiesta.762 Las causas de muerte son la insuficiencia 
cardiaca progresiva, la disfunción autonómica y la disociación 
electromecánica.762,763 Los beneficios de la prevención primaria 
con implantación de DAI en pacientes con amiloidosis cardia-
ca no están claros. En la actualidad, el DAI se debe considerar 
en pacientes con TV hemodinámicamente mal tolerada tras el 
abordaje en detalle de los riesgos competitivos de muerte no 
arrítmica y muerte no cardiaca con el paciente.

https://doc2do.com/hcm/webHCM.html
https://hcmriskkids.org
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Tabla de recomendaciones 32. Recomendaciones para  
el implante de desfibrilador automático implantable en pacientes 

con amiloidosis cardiaca

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se debe considerar un DAI en los pacientes con 
amiloidosis de cadenas ligeras o amiloidosis cardiaca 
asociada a las transtirretinas y TV mal tolerada 
hemodinámicamente.

IIa C

DAI: desfibrilador automático implantable
TV: taquicardia ventricular
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.1.3.6. Trastornos neuromusculares

Se presenta un algoritmo para la estratificación del riesgo, la pre-
vención de la MSC y el tratamiento de las arritmias ventriculares 
en la distrofia miotónica en la figura 23.

Las arritmias son frecuentes y generalmente la primera mani-
festación de un trastorno neuromuscular.764 La distrofia miotónica 
es la distrofia muscular más común en la población adulta (pre-
valencia 1 de cada 8.000). Es la consecuencia de la expansión del 
trinucleótido en la región terminal del gen DMPK, lo que resulta en 
empalme incorrecto de SCN5A y retrasos en la conducción cardia-
ca y arritmia. La distrofia de Duchenne también tiene una alta inci-
dencia (1 de cada 3.500 nacimientos de varones). Ya que la mayoría 
de los pacientes fallecen antes de los 20 años de edad, raramente 

Sí

Sí

Sí

Sí No

No

No

No

Paciente con distrofia miotónica

Asintomático Síncope o 
palpitacionesa

Parada cardiaca 
reanimada TV

Bloqueo AV 
espontáneob

PR ≥240 o QRS >120 ms 
o >40 años y arritmias 

auriculares o >40 años y 
realce tardío de 

gadolinio en la RMC

Implantar 
marcapasos/DAIc 

(Clase I)

Estudio 
electrofisiológicod 

(Clase IIa)

Seguimiento
(Clase I)

Asintomático/palpita-
ciones y estudio 

electrofisiológico 
negativo

HV≥ 70 o bloqueo AV 
infranodal

Parada cardiaca 
reanimada/TV diferente 

de la reentrada 
rama-rama o sin 
inducción de TV

Síncopea o palpitacio-
nes y TV diferente de la 
reentrada rama-rama

Taquicardia ventricular 
por reentrada 

rama-rama

Ablación con catéter 
(Clase I)

Implantar DAI
(Clase I)

Implantar DAI
(Clase IIa)

Seguimiento
(Clase I)

Implantar 
marcapasos/DAI

(Clase I)

Aumento repentino del 
PR/QRS

Implantar 
marcapasos/DAIc

(Clase IIb)

Bloqueo AV 
espontáneob

Estudio electrofisiológico 
invasivo
(Clase I)

Figura 23. Algoritmo para la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular en la distrofia 
miotónica. AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable; HV: intervalo His-ventrículo; MS: muerte súbita; RMC: resonancia 

magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular.  aSíncope o palpitaciones altamente sospechosas de origen arrítmico. bBloqueo auriculvoentricular 
espontáneo: bloqueo AV de tercer o segundo grado avanzado. cFactores que favorecen el implante de un DAI: edad5,6,11 expansión de CTG6–9,13,16 MS o 
antecedentes familiares de MS,5 alteraciones de la conducción en el ECG,16 prolongación del PR,13 BRIHH,5 arritmias auriculares,6,16 TV no sostenida,5 

disfunción del VI,17 anomalías estructurales en la RMC.14,15,18 dTratamiento complementario según los resultados del estudio electrofisiológico.
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se observa en la edad adulta. Otros trastornos neuromusculares, 
como las distrofias de Becker (1 de cada 100.000 nacimientos de 
varones) y facioescapulohumeral (1 de cada 100.000) son menos 
frecuentes. La mayoría de estos trastornos se asocian con alte-
raciones de la conducción y el ritmo, algunas de ellas potencial-
mente letales, y con mecanismos que responden al tratamiento 
con antiarrítmicos específicos.17 El tratamiento antiarrítmico debe 
considerase, ya que la función muscular y la esperanza de vida 
solo están generalmente limitadas de forma moderada.765 Se 
suele recomendar tratar a los pacientes con enfermedades neu-
romusculares que han sobrevivido a una parada cardiaca o que 
presentan arritmias ventriculares o disfunción ventricular de la 
misma forma que a los pacientes sin manifestaciones extracardia-
cas. Sin embargo, se debe contrastar el beneficio del implante de 
un DAI con el pronóstico general en algunos subtipos, como en la 
distrofia de Duchenne.

Los síntomas pueden ser el resultado de bradicardia o ta-
quiarritmias y el EEF invasivo está justificada a no ser que se haya 
documentado clínicamente alguna causa, como bloqueo AV.153 El 
aumento repentino del intervalo PR y de la duración del QRS se ha 
asociado con bloqueo AV y MSC en la distrofia miotónica a pesar de 
la ausencia de síntomas y, por tanto, se debe considerar el estudio 
electrofisiológico766,767 Un intervalo HV de ≥70 ms debería conducir 
al implante inmediato de un marcapasos independientemente de 
los síntomas. La inducción de taquicardia ventricular por reentra-
da rama-rama en un paciente sintomático apoya el diagnóstico de 
taquicardia ventricular por reentrada rama-rama (capítulo 42.5 
de ESC CardioMed)768 como causa subyacente de los síntomas y se 
recomienda la ablación de la rama derecha.153 Tras la ablación de la 
rama derecha, el riesgo de bloqueo AV durante el seguimiento se 
considera particularmente alto debido a la enfermedad progresi-
va del His–Purkinje y se debe implantar un marcapasos. La pro-
longación del intervalo PR o del QRS13,16,80 con arritmias auriculares 
concomitantes,6,16,80 y RMC con realce tardío de gadolinio 14,15,18 en 
pacientes de más de 40 años se ha asociado con bloqueo AV y MSC 
durante el seguimiento en la distrofia miotónica. Por ello, se pue-
de recomendar el implante de un marcapasos incluso en ausencia 
de síntomas. Aunque los datos son escasos, el implante de un DAI 
en lugar de un marcapasos se puede preferir en pacientes con dis-
trofia miotónica con factores de riesgo adicionales para arritmia 
ventricular y MSC (figura 23). El implante de un marcapasos per-
manente también se puede recomendar en pacientes con síndro-
me Kearns–Sayre, síndrome Emery–Dreif fus o distrofia muscular 
de cinturas con cualquier grado de bloqueo AV debido al riesgo 
sustancial de progresión rápida a bloqueo total. En pacientes con 
distrofia muscular de cinturas tipo 1B o distrofia Emery–Dreifuss 
que tengan indicación de electroestimulación o realce tardío de 
gadolinio significativo en la RMC, se debe considerar el implante 
de un DAI.769

El implante de un DAI en lugar de un marcapasos también 
se puede recomendar en pacientes con Duchenne/Becker cuan-
do haya realce tardío de gadolinio significativo en la RMC.770,771 
Sin embargo, debe tenerse en cuenta el pronóstico general de 
estas enfermedades. En pacientes que hayan sobrevivido a una 
parada cardiaca por TVMS, se recomienda el implante de un DAI 
cuando se induzca TV distinta de la reentrada rama-rama (p. ej., 
TV relacionada con cicatrización) o si la TV no es inducible. Los 
pacientes con distrofia miotónica y síncope probablemente atri-
buible a arritmia ventricular, incluso cuando no sea inducible, y 
aquellos con palpitaciones e inducción de una TV diferente a la 

reentrada rama-rama se consideran de riesgo para MSC arrítmi-
ca y se debe considerar el DAI.

Debido a la naturaleza progresiva de estas enfermedades, se 
recomiendan las revisiones anuales con ECG incluso en las fases 
ocultas de la enfermedad cuando los pacientes sean asintomáti-
cos y el ECG sea normal.6,13 Debido a la progresión lenta y al hecho 
de que los cambios significativos generalmente se reflejan en el 
ECG de superficie, el estudio electrofisiológico seriado para eva-
luar la conducción del nodo AV y la inducción arrítmica no se reco-
miendan en pacientes sin sospecha de arritmia o sin progresión de 
las alteraciones de la conducción en el ECG.767,772

Tabla de recomendaciones 33. Recomendaciones para 
 la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita 

cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares  
en las enfermedades neuromusculares

Recomendaciones Clasea Nivelb

Recomendaciones generales

Se recomiendan las revisiones anuales con al 
menos un ECG de 12 derivaciones en pacientes con 
distrofias musculares, incluso en la fase oculta de la 
enfermedad.6,13

I C

Se recomienda que los pacientes con trastornos 
neuromusculares que presenten arritmias 
ventriculares o disfunción ventricular reciban el 
mismo tratamiento para la arritmia que los pacientes 
sin trastornos neuromusculares.17,765

I C

Estratificación del riesgo, prevención primaria y secundaria de la MSC

Se recomienda el estudio electrofisiológico invasivo 
en pacientes con distrofia miotónica y palpitaciones 
o síncope indicativo de arritmia ventricular o tras 
sobrevivir a una parada cardiaca.153

I C

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con distrofia miotónica y TVMS o parada cardiaca 
reanimada no causada por taquicardia ventricular 
por reentrada rama-rama.766

I C

El estudio electrofisiológico invasivo se debe considerar 
en pacientes con distrofia miotónica y aumento 
repentino del intervalo PR o de la duración del QRS.766,767

IIa B

El estudio electrofisiológico se debe considerar en 
pacientes con distrofia miotónica y un intervalo PR ≥240 
ms o una duración del QRS ≥120 ms, que sean mayores 
de 40 años y presenten arritmias supraventricularesc o 
que sean mayores de 40 años y presenten realce tardío 
de gadolinio significativo en la RMC.c,5,14,16,766

IIa B

En pacientes con distrofia miotónica sin retraso en la 
conducción AV y síncope altamente sospechoso de 
arritmia ventricular, se debe considerar el implante 
de un DAI.766

IIa C

En pacientes con distrofia miotónica con palpitaciones 
altamente sospechas de arritmia ventricular e 
inducción de una TV diferente a la reentrada rama-
rama se debe considerar el implante de un DAI.766

IIa C

En pacientes con distrofia muscular de cinturas 
tipo 1B o distrofia Emery–Dreifuss e indicación de 
estimulación cardiaca, se debe considerar el implante 
de un DAI.769

IIa C

Continúa
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El implante de un DAI se puede recomendar en 
pacientes con distrofia muscular Duchenne/Becker y 
realce tardío de gadolinio significativo en la RMC.770,771

IIb C

Se puede recomendar el implante de un DAI antes 
que un marcapasos permanente en pacientes 
con distrofia miotónica con factores de riesgo 
adicionalesd de arritmia ventricular y MSC.

IIb C

En los pacientes con distrofia miotónica, el estudio 
electrofisiológico seriado de la conducción AV y de 
la inducción de arritmias no se recomiendan sin 
sospecha de arritmia o progresión electrográfica de 
las alteraciones de la conducción.772

III C

Tratamiento de la arritmia ventricular

En pacientes sintomáticos con taquicardia ventricular 
por reentrada rama-rama se recomienda la ablación 
con catéter.e,153,474,475,477

I C

En pacientes con distrofia miotónica que van a 
recibir ablación para la taquicardia ventricular por 
reentrada rama-rama se recomienda el implante de 
un marcapasos/DAI. 153

I C

AV: auriculoventricular; BRIHH: bloqueo de la rama izquierda del haz de His
cardiopatía estructural; DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: 
electrocardiograma; MS: muerte súbita; MSC: muerte súbita cardiaca; 
RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS: 
taquicardia ventricular monomórfica sostenida; VI: ventrículo izquierdo
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
dFactores que favorecen el implante de un DAI: edad5,6,11 expansión de CTG6–

9,13,16 MS o antecedentes familiares de MS,5 alteraciones de la conducción 
en el ECG,16 prolongación del PR,13 BRIHH,5 arritmias auriculares,6,16 TV no 
sostenida,5 disfunción del VI,17 anomalías estructurales en la RMC.14,15,18

eEn otras cardiopatías (reemplazo de la válvula aórtica) con taquicardia 
ventricular por reentrada rama-rama, también se recomienda la ablación 
con catéter.

7.1.4. Enfermedades cardiacas inflamatorias
La inflamación cardiaca se ha asociado con la alteración de las 
propiedades eléctricas del miocardio y arritmias y se ha observa-
do en diversas miocardiopatías, como, obviamente, la miocardi-
tis, pero también en miocardiopatías hereditarias o tras IAM.773,774

Las miocardiopatías inflamatorias se caracterizan por infla-
mación miocárdica (miocarditis) como la causa primaria del daño 
cardiaco, mientras que las inflamaciones miocárdicas secunda-
rias están causadas por una patología miocárdica inicial.775,776

La miocarditis, la sarcoidosis y la enfermedad de Chagas son 
algunas de las principales enfermedades dentro de las miocardio-
patías inflamatorias.

7.1.4.1. Miocarditis

El diagnóstico de miocarditis puede ser un reto. Esta enfermedad 
no tiene una presentación clínica patognomónica,777 y las mani-
festaciones cardiacas varían de síntomas sutiles a insuficiencia 
cardiaca grave, bloqueo AV completo y MSC.778 En las personas jó-
venes, se estima que el 2–12% de las MSC están relacionadas con 
miocarditis.779–781

La miocarditis se diagnostica con una biopsia endomiocárdica 
con criterios histológicos, inmunológicos e inmunohistoquímicos 
establecidos, así como reacción en cadena de la polimerasa para 
detectar genomas virales.782,783 Esto implica que la biopsia endo-

miocárdica, aunque no es de uso extendido, es el gold standard 
para el diagnóstico de la miocarditis.778,784 En la práctica actual, el 
diagnóstico de la miocarditis se basa en la presentación clínica, los 
niveles elevados de troponina, los cambios electrocardiográficos, 
la evidencia de disfunción del VI, la ausencia de enfermedad coro-
naria o cardiopatías valvulares significativas y los hallazgos indi-
cativos en la RMC o la PET-TAC.

En el contexto de sospecha o confirmación de miocarditis agu-
da, los pacientes con presentación potencialmente letal (miocar-
ditis fulminante, arritmias ventriculares sostenidas o bloqueo AV 
completo) deben derivarse a un centro especializado.785,786 En un 
centro especializado deben poder llevarse a cabo una cateteriza-
ción cardiaca y biopsias endomiocárdicas, así como disponer del 
uso de dispositivos de asistencia mecánica circulatoria y el trata-
miento de arritmias ventriculares complejas.

Las arritmias ventriculares sostenidas pueden aparecer en 
la miocarditis aguda. En una gran serie de pacientes,786 se infor-
mó de FV o parada cardiaca intrahospitalaria en el 2,5% de los 
casos. En otra serie de miocarditis aguda en niños,787 se informó 
de taquiarritmias sostenidas en el 11,5% de los pacientes, siendo 
la mayoría de los casos arritmias ventriculares (79,5%). Las ta-
quiarritmias se asociaron con un aumento de 2,3 del riesgo de 
muerte.787 La miocarditis de células gigantes, aunque rara, tiene 
el mayor riesgo de arritmias ventriculares potencialmente leta-
les, que se observan en el 14% de los pacientes con miocarditis de 
células gigantes en la presentación inicial y posteriormente más 
de la mitad de los pacientes desarrollan arritmias refractarias 
durante la evolución de la enfermedad.788,789

El tratamiento de la miocarditis aguda depende de la pre-
sentación clínica, de la PCR viral de las biopsias miocárdicas y de 
los hallazgos histológicos. En pacientes con sospecha de miocar-
ditis que presenten insuficiencia cardiaca leve, se recomienda 
evitar el ejercicio e iniciar el tratamiento con betabloqueantes 
e IECA.790 Los pacientes con arritmias ventriculares o bloqueo AV 
deben ingresar en el hospital con monitorización continua.

El tratamiento de las arritmias en pacientes con cardiopa-
tías inflamatorias no difiere de las prácticas clínicas aceptadas 
generalmente. Las arritmias ventriculares sintomáticas pue-
den requerir antiarrítmicos como la amiodarona o los betablo-
queantes.791–793 Cabe señalar que, en un estudio retrospectivo 
observacional, los pacientes con arritmia ventricular sostenida 
durante la fase aguda de la miocarditis (FEVI 53 + 10%) presen-
taron alto riesgo (45% a los 3 años) de recurrencias de TV/FV 
durante el seguimiento.794

La miocarditis puede resolverse sin secuelas, recurrir o croni-
ficarse. Por tanto, la miocarditis se considera generalmente un 
precursor de la MCD.795 Se ha observado el desarrollo de MCD en 
el 21% de los pacientes con miocarditis aguda durante un segui-
miento medio de 3 años.796 Se desconoce la proporción exacta de 
MCD crónicas como resultado de la progresión de miocarditis 
aguda, pero la miocarditis se ha identificado como la causa de la 
MCD en hasta el 12% de los casos en un gran estudio restrospecti-
vo.797 En pacientes con TVMS de etiología desconocida, debe sos-
pecharse miocarditis especialmente cuando la RMC revele tejido 
fibrótico miocárdico subepicárdico o intraparietal anómalo. La 
RMC con realce tardío de gadolinio también se ha asociado con la 
aparición tardía de arritmias ventriculares en pacientes con mio-
carditis vírica confirmada por biopsia endocmiocárdica.798–800

El tratamiento de las arritmias ventriculares documenta-
das en la miocarditis crónica es similar al de los pacientes con 
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MCD, incluyendo el implante de un DAI y el tratamiento con 
antiarrítmicos. La ablación con catéter puede ser efectiva en el 
tratamiento de la TVMS, cuyo sustrato arritmogénico general-
mente se localiza en el epicardio del lateral/base del ventrículo 
izquierdo.752,801–803 En una publicación,802 la no inducibilidad de 
la TV tras la ablación con catéter llevó a evitar el implante de 
DAI en un tercio de los pacientes, sin recurrencia de TV durante 
el seguimiento.

Tabla de recomendaciones 34. Recomendaciones para la prevención 
de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias 

ventriculares en la miocarditis

Recomendaciones Clasea Nivelb

Recomendaciones generales

En la miocarditis aguda confirmada o clínicamente 
sospechada se recomienda que los pacientes que 
presenten arritmias ventriculares potencialmente 
letales se deriven a centros especializados.786,804

I C

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de arritmias 
ventriculares

En pacientes con TVMS hemodinámicamente mal 
tolerada durante la fase aguda de la miocarditis se 
recomienda el implante de un DAI.786,804

I C

En pacientes con TV sostenida hemodinámicamente 
mal tolerada o FV durante la fase aguda de la 
miocarditis, se debe considerar el implante de un DAI 
antes del alta hospitalaria.788,794,806

IIa C

Se deben considerar los antiarrítmicos 
(preferiblemente amiodarona o betabloqueantes) 
en pacientes con arritmias ventriculares 
sintomáticas no sostenidas o sostenidas durante la 
fase aguda de la miocarditis.

IIa C

En pacientes tras miocarditis con TV sintomática 
recurrente, se debe considerar el tratamiento con 
antiarrítmicos.

IIa C

La ablación con catéter en centros especializados 
se debe considerar en pacientes con TVMS post-
miocarditis recurrente sintomática o descargas 
del DAI por TVMS tras miocarditis en quienes los 
antiarrítmicos sea inefectivos, no se toleren o se 
rechacen.788,794,806

IIa C

En pacientes con TVMS hemodinámicamente bien 
tolerada durante la fase aguda de la miocarditis, se 
debe considerar el implante de un DAI.

IIa C

En pacientes con TVMS hemodinámicamente 
bien tolerada en la fase aguda de la miocarditis, 
función del VI conservada y cicatrización pequeña 
susceptible de ablación, la ablación con catéter 
se puede recomendar como alternativa a la 
terapia con DAI tras discusión con el paciente y 
siempre que se hayan alcanzado los objetivos 
establecidos.c

IIb C

DAI: desfibrilador automático implantable; FV: fibrilación ventricular; MSC: 
muerte súbita cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia 
ventricular monomórfica sostenida; VI: ventrículo izquierdo
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cNo inducibilidad de la TV y eliminación de electrogramos consistentes con 
retraso en la conducción.

7.1.4.2. Sarcoidosis cardiaca

La sarcoidosis cardiaca es una enfermedad inflamatoria multisis-
témica de causa desconocida, con predisposición genética,807 que 
se caracteriza por la acumulación de linfocitos T, fagocitos mono-
nucleares y granulomas no caseificantes que resulta en fibrosis.808 
Aunque la afectación pulmonar es más frecuente, cualquier ór-
gano puede verse afectado. Se estima que un 5% de los pacien-
tes con sarcoidosis presentan síntomas indicativos de afectación 
cardiaca. Sin embargo, el uso de modalidades de imagen cardiaca 
avanzadas (RMC/PET-TC) aumenta el diagnóstico de sarcoidosis 
asintomática.808–811

El diagnóstico de la sarcoidosis cardiaca es un reto. Puede si-
mular la forma clínica de la MAVD en el caso de afectación predo-
minante del VD810 o el corazón puede ser el único órgano afectado 
por la sarcoidosis (la llamada «sarcoidosis cardiaca aislada»).812 
Los mapas de voltaje pueden ayudar en el diagnóstico diferencial 
entre la sarcoidosis cardiaca aislada y la MAVD.813 Las tres mani-
festaciones clínicas tradicionales de la sarcoidosis cardiaca son 
la disfunción del VI, alteraciones de la conducción AV y arritmias 
ventriculares. El bloqueo AV completo se desarrolla principalmen-
te durante la fase inflamatoria aguda en oposición a la TV sos-
tenida, que comúnmente se desarrolla en la fase avanzada de la 
enfermedad (figura 24).814

Además de la sarcoidosis cardiaca aislada,812 se han identificado 
tres factores independientes asociados con resultados adversos y, 
especialmente, riesgo de arritmias ventriculares: (i) FEVI <35%812; 
(ii) registro de bloqueo AV de alto grado815,816 y (iii) cicatrices en el 
VD o el VI en la RMC (figura 25).817–821 Sin embargo, las arritmias 
ventriculares y la MSC pueden ocurrir en pacientes con FEVI lige-
ramente reducida o normal. El EEF,822–825, la PET-TC826 y la RMC con 
realce tardío de gadolinio pueden ayudar en la estratificación del 
riesgo de arritmias ventriculares en estos pacientes.827 En una se-
rie de 120 pacientes con sarcoidosis extracardiaca confirmada por 
biopsia y función sistólica del VI/VD conservada, la inducibilidad 
de la TV en el EEF fue baja (6%), pero se asoció con la aparición 
de arritmias ventriculares y MSC, que sufrieron 3 pacientes, todos 
con PET o RMC normal (p = 0,009).825 En una cohorte de 66 pacien-
tes asintomáticos con sarcoidosis extracardiaca confirmada por 
biopsia y PET o RMC normal, 8 (11%) presentaron inducibilidad 
mediante EEF y 6 de los 8 presentaron arritmias ventriculares o fa-
llecieron durante el seguimiento, en comparación con 1 de cada 68 
pacientes no inducibles (p < 0,0001). Cabe señalar que los pacien-
tes inducibles presentaban una menor FEVI en el momento del 
EEF, que se deterioró aún más durante el seguimiento de 2 años. 

Se ha reportado el beneficio de los DAI, tanto en prevención 
primaria como secundaria.828-832 Los resultados apoyan el uso de 
DAI para la prevención primaria de la MSC en pacientes con FEVI 
≤35%.812,830 Además, independientemente de la FEVI, los DAI tam-
bién deben considerarse en pacientes con indicaciones de estimula-
ción cardiaca permanente o con cicatriz significativa en la RMC.833,834 
Además, como se muestra en dos metaanálisis recientes,821,832 la 
incidencia de arritmias ventriculares es mayor en pacientes con 
bloqueo AV completo (OR = 2,19; p < 0,01) y la presencia de escara 
en la RMC se asocia con un mayor riesgo del evento combinado de 
arritmias y mortalidad (OR = 10,74; p < 0,00001). No disponemos de 
una definición ampliamente aceptada de realce tardío de gadolinio 
significativo. El realce tardío de gadolinio en ≥9/29 segmentos (17 VI y 
12 VD) y el realce tardío de gadolinio que afecte a ≥22% de la masa 
del VI se han asociado con eventos arrítmicos.820,827,835
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La terapia con corticoesteroides es el pilar del tratamiento para 
la sarcoidosis cardiaca, pero el efecto de este tratamiento en la inci-
dencia de arritmias ventriculares solo se ha confirmado en estudios 
observacionales.836–838 Obviamente, basándose en la fisiopatología 
de la enfermedad, la inflamación juega un papel en el desarrollo de 
cicatrices ventriculares en los pacientes con sarcoidosis cardiaca. Sin 
embargo, no hay hasta el momento evidencia de que las arritmias 
ventriculares estén directamente desencadenadas por la activación 
inflamatoria en sí misma. Es cierto que los sustratos intramurales o 
epicárdicos relacionados con escara (con predilección por las regio-
nes perivalvulares) explican la mayoría de las TV en pacientes con 
sarcoidosis cardiaca.839 El sustrato de la TV tenía más posibilidades 
de estar localizado en segmentos con cicatrices intramurales en la 
RMC y menor grado de inflamación en la PET.840 La ablación con 
catéter puede ayudar a prevenir la TV,839,841,842, especialmente si el 
tratamiento con antiarrítmicos fracasa,837 pero las recurrencias son 
frecuentes,752,839 especialmente si la ablación con catéter se lleva a 
cabo durante la inflamación activa, con los antiarrítmicos siendo 
continuados en muchos pacientes.839,843

Tabla de recomendaciones 35. Recomendaciones para la prevención  
de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias 

ventriculares en la sarcoidosis cardiaca

Recomendaciones Clasea Nivelb

Estratificación del riesgo y prevención primaria de la MSC

Se recomienda el implante de DAI en los pacientes 
con sarcoidosis cardiaca con FEVI ≤35%.812,828–830,832 I B

En pacientes con sarcoidosis cardiaca e indicación 
de estimulación cardiaca permanente relacionada 
con bloqueo AV de alto grado, se debe considerar el 
implante de un DAI independientemente  
de la FEVI.816

IIa C

En pacientes con sarcoidosis cardiaca y FEVI >35% 
pero realce tardío de gadolinio significativo en la 
RMC tras la resolución de la inflamación aguda, se 
debe considerar el implante de un DAI.817–819,821,833,834

IIa B

Sí

Sí

Sí

Sí

Sí

No

No

No

No

No

Paciente con sarcoidosis cardiaca

Parada cardiaca reanimada 
o TV sostenida o FEVI ≤35%

Indicación para estimulación 
cardiaca permanente

Realce tardío de 
gadolinio significativoa

FEVI 35-50% y realce 
tardío de gadolinio leve

EEF
(Clase IIa)

Seguimiento TVMS inducible

Amiodarona
(Clase IIa)

Ablación con catéter 
(Clase IIb)

Implantar DAI
(Clase IIa)

Arritmia ventricular 
sintomática 
recurrente

Implantar DAI
(Clase I)

Figura 24. Algoritmo para la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular en pacientes con sarcoidosis 
cardiaca. DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo;  

FV: fibrilación ventricular; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida. aRealce tardío de gadolinio que 
afecte a ≥9/22 segmentos o al ≥22% de la masa del VI se han asociado con criterios de valoración arrítmicos.

Continúa
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En pacientes con sarcoidosis cardiaca y FEVI 
35–50% y realce tardío de gadolinio leve en la RMC, 
tras resolución de la inflamación aguda, se debe 
considerar el EEF para la estratificación del riesgo.

IIa C

En pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI 
35–50% y TVMS inducible mediante EEF, se debe 
considerar el implante de un DAI.823–825

IIa C

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de las arritmias 
ventriculares

Se recomienda el implante de DAI en pacientes con 
sarcoidosis cardiaca que presenten (1) TV sostenida 
documentada o (2) parada cardiaca reanimada. 

812,828–830,832

I B

En pacientes con sarcoidosis cardiaca y arritmias 
ventriculares sintomáticas recurrentes, se debe 
considerar el tratamiento con antiarrítmicos.

IIa C

La ablación con catéter en centros especializados se 
puede considerar en los pacientes con sarcoidosis 
cardiaca y DAI con TVMS sintomáticas recurrentes o 
descargas del DAI en quienes los antiarrítmicos no surtan 
efecto, estén contraindicados o no se toleren.839,841,842

IIb C

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: 
estudio electrofisiológico; MSC: muerte súbita cardiaca; FEVI: fracción 
de eyección del ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; RMC: 
resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS: 
taquicardia ventricular monomórfica sostenida
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
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V6
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aVL
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V1

V2

V3

V4

V5

V6

ECG ritmo sinusal – Onda R' prominente en VI-V3a

ECG de TV – similar a BRIHH, eje inferior (origen TSVD)

RMC
Realce tardío de gadolinio basal en VI y pared del VD libre

PET-TC
Aumento lateral y basal de la captación de 18FDG en el VI

Figure 25. Características típicas de la sarcoidosis cardiaca asociadas con taquicardia ventricular monómórfica sostenida 
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7.1.4.3. Miocardiopatía chagásica 

La enfermedad de Chagas, una enfermedad miocárdica causa-
da por el parásito Trypanosoma cruzi, es la causa más común de 
miocardiopatía no isquémica en Iberoamérica. Tras el periodo de 
incubación, la gran mayoría de personas infectadas presentan 
síntomas leves o ningún síntoma y muy pocas (<1%) desarrollan 
miocarditis aguda.845 Sin embargo, la infección dura de por vida y 
años o décadas tras la primera infección, el 20–30% de las personas 
desarrollarán miocardiopatía,846 que puede resultar en insuficien-
cia cardiaca, bloqueo AV y arritmias auriculares y ventriculares. La 
MSC, especialmente debida a FV, es la causa de muerte más común 
en pacientes con miocardiopatía chagásica.847,848 Una puntuación de 
riesgo desarrollada por Rassi et al.849 así como la presencia de fibro-
sis miocárdica en la RMC con realce tardío de gadolinio son útiles 
en la evaluación del riesgo de muerte en pacientes con enfermedad 
de Chagas. Sin embargo, si esta estratificación del riesgo se puede 
traducir en beneficios clínicos con la terapia con DAI debe evaluarse 
en ensayos prospectivos, tomando también en consideración la alta 
mortalidad anual en pacientes con enfermedad de Chagas y DAI.851

Aunque el implante de un DAI puede parecer razonable para la 
prevención secundaria de la MSC en pacientes con miocardiopatía 
chagásica, hay estudios contradictororios851–856 sobre los benefi-
cios y los riesgos de implante de DAI en estos pacientes. De hecho, 
en un metaanálisis de estudios observacionales no se encontraron 
beneficios del DAI (n = 483) frente a la amiodarona (n = 115) para 
la prevención secundaria de la MSC en pacientes con enfermedad 
de Chagas, ya que las tasas de mortalidad total anuales eran simi-
lares en ambos grupos (9,7% y 9,6% respectivamente).856 En otro 
metaanálisis se descubrió una tasa anual de descargas inapropia-
das del 4,7% y una tasa de mortalidad anual del 9,0% en 1.041 pa-
cientes con DAI y enfermedad de Chagas.851

La amiodarona y la ablación con catéter858–860 han demostra-
do éxito en el control de las arritmias ventriculares en algunos 
pacientes. Como con otras formas de miocarditis, el sustrato 
arritmogénico en la miocardiopatía chagásica generalmente se 
localiza en el epicardio.

Tabla de recomendaciones 36. Recomendaciones para el tratamiento 
de las arritmias ventriculares en la miocardiopatía chagásica

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se debe considerar la amiodarona para reducir la 
carga arrítmica en pacientes con miocardiopatía 
chagásica que presenten EV o TV.857

IIa C

En pacientes con miocardiopatía chagásica y TVMS 
sintomática recurrente o descargas del DAI para 
la TVMS en quienes los antiarrítmicos no sean 
efectivos, estén contraindicados o no se toleren, se 
debe considerar la ablación con catéter en centros 
especializados.859,860

IIa C

En pacientes con miocardiopatía chagásica y 
TV sintomática en quienes los antiarrítmicos 
(amiodarona y betabloqueantes) no sean efectivos o 
no estén tolerados, se puede considerar el implante 
de un DAI.851,854–856

IIb C

DAI: desfibrilador automático implantable; EV: extrasístoles ventriculares; TV: 
taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.1.5. Cardiopatía valvular
La cardiopatía valvular predispone a la MSC tanto en el periodo 
prequirúrgico como tras la cirugía valvular. En cohortes antiguas 
de pacientes sintomáticos no intervenidos con estenosis aórtica 
grave o regurgitación mitral grave, la incidencia de la MSC fue del 
50–60%. En estos estudios, no se especificó la tasa de MSC secun-
daria a arritmia ventricular.861,862

Las tasas de MSC en pacientes con válvulas protésicas varían 
del 15 al 30% con un riesgo estimado anual del 0,2–0,9%.863 En una 
gran serie con 1.533 pacientes sometidos a reemplazo de la válvula 
aórtica o mitral, el 6% de las muertes fueron causadas por arrit-
mias.864 Un informe reciente de 3.726 pacientes con implante per-
cutáneo de válvula aórtica (TAVI) mostró un 5,6% de MSC en los 
22 meses de seguimiento, enfatizando el riesgo residual de MSC 
también tras el reemplazo de valvular.865

En pequeños estudios observacionales se ha demostrado que 
los pacientes con disfunción residual del VI tras cirugía valvular que 
reciben un DAI tienen tasas de terapias apropiadas y mortalidad, si-
milares a las de los pacientes con miocardiopatía isquémica o dilata-
da.866–868 El implante de un DAI en estos pacientes, por tanto, debería 
seguir las mismas recomendaciones que para la MCD/MCHND.

Tras la TAVI, la MSC se ha asociado con la presencia de alte-
raciones de la conducción de nuevo inicio (BRIHH, QRS >160 ms) 
y FEVI reducida ≤40%.865 La MSC en estos pacientes puede ser la 
consecuencia de bloqueo AV avanzado y las indicaciones para la 
estimulación permanente deben seguir las recomendaciones de 
la Guía ESC 2021 sobre estimulación cardiaca y terapia de resin-
cronización.2 El papel del implante de DAI para la prevención de la 
MSC tras TAVI no está claro. En dos análisis retrospectivos recien-
tes con un total de 203 pacientes en quienes la FEVI se mantuvo 
≤35% no se demostró beneficio en términos de supervivencia del 
implante de un DAI, probablemente en relación con el alto riesgo 
competitivo de muerte por insuficiencia cardiaca y comorbilida-
des relevantes en esta población.869,870 

En pacientes con TVMS tras reemplazo de la válvula aórtica, el 
EEF está indicado por la alta probabilidad de taquicardia ventricular 
por reentrada rama-rama como mecanismo subyacente, una arrit-
mia que es potencialmente curable con ablación con catéter.871,872

Se ha informado de una incidencia de MSC en el 0,2–0,4% de los 
pacientes con PVM por año.873,874 Sin embargo, el número total de pa-
cientes que fallecen repentinamente con esta enfermedad está pro-
bablemente infraestimado, ya que es una afección valvular común 
con una prevalencia estimada del 2–3% en la población general.875

Utilizando criterios rigurosos para el diagnóstico morfológico 
(i.e. válvula mitral mixomatosa) en el análisis post mortem, la TVM 
se ha asociado con el 7% de todos los casos de MSC juvenil en el 
Registro de la región de Véneto en Italia.228 En estudios patológi-
cos y ensayos clínicos recientes con víctimas de MSC con PVM se 
han aportado datos sobre la arritmia ventricular como potencial 
sustrato.130,225,876–880 En particular, se ha reconocido la afectación fi-
brosa miocárdica tanto de la pared libre infero-basal del VI como 
de los músculos papilares en los estudios patológicos y con RMC 
con realce tardío de gadolinio.228 El proceso de fibrosis se ha rela-
cionado con estrés biomecánico secundario a la movilidad exce-
siva de la válvula mitral debido a disyunción de la válvula mitral y 
posterior curling sistólico.876 Esto demuestra el papel prometedor 
de la RMC para la estratificación del riesgo arrítmico más allá de 
los marcadores electrofisiológicos tradicionales.
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Los criterios propuestos para el «síndrome de PVM arrítmi-
co» que se han asociado con un aumento del riesgo de MSC in-
cluyen: adultos jóvenes (casi siempre mujeres), prolongación de 
QTc u onda T negativa en las derivaciones electrocardiográficas 
inferiores, disyunción del anillo mitral, afectación bivalvar en la 
ecocardiografía, EV frecuentes o TVP no sostenida en la monito-
rización con Holter o en la ergometría.130,228,876–880 La FEVI reducida 
y la fibrosis miocárdica en la RMC pueden incrementar el perfil de 
riesgo. Estos datos se derivan principalmente de pequeñas series 
retrospectivas con supervivientes de MSC y estudios post mortem. 
Por tanto, la identificación de este pequeño subgrupo de pacien-
tes con riesgo de MSC sigue siendo un reto.228,874 No hay datos só-
lidos que apoyen las recomendaciones para la estratificación del 
riesgo de MSC en pacientes con PVM.

Tabla de recomendaciones 37.  Recomendaciones para  
la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de 

arritmias ventriculares en la cardiopatía valvular

Recomendaciones Clasea Nivelb

El EEF con posibilidad de ablación con catéter se 
recomienda en pacientes con valvulopatía aórtica y 
TVMS para identificar y llevar a cabo la ablación la 
taquicardia ventricular por reentrada rama-rama, 
especialmente si aparece tras una intervención 
valvular.871,872,881

I C

En pacientes con valvulopatía y disfunción del VI 
persistente tras corrección quirúrgica, se recomienda 
(si es posible) que el implante de DAI en prevención 
primaria siga las mismas recomendaciones que en la 
MCD/MCHND.868

I C

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; 
MCD: miocardiopatía dilatada; MCHND: miocardiopatía hipocinética 
no dilatada; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; VI: 
ventrículo izquierdo
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.1.6. Cardiopatías congénitas
Los avances en las reparaciones quirúrgicas y el tratamiento mé-
dico han mejorado el pronóstico a largo plazo de los nacidos con 
cardiopatía congénita (CC). Actualmente, más del 90% sobre-
viven hasta la edad adulta,882 por lo que la prevalencia de la CC 
entre adultos ha aumentado de forma constante.883 Con menos 
pacientes que fallecen por eventos periquirúrgicos e insuficiencia 
cardiaca temprana, la MSC se ha convertido en la primera causa 
de muerte en los adultos con CC reparada.884 La combinación de 
incisiones quirúrgicas, cicatrización miocárdica y anomalías ana-
tómicas residuales o nuevas son el sustrato para arritmias ventri-
culares (figura 26).

La estratificación del riesgo para la MSC en pacientes con CC 
sin arritmia ventricular documentada sigue siendo difícil debido 
a la población diversa de pacientes, la ausencia de ECA y estu-
dios observacionales relativamente pequeños. En pacientes con 
fisiología biventricular y VI sistémico, el criterio estándar de FEVI 
≤35% se utiliza en la selección de pacientes para el implante de 
DAI en prevención primaria.885,886 Para los pacientes con síncope 
de origen desconocido, los síntomas graves de arritmia, como 
las palpitaciones o el presíncope y la TVNS, se debe considerar el 

EEF.887 En pacientes asintomáticos con tetralogía de Fallot, pero 
otros indicadores de la existencia de un sustrato de arritmia 
ventricular, el estudio electrofisiológico puede perfeccionar la 
estratificación del riesgo.888 La era quirúrgica y las técnicas em-
pleadas afectan al sustrato de arritmia ventricular a la aparición 
de arritmias ventriculares, y debería tenerse en consideración. 
El uso de la reparación con parche transanular en pacientes con 
tetralogía de Fallot, por ejemplo, se asoció a un riesgo menor de 
arritmia ventricular.889 Los beneficios en prevención primaria de 
la terapia con DAI en pacientes con un VD único o sistémico es-
tán menos establecidos y requieren la consideración de factores 
específicos de cada caso y cada paciente.890,891 

En pacientes con CC y arritmia ventricular sostenida o super-
vivientes de parada cardiaca, es importante llevar a cabo una eva-
luación exhaustiva de las causas, incluyendo pruebas de imagen 
cardiacas (especialmente CMR) y evaluación hemodinámica (fi-
gura 26).892 Si se detectan anomalías anatómicas preexistentes o 
nuevas que requieran intervención, el plan de tratamiento debe 
considerar el mapeo pre o intraquirúrgico y la ablación del sustra-
to de la TV ya que la accesibilidad puede quedar comprometida 
tras la intervención.888,893,894 La evaluación y la intervención pre-
quirúrgicas son especialmente importantes en pacientes con te-
tralogía de Fallot sometidos a sustitución de la válvula pulmonar. 
En ciertos pacientes con CC (incluyendo aquellos con reparación 
con colector (baf fle) auricular para la transposición de las grandes 
arterias, operación de Fontan y anomalías de Ebstein), también se 
debe considerar la evaluación y el tratamiento de las TSV (como 
la taquicardia por reentrada intraauricular o las taquicardias por 
reentrada AV) con conducción ventricular rápida.890,895,896

Cuando no se identifique factores reversibles, se recomien-
da el implante de un DAI para la prevención secundaria de la 
MSC.349,350 Mientras que los sistemas DAI endovenosos son los más 
usados y tienen la ventaja de la estimulación antitaquicardia y 
antibradicardia, los DAI subcutáneos pueden ser una alternativa 
para ciertos pacientes con acceso venoso limitado al ventrículo o 
cortocircuitos congénitos.

En pacientes con CC, la TVM generalmente proviene de ta-
quicardias por reentrada que emplean istmos anatómicos deli-
mitados por las válvulas, los parches y las incisiones quirúrgicas. 
El mapeo precoz y los estudios de ablación, especialmente en 
pacientes con tetralogía de Fallot identificaron istmos anató-
micos críticos en localizaciones anatómicas reproducibles.897,898 
Siguiendo este concepto, los istmos anatómicos pueden ser 
reconstruidos y trasectados en ritmo sinusal durante un pro-
cedimiento de ablación con catéter utilizando sistemas de ma-
peo electroanatómico, lo que permite altas tasas de éxito del 
80%.888,889–901 El bloqueo de la conducción a través de los istmos 
anatómicos como objetivo del procedimiento, además de la no 
inducibilidad de la TV, ha mejorado aún más los resultados de la 
ablación a largo plazo.888,899 Por ello, la ablación con catéter se re-
comienda particularmente en pacientes con tetralogía de Fallot 
con TVMS recurrente. Debido a la complejidad de los pacientes 
con CC, así como del sustrato de la TV, estos procedimientos de-
ben llevarse a cabo en centros con experiencia en la ablación con 
catéter de CC. La ablación con catéter también puede recomen-
darse en lugar del implante de un DAI en ciertos pacientes con 
tetralogía de Fallot y TVMS y función biventricular conservada 
siempre que se haya alcanzado el objetivo de no inducibilidad 
y bloqueo de la conducción a través del istmo anatómico.888,899
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Tabla de recomendaciones 38. Recomendaciones para  
la estratificación del riesgo y la prevención primaria de la muerte 

súbita cardiaca en las cardiopatías congénitas

Recomendaciones Clasea Nivelb

Estratificación de riesgo y prevención primaria de la MSC

Todos los pacientes con CC

En adultos con CC y fisiología biventricular y ventrículo 
izquierdo sistémico que presenten insuficiencia 
cardiaca (NYHA II/III) y FE ≤35% a pesar de ≥3 meses 
de TMO está indicado el implante de un DAI. 885,886

I C

En pacientes con CC y sospecha de síncope arrítmico 
con al menos disfunción ventricular moderada o 
TVMS inducible mediante EEF, se debe considerar el 
implante de un DAI.887,889,902

IIa C

En pacientes con disfunción univentricular avanzada 
o disfunción del VD sistémico con factores de riesgo 
adicionales,c se puede considerar el implante de un 
DAI.890,891

IIb C

Tetralogía de Fallot

Los pacientes que presenten síntomas de arritmia y 
TVNS tras reparación de tetralogía de Fallot se debe 
considerar un estudio electrofisiológico que incluya 
estimulación eléctrica programada.889,903–905

IIa C

En los pacientes que presenten síntomas de arritmia 
y un EEF positivo o cualquier otra combinación de 
factores de riesgod con EEF positivo tras reparación 
de tetralogía de Fallot se debe considerar el implante 
de un DAI.

IIa C

Sí

Sí

Sí

No

No

No

Arritmia ventricular sostenida en paciente con CC

Evaluación de alteraciones 
anatómicas residuales o nuevas

(Clase I)

Alteraciones anatómicas residuales o 
nuevas que requieran intervención

CC simple o moderada y función 
biventricular conservada y TV bien 

tolerada hemodinámicamente

Mapeo prequirúrgico con 
catéter y ablación antes o 
durante la intervencióna

(Clase IIa)

Intervención con catéter o quirúrgica 
para las lesiones corregibles ± DAI

Ablación con catétera
(Clase I)

Ablación exitosaImplantar DAI
(Clase I)

TVMS recurrente 
sintomática/terapia con DAI a 
pesar del tratamiento médicob

Ablación con catéter

Tetralogía de 
Fallot

(Clase I)

Otras
(Clase IIa)

Esperar para el 
implante de DAIa

(Clase IIb)

Figura 26. Algoritmo para el tratamiento de la arritmia ventricular sostenida en pacientes con cardiopatías congénitas. DAI: desfibrilador 
automático implantable; TV: taquicardia ventricular. aDatos obtenidos de pacientes con tetralogía de Fallot y lesiones relacionadas.  

bEn la tetralogía de Fallot no se requiere el fracaso del tratamiento con antiarrítmicos.

Continúa

Continúa
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En los pacientes sin síntomas de arritmia, pero 
con una combinación de otros factores de riesgod 
tras reparación de tetralogía de Fallot, se puede 
recomendar un estudio electrofisiológico con 
estimulación eléctrica programada.

IIb C

En los pacientes con tetralogía de Fallot reparada 
que se sometan a implante percutáneo de válvula 
pulmonar, se puede recomendar el mapeo con 
catéter prequirúrgico y la ablación de los istmos 
anatómicos relacionados con la TV antes o durante la 
intervención.894

IIb C

DAI: desfibrilador automático implantable; EEF: estudio electrofisiológico; 
FE: fracción de eyección; MSC: muerte súbita cardiaca; NYHA: New York 
Heart Association; TMO: tratamiento médico óptimo; TV: taquicardia 
ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida; TVNS: 
taquicardia ventricular no sostenida; VD: ventrículo derecho
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cHay pocos datos y los factores de riesgo pueden ser específicos de cada 
lesión, incluyendo TV no sostenida, NYHA II/III, regurgitación grave de la 
válvula AV y QRS ≥140 ms (transposición de las grandes arterias).
dOtros factores de riesgo incluyen disfunción de la válvula izquierda o de la 
válvula derecha, cicatrización extensa de la válvula derecha en la RMC,906,907 

duración del QRS ≥180 ms886,908 y fragmentación grave del QRS.909,91

Tabla de recomendaciones 39. Recomendaciones para  
la prevención secundaria de la muerte súbita cardiaca  

y el tratamiento de las arritmias ventriculares en  
cardiopatías congénitas

Recomendaciones Clasea Nivelb

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de la arritmia 
ventricular

En todos los pacientes con CC

En pacientes con CC que presenten arritmias 
ventriculares sostenidas, se recomienda la evaluación 
de todas las lesiones residuales o de las nuevas 
anomalías estructurales.892,893

I B

En pacientes con CC y TV mal tolerada/parada 
cardiaca resucitada por FV, el implante de un DAI 
está indicado tras la exclusión de todas las causas 
reversibles.349,350

I C

En pacientes con CC y TVMS sintomática recurrente 
o descargas del DAI para TVMS que no responden a 
la terapia médica o a la reprogramación del DAI, se 
debe considerar la ablación con catéter en centros 
especializados.c,899–901

IIa C

En ciertos pacientes con CC (incluyendo reparación 
del baffle auricular por transposición de las grandes 
arterias, operación de Fontan y anomalía de Ebstein) 
que presenten parada cardiaca, se debe considerar la 
evaluación y el tratamiento de la TSV con conducción 
ventricular rápida.890,895

IIa C

Tetralogía de Fallot

En pacientes con tetralogía de Fallot reparada 
que presenten TVMS o terapia apropiada 
del DAI por TVMS sintomática recurrente, se 
recomienda la ablación con catéter en centros 
especializados.899–901

I C

En pacientes con tetralogía de Fallot reparada con TVMS 
que se sometan a implante percutáneo de válvula 
pulmonar, se debe considerar el mapeo prequirúrgico 
con catéter y la ablación de los istmos relacionados con 
la TV antes o durante la intervención.888,893,894

IIa C

En pacientes con tetralogía de Fallot reparada con 
función biventricular conservada y TVMS sintomática, 
la ablación con catéter o la ablación quirúrgica 
concomitante en centros especializados se puede 
considerar como alternativa a la terapia con DAI.899,901

IIb C

CC: cardiopatía congénita; DAI: desfibrilador automático implantable; 
FV: fibrilación ventricular; MSC: muerte súbita cardiaca; TSV: taquicardia 
supraventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cRecomendación específica para tetralogía de Fallot (clase I-B).

7.2. Enfermedad eléctrica primaria

7.2.1. Fibrilación ventricular idiopática
El diagnóstico de fibrilación ventricular idiopática (FVI) se hace en 
supervivientes de parada cardiaca súbita, preferiblemente con FV 
documentada, tras la exclusión de enfermedades estructurales, 
metabólicas o toxicológicas y canalopatías.135,222,911–913 Las pruebas 
diagnósticas incluyen análisis bioquímico de la sangre, ECG (inclu-
yendo derivaciones altas, TC/angioTC, telemetría/Holter, ergome-
tría, ecocardiografía, prueba de bloqueo de los canales de sodio y 
RMC (ver sección 5.2.3, escenario 3).135,222,291 Puede considerarse la 
realización de tests genéticos para el diagnóstico de canalopatías 
o miocardiopatías, con una rendimiento del 3-17%. La evaluación 
clínica de los familiares de primer grado puede recomendarse, 
pero el rendimiento diagnóstico es bajo. Especialmente se desco-
noce el significado de la detección de patrones de repolarización 
precoz en familiares asintomáticos.182,916

En pacientes con FVI, el implante de un DAI reduce el riesgo 
de muerte arrítmica en un 68% en comparación con la amiodaro-
na352,917–921 (figura 27). En estudios observacionales con un seguimiento 
medio de 5–6 años, el 21,0–29,6% de los pacientes con FVI experimen-
taron recurrencia arrítmica, lo que se corresponde con una tasa anual 
de descargas del DAI de 3,6–5,7%, mientras que el 4,5–17,5% experi-
mentaron descargas inapropiadas.919–921

El isoproterenol, el verapamilo, o la quinidina se han empleado 
para el tratamiento agudo de las descargas recurrentes del DAI o la 
tormenta arrítmica.912,913,918,922–926 En muchos estudios pequeños, la 
quinidina fue altamente efectiva en la reducción o incluso la preven-
ción de la inducibilidad arrítmica durante la estimulación programa-
da.923,924,926 Más aún, en un ensayo retrospectivo con 46 pacientes se 
mostró una reducción media de las descargas del DAI de 7,5 por pa-
ciente durante 2,9 años hasta 0,9 descargas por paciente durante 3,7 
años, con una disminución de eventos de tormenta arrítmica de 36 a 3 
tras el inicio de la quinidina.922 En pacientes con episodios recurrentes 
de FV desencadenados por EV de similar morfología que no respon-
den al tratamiento médico, la ablación con catéter ha demostrado te-
ner éxito (figura 28).186,221,333,493,927–930 Las EV generalmente se originan 
en el sistema de Purkinje y se pueden eliminar con una alta tasa de 
éxito del 87–100%.186,221,333,493,927–930 El mapeo electroanatómico deta-
llado también puede revelar alteraciones estructurales localizadas 
(62,5% en un estudio).248Continúa
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Tabla de recomendaciones 40.  Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con fibrilación ventricular idiopática

Recomendaciones Clasea Nivelb

Evaluación diagnóstica

Se recomienda diagnosticar FV idiopática en supervivientes de parada cardiaca súbita, preferiblemente con documentación de FV, tras 
exclusión de enfermedades estructurales, metabólicas o toxicológicas y de canalopatías.222,911 I B

Las pruebas clínicas (antecedentes, ECG y derivaciones precordiales altas, ergometría, ecocardiografía) se pueden considerar en 
familiares de primer grado de pacientes con FVI.222,278,916 IIb B

En pacientes con FVI, se pueden considerar los tests genéticos de genes relacionados con canalopatías y miocardiopatías.249,278,914,915 IIb B

Prevención secundaria de la MSC y tratamiento de la arritmia ventricular

Se recomienda el implante de DAI para la FVI.352,917–919 I B

La infusión de isoproterenol, verapamilo, o quinidina para el tratamiento agudo de la tormenta arrítmica o las descargas recurrentes del 
DAI se deben considerar en la FV idiopática.912,913,918,922–924,926 IIa C

La quinidina debe considerarse como terapia crónica para la supresión de la tormenta arrítmica o las descargas del DAI recurrentes en la 
FV idiopática.923,924 IIa B

La ablación con catéter por electrofisiólogos experimentados se debe considerar en pacientes con FV idiopática con episodios 
recurrentes de FV desencadenados por EV similares que no responden al tratamiento médico.927–930 IIa C

DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: electrocardiograma; EV: extrasístoles ventriculares; FV: fibrilación ventricular; FVI: fibrilación ventricular 
idiopática; MSC: muerte súbita cardiaca
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

Paciente con fibrilación ventricular idiopática

Implantar DAI
(Clase I)

Asesoramiento y pruebas genéticas 
(Clase IIb)

Tratamiento agudo:
Isoproterenol

Verapamilo
Quinidina
(Clase IIa)

Tratamiento crónico:
Quinidina
(Clase IIa)

Descargas recurrentes del DAI

Descargas recurrentes del DAI

Ablación con catéter de los 
desencadenantes de la EV

(Clase IIa)

Figura 27. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con fibrilación ventricular idiopática 
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7.2.2. Síndrome de QT largo (incluyendo síndrome  
de QT largo adquirido)
El SQTL se caracteriza por un intervalo QT prolongado y arritmias 
ventriculares principalmente desencadenadas por activación 
adrenérgica. La edad media de presentación es a los 14 años. La 
tasa anual de MSC en pacientes asintomáticos con SQTL no trata-
do se ha estimado en menos del 0,5%,82 aunque aumenta al 5% en 
aquellos con antecedentes de síncope.931

Variantes genéticas raras en 17 genes932 se han asociado con el 
STQL. Sin embargo, la causalidad de varios de los genes identifica-
dos se ha cuestionado.166 Los genes claramente confirmados son los 
que causan QTL1, QTL2 y QTL3: KCNQ1, KCNH2 y SCN5A respectiva-
mente, siendo los desencadenantes genéticos el ejercicio (QTL1), 
el estrés emocional (QTL2) y el sueño (QTL3). El cribado genético 

identifica una mutación en el 75% de los casos de SQTL y tres genes 
representan el 90% de los casos de genotipado positivo.178 Los subti-
pos de STQL pueden agruparse de la siguiente manera:
(1) 	 SQTL autosómico–dominante (prevalencia 1 de cada 2.500) 

sin manifestaciones extracardiacas.
(2) 	 SQTL autosómico dominante con manifestaciones extracar-

diacas, en el que se incluyen:
(a) 	Síndrome de Andersen–Tawil (QTL7), considerado cada 

vez más su propia entidad.933,934

(b) 	Síndrome de Timothy (QTL8), caracterizado por QT pro-
longado, sindactilia, malformaciones cardiacas, trastorno 
del espectro autista y dismorfismo.935

(3)	 SQTL autosómico recesivo (Síndrome de Jerwell y Lange–Niel-
sen) que combina prolongaciones extremas de QT con sordera 
congénita.936

ECG ritmo sinusal – EV con acoplamiento corto

Trazados de telemetría – EV con acoplamiento corto durante la FV

Figura 28. Fibrilación ventricular idiopática desencadenada por taquicardia ventricular con acoplamiento corto.  
ECG: electrocardiograma; EV: Extrasístoles ventriculares; FV: fibrilación ventricular
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El panel de expertos del presente documento ha confirmado 
los criterios diagnósticos propuestos en la versión anterior de la 
guía: un QTC ≥480 ms o una puntuación de riesgo para SQTL >3937 
(tabla 10) para el diagnóstico clínico (figuras 29 y 30). Con un sínco-
pe arrítmico o una parada cardiaca, un QTc ≥460 ms es suficiente 
para considerar el diagnóstico de SQTL. Uno de los retos para el 
profesional es establecer la duración del intervalo de QT en pacien-
tes con complejos QRS anchos (p. ej., con estimulación ventricular 
o alteraciones de la conducción ventricular). En este contexto, se 
ha propuesto una fórmula que ajusta el QT según la duración del 
QRS.938 Durante la medida de QT, la bipedestación brusca puede 
ser útil para el diagnóstico del SQTL.232,939 El test de adrenalina no 
se recomienda como herramienta diagnóstica rutinaria debido a 
su baja reproducibilidad.137 En pacientes con diagnóstico clínico de 
SQTL se recomiendan el asesoramiento y las pruebas genéticas en 
centros especializados para recibir tratamiento específico para el 
genotipo y permitir la identificación de familiares de riesgo. Los 
familiares con mutación, pero sin prolongación de QT deben re-
cibir diagnóstico de SQTL ya que presentan riesgo de arritmia 
ventricular, aunque menos frecuentemente que los pacientes con 
fenotipo positivo.940

Todos los pacientes con SQTL reciben recomendaciones de 
evitar la hipopotasemia, los fármacos que prolonguen el QT y 
los desencadenantes específicos para cada genotipo.941–943 Los 
betabloqueantes también se recomiendan en todos los pacien-
tes con SQTL. Los betabloqueantes no selectivos nadolol y pro-
panolol tienen una eficacia mayor en la reducción del riesgo 
arrítmico.940,944–946 Los parámetros clínicos electrocardiográfi-
cos y genéticos deben considerarse en la estimación del riesgo 
individual.82 Recientemente, la estratificación del riesgo basa-
da en la duración del intervalo QT y el genotipo se ha integrado 
en una calculadora para SQTL (SQTL 1-2-3 Risk calculator).

La utilidad de las pruebas genéticas se ejemplifica por la ne-
cesidad de evitar riesgos específicos para cada genotipo y por el 
uso de la mexiletina como tratamiento específico para el SQTL3, 
que reduce la duración del intervalo QT y el número de eventos 
arrítmicos.948 Cabe señalar que las diferentes mutaciones en el 
SCN5A muestran respuestas distintas a la mexiletina. Por ejem-
plo, un grupo de mutaciones identificadas en pacientes que no 
responden a la mexiletina mostraron un perfil electrofisiológico 
distintivo cuando se estudiaron in vitro.949,950 Además, en el caso 
de mutaciones que causen síndromes solapados, la mexiletina 

SQTL1

SQTL2

SQTL3
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Figura 29. Electrocardiogramas de síndrome de QT largo y taquicardia ventricular con torsade-de-pointes. (A) Características  
electrocardiográficas de los tres principales fenotipos de SQTL.. (B) Ejemplo de torsade-de-pointes en paciente varón con mutación  

en el SCN5A (c.1238C.A, p.A413E). SQTL: síndrome de QT largo.
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no induce la elevación del segmento ST, mientras que la flecai-
nida sí lo induce.951

Dado el papel incierto de los betabloqueantes en el SQTL3, 
no hay indicaciones sobre si la mexiletina debe administrarse 
en monoterapia o en combinación con betabloqueantes. Ya 
que algunas mutaciones podrían no responder a la mexiletina, 
se recomienda llevar a cabo una prueba por vía oral para verifi-
car que el QTc se acorta 40 ms antes de prescribir el tratamien-
to crónico.948

Los supervivientes de parada cardiaca presentan un riesgo 
alto de recurrencias, incluso con el tratamiento con betablo-
queantes (14% en los primeros 5 años con tratamiento), lo que 
apoya el uso de DAI en supervivientes de parada cardiaca.952 Más 
aún, el implante de un DAI está indicado cuando un paciente 
sufra síncope o arritmia ventricular a pesar del tratamiento far-
macológico óptimo, ya que los síncopes se asocian con aumento 
del riesgo de parada cardiaca.953,954 Las mujeres con SQTL, espe-
cialmente SQTL2, tienen un riesgo mayor de arritmia durante 
el embarazo y especialmente en el primer año posparto.955 Los 
portadores asintomáticos de mutaciones presentan un riesgo 
bajo, pero no por ello despreciable, de eventos cardiacos y el 
tratamiento con betabloqueantes debe considerarse para este 
grupo de pacientes.956

Tabla 10. Escala diagnóstica modificada para el síndrome de QT largo

Hallazgos Puntos

ECG QTc ≥480 ms 3,5

= 460–479 ms 2

= 450–459 ms (en varones) 1

≥480 durante el cuarto minuto 
de recuperación tras ergometría

1

TdP 2

Alternancia de la onda T 1

Melladuras en la onda T en 3 derivaciones 1

Frecuencia cardiaca baja para la edad 0,5

Antecedentes Síncope Con estrés 2

Sin estrés 1

Antecedentes 
familiares

Familiar(es) con SQTL confirmado 1

Familiar de primer grado con MSC de origen 
desconocido a los <30 años

0,5

Genética Mutación patogénica 3,5

ECG: electrocardiograma; MSC: muerte súbita cardiaca;  
SQTL: síndrome de QT largo
Diagnóstico de SQTL con una puntuación de >3.

Test de bipedestación brusca

Alternancia en la onda T

En decúbito En bipedestación
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Figura 30. Cambios electrocardiográficos con bipedestación brusca y alternancia de la onda T en pacientes con síndrome de QT largo.  
(A) Cambios electrocardiográficos con la bipedestación brusca en varón con SQTL2 y mutación en el KCNH2 (p.S818L), el aumento de la frecuencia 

cardiaca se asocia con menor adaptación del intervalo de QT. (B) Alternancia de la onda T en varón con mutación CACNA1C (p.G406R).
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La denervación simpática cardiaca izquierda se recomien-
da para los pacientes sintomáticos a pesar de los betablo-
queantes cuando el DAI esté contraindicado y se rechace o 
cuando un paciente con DAI experimente múltiples descargas 
durante el tratamiento con betabloqueantes. Esta recomen-
dación se sustenta sobre las evidencias de que la denervación 
simpática cardiaca izquierda, especialmente cuando se lleva 
a cabo con técnicas guiadas por vídeo, es segura y efectiva,957 

bien tolerada por los pacientes958 y no tiene un impacto nega-
tivo en el rendimiento cardiovascular.959 Sin embargo, ya que 

ocurren complicaciones y la mitad de los pacientes experimen-
tan eventos relevantes tras el procedimiento, la denervación 
simpática cardiaca izquierda no es una alternativa al DAI para 
los pacientes de alto riesgo.960 La terapia profiláctica con DAI 
como adición al TMO puede recomendarse en pacientes con 
SQTL asintomático identificado como de alto riesgo según la 
SQTL 1-2-3 Risk calculator.947 EL EEF no es útil para la estratifica-
ción del riesgo en el SQTL.961

La figura 31 muestra el algoritmo para el tratamiento de pa-
cientes con SQTL.

Sí

SíSí

No

No No

Paciente con síndrome de QT largo

Recomendaciones generalesa (Clase I)

Betabloqueantesb (Clase I)

Mutación en SCN5A (QTL3): mexiletina (Clase I)

Betabloqueantesb (Clase IIa)

Seguimiento

Seguimiento

Parada cardiaca reanimada Síncope anterior al 
tratamiento médico

Síncope arrítmico o arritmia 
ventricular mal tolerada con 

terapia médica

Terapia médica 
contraindicada o no 

tolerada

Denervación simpática 
cardiaca izquierda

(Clase IIa)

Implantar DAI
(Clase IIa)

Implantar DAI
(Clase IIb)

DAI contraindicado, 
rechazado o con descargas 

recurrentes

Implantar DAI
(Clase I)

Denervación 
simpática cardiaca 

izquierda
(Clase I)

Características de alto 
riesgo según el 

genotipo y el QTc

Paciente asintomático con o 
sin mutación patogénica y 

prolongación del QT

Si QTL1, QTL2 o QTL3, 
evaluar el riesgo arrítmico 

con el genotipo y el QTc 
(SQTL 1-2-3 Risk calculator)

(Clase IIb)

Paciente asintomático con 
mutación patogénica sin 

prolongación del QT

Figura 31. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con síndrome de QT largo. DAI: desfibrilador automático implantable. aRecomendaciones 
generales: evitar fármacos que prolonguen el QT (http://www.crediblemeds.org), corrección de los desequilibrios hidroelectrolíticos 

(hipopotasiemia, hipomagnesemia e hipocalcemia), evitar los desencadenantes arrítmicos específicos a cada genotipo (natación vigorosa con 
SQTL1, exposición a ruidos fuertes en SQTL2). bBetabloqueantes preferidos: nadolol y propranolol.(B) Alternancia de la onda T en varón con 

mutación CACNA1C (p.G406R).

http://www.crediblemeds.org
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Tabla de recomendaciones 41. Recomendaciones para  
el tratamiento de pacientes con síndrome de QT largo

Recomendaciones Clasea Nivelb

Diagnóstico

Se recomienda diagnosticar SQTL con QTc ≥480 ms en 
ECG de 12 derivaciones repetidos con o sin síntomas o 
con una puntuación diagnóstica para SQTL >3.

I C

Se recomiendan asesoramiento y tests genéticos en 
pacientes con diagnóstico clínico de SQTL. I C

Se recomienda diagnosticar SQTL con una mutación 
patogénica, independientemente de la duración del QT. I C

Se debe considerar el diagnóstico de SQTL con un QTc 
≥460 ms y <480 ms en ECG de 12 derivaciones repetidos 
de pacientes con síncope arrítmico en ausencia de 
causas secundarias para la prolongación de QT. 952,962,963

IIa C

No se recomienda el test de adrenalina como prueba 
diagnóstica rutinaria para pacientes con SQTL.137 III C

Recomendaciones generales para prevenir la MSC

En pacientes con SQTL se recomienda:
•	 Evitar fármacos que prolonguen el QT.c

•	 Evitar y corregir desequilibrios hidroelectrolíticos.
•	 Evitar los desencadenantes arrítmicos específicos 

de cada genotipo.943

I C

Se recomiendan los betabloqueantes, idealmente 
no selectivos (nadolol o propranolol) para pacientes 
con SQTL con prolongación documentada del 
intervalo QT para reducir el riesgo de eventos 
arrítmicos.940,945,946

I B

La mexiletina está indicada en pacientes con QTL3 y 
prolongación del intervalo QT.948 I C

Se deben considerar los betabloqueantes en pacientes 
con mutaciones patogénicas e intervalo QTc normal.82 IIa B

Estratificación del riesgo, prevención de la MSC y tratamiento de la 
arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAI en adición a 
los betabloqueantes en pacientes con SQTL y parada 
cardiaca.952,953,962,963

I B

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con SQTL que estén sintomáticosd a pesar de 
tratamiento con betabloqueantes y terapias 
específicas para su genotipo.

I C

La denervación simpática cardiaca izquierda está 
indicada en pacientes con SQTL sintomáticosd 

cuando: (a) la terapia con DAI esté contraindicada 
o se rechace; (b) el paciente con betabloqueantes 
y fármacos específicos de su genotipo con un DAI 
reciba múltiples descargas o sufra un síncope por una 
arritmia ventricular.541,957–959

I C

Se deben considerar el implante de un DAI o la 
denervación simpática cardiaca izquierda en 
pacientes con SQTL cuando los betabloqueantes y las 
terapias específicas para el genotipo no se toleren o 
estén contraindicadas en la dosis terapéutica.

IIa C

En el SQTL se debe considerar el cálculo del riesgo 
arrítmico antes de iniciar la terapia específica para el 
genotipo y la duración del intervalo QTc.940

IIa C

El implante de un DAI se puede considerar en 
pacientes con SQTL asintomáticos con perfil de alto 
riesgo (según la SQTL 1-2-3 Risk calculator) en adición a 
las terapias específicas de cada genotipo (mexiletina 
en pacientes con QTL3).82,940,947,948

IIb B

No se recomiendan los estudios electrofisiológicos 
en el SQTL.961 III C

DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: electrocardiograma; MSC: 
muerte súbita cardiaca; SQTL: síndrome de QT largo
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
chttp://www.crediblemeds.org
dSíncope arrítmico o arritmia ventricular mal tolerada 
hemodinámicamente.

7.2.3. Síndrome de Anderesen-Tawil tipo 1
El síndrome de Andersen–Tawil tipo 1, también clasificado como 
QTL7, es una enfermedad rara (1:1.000.000) que se caracteriza 
por tres síntomas principales: arritmias ventriculares frecuentes 
(p. ej., TV bidireccional), dismorfia y parálisis periódica.964–967 La 
corriente rectificadora de entrada (IK1) disminuida por la pérdida 
de función de la mutación en el KCNJ2968 causa un aumento en la 
amplitud de la onda U en lugar de prolongación de QT.964,967–970 
Los síncopes o las TV documentadas se asocian con arritmias 
potencialmente letales y en un estudio se encontró una probabi-
lidad a 5 años del 7,9% de arritmias potencialmente letales.967 En 
pacientes con TV hemodinámicamente mal toleradas o parada 
cardiaca, se recomienda un DAI.964,967 La flecainida y los beta-
bloqueantes parecen reducir las arritmias ventriculares,964,970,971 
mientras que la amiodarona puede resultar proarrítmica y solo 
se debe utilizar con un DAI.967 En pacientes con síncope a pesar 
del tratamiento médico, se debe proponer un DAI o un Holter 
implantable subcutáneo. 

Tabla de recomendaciones 42. Recomendaciones para el 
tratamiento de pacientes con síndrome de Andersen–Tawil

Recomendaciones Clasea Nivelb

Diagnóstico

Se recomiendan la realización de tests genéticos en 
pacientes con sospecha de síndrome de Andersen–
Twail.964,967

I C

El síndrome de Andersen–Twail se debe considerar en 
pacientes sin cardiopatía estructural que presenten al 
menos una de las siguientes características:
•	 Ondas U prominentes con o sin prolongación del 

intervalo QT
•	 EV/TV bidireccionales o polimórficas
•	 Dismorfia
•	 Parálisis periódica
Pérdida de función de la mutación en 
KCNJ2.964,965,967,968,972

IIa C

Estratificación del riesgo, prevención de la MSC y tratamiento de la 
arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con síndrome de Andersen–Tawil tras parada 
cardiaca reanimada o TV sostenida mal tolerada.964,967

I C

Continúa Continúa

http://www.crediblemeds.org/
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Los betabloqueantes o la flecainida con o sin 
acetazolamida se deben considerar para tratar las 
arritmias ventriculares en pacientes con síndrome de 
Andersen–Twail.964,970

IIa C

Se debe considerar un Holter implantable 
subcutáneo en pacientes con síndrome de Andersen–
Tawil y síncope de origen desconocido.

IIa C

Se puede recomendar el implante de un DAI para 
pacientes con síndrome de Andersen–Tawil con 
antecedentes de síncope de origen desconocido o 
que sufran TV sostenida tolerada.967

IIb C

AV: arritmia ventricular; DAI: desfibrilador automático implantable; EV: 
extrasístoles ventriculares; MSC: muerte súbita cardiaca; TV: taquicardia 
ventricular
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.2.4. Síndrome de Brugada
El patrón electrocardiográfico tipo 1 de Brugada se caracteriza 
por una elevación del punto J de >2 mV con elevación cónca-
va del ST e inversión de la onda T en al menos una de las de-
rivaciones precordiales derechas, V1 o V2, posicionadas en el 
segundo, tercer o cuarto espacio intercostal (figura 32). Puede 
ocurrir de forma espontánea o estar inducido por exposición a 
bloqueadores de canales de sodio o fiebre.135,231,973,978 Es obliga-
torio excluir otras enfermedades que puedan explicar el patrón 
tipo 1, las llamadas fenocopias.979

El síndrome de Brugada se diagnostica en pacientes sin otras 
cardiopatías y patrón tipo 1 espontáneo independientemente de 
los síntomas, debido a su rareza en la población general y su aso-
ciación con el riesgo.231,979,980 El patrón tipo 1 también puede estar 
inducido por administración de bloqueadores de canales de sodio 
como prueba diagnóstica en pacientes con sospecha de síndrome 
de Brugada oculto sin patrón tipo 1 espontáneo.135,136,231,387,973,978,981–985 
Sin embargo, la provocación farmacológica o por fiebre es menos 
específica de lo que anteriormente se pensaba, con una prevalen-
cia del 2–4% en personas sanas y una mayor prevalencia en per-
sonas con taquicardia por reentrada intranodal o vías accesorias 
según un estudio.977,978,986 El panel de expertos del presente docu-
mento opina que un patrón electrocardiográfico tipo 1 inducido 
requiere otras características clínicas, como TVP/FV documenta-
da, síncope arrítmico o antecedentes familiares relevantes.

El rendimiento diagnóstico de los tests genéticos en el síndro-
me de Brugada es de aproximadamente el 20% y el gen SCN5A es 
el único gen con evidencia de asociación con propósitos diagnósti-
cos clínicos.164,980 Se observa una falta de correlación genotipo–fe-
notipo en familias con SCN5A, que se explica por efectos variables 
de la gravedad de la mutación y una puntuación de riesgo poligé-
nico derivada de estudios de todo el genoma.170,979,987 Los datos re-
cientes también apoyan un potencial pronóstico.988,989

Los psicotrópicos, algunos antiarrítmicos, los anestésicos, 
la cocaína, el consumo excesivo de alcohol y la fiebre son desen-
cadenantes potenciales que pueden exacerbar el patrón tipo 1 y 
desencadenar FV.231,297 El riesgo de FV recurrente en pacientes que 
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Figura 32. Ejemplos típicos de (A) electrocardiograma de Brugada tipo 1 y (B) patrón electrocardiográfico de repolarización precoz
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presenten parada cardiaca es del 48% a los 10 años. Por tanto, se 
recomienda el implante de un DAI en pacientes con síndrome de 
Brugada sintomáticos que hayan sobrevivido a una parada car-
diaca o con arritmia ventricular sostenida documentada (figu-
ra 33).980,990,994 Aproximadamente un tercio de los pacientes con 
síndrome de Brugada presentan síncope.995 El riesgo de eventos 
arrítmicos en pacientes con síndrome de Brugada con síncope 
de origen desconocido es 4 veces mayor que el riesgo en pacien-
tes asinotmáticos.155,990–992,994,996 Los antecedentes detallados del 
paciente, incluyendo la ausencia de pródromos o de desencade-
nantes específicos, son esenciales para distinguir el síncope arrít-
mico del no arrítmico. Aun así, la etiología del síncope es difícil 
de determinar en hasta el 30% de los pacientes con síndrome de 
Brugada. En pequeños estudios, la arritmia detectada por un Hol-

ter implantable subcutáneo modificó el tratamiento clínico en el 
20–36% de los pacientes con síndrome de Brugada y síncope de 
origen desconocido.997–999

Los pacientes asintomáticos representan la mayoría de los 
pacientes con síndrome de Brugada de nuevo diagnóstico con 
una incidencia de eventos arrítmicos de 0,5% por año.1000,1001 La 
estratificación del riesgo de este grupo de pacientes sigue sien-
do un reto. Un patrón tipo 1 espontáneo, así como otros marca-
dores electrocardiográficos como los patrones de repolarización 
precoz y la fragmentación del QRS, se han asociado con un riesgo 
mayor.980,992,1002,1003 Algunos se han incorporado a scores de riesgo, 
aunque su utilidad en pacientes de riesgo intermedio sigue siendo 
baja.1004,1005 Los estudios electrofisiológicos siguen siendo contro-
vertidos. En un análisis agrupado multicéntrico se mostró que la 
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Figura 33. Parte 1. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con electrocardiograma con patrón de Brugada 
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inducción de arritmia ventricular durante el estudio electrofisioló-
gico se asoció con un mayor riesgo futuro de arritmia ventricular.155 
Sin embargo, la inducibilidad se asoció con un potencial evento 
clínico sobre el que podría actuarse solo en pacientes asintomáti-
cos con patrón tipo 1.

En caso de descargas recurrentes del DAI por FV, la quinidi-
na o la ablación con catéter han demostrado su éxito en la re-
ducción de la frecuencia de las descargas.922,1006,1007 La infusión 
de isoproterenol puede suprimir la tormenta arrítmica.1008 En 
varios estudios pequeños, la quinidina fue efectiva para redu-
cir o incluso prevenir la inducibilidad de arritmias durante la 
estimulación programada.922,1006,1007 Sin embargo, hasta el 37% 
de los pacientes sufren los efectos adversos de la quinidina y 
muchos países no tienen acceso a la quinidina. El cilostazol 
(inhibidor de la fosfodiesterasa 3) puede ser una alternativa 

a la quinidina.1008 Los datos de mapeos electrocardiográficos 
relacionados con estudios histopatológicos sugieren que un 
sustrato arritmogénico fibrótico anómalo en el TSVD epicár-
dico es responsable de la elevación del segmento ST en las 
derivaciones precordiales altas y de la FV en los pacientes con 
síndrome de Brugada.1009 La ablación de estas áreas anómalas 
puede suprimir notablemente las FV recurrentes y normalizar 
el ECG en el >75% de los pacientes.1009–1015 En pacientes con epi-
sodios recurrentes de FV desencadenados por EV similares que 
no responden al tratamiento médico, la ablación con catéter 
puede centrarse en las EV, que frecuentemente se originan en 
el TSVD o en el sistema de Purkinje.1013 Sin embargo, los datos 
sobre el seguimiento a largo plazo tras la ablación son escasos 
y no hay datos de ensayos ni evidencias de la ablación en pa-
cientes asintomáticos. 

Sí No

Arritmia ventricular sostenida o parada cardiaca reanimada

Excluir diagnóstico alternativo consistente con el ECGa

Patrón de Brugada 
tipo 1/I espontáneo

Recomendaciones generalesb 
(Clase I)

Implantar DAI
(Clase I)

Recomendaciones generalesb 
(Clase I)

Evaluación complementaria para 
las causas alternativas de la 
arritmia ventricular/parada 

cardiacaImplantar DAI
(Clase I)

Arritmia ventricular 
sintomática recurrente

Quinidina
(Clase IIa)

Ablación con catéter
(Clase IIa)

Test de bloqueo de los 
canales del sodio

(Clase III)

Arritmia ventricular 
sintomática recurrente

Test de bloqueo de 
los canales del sodio

(Clase I)

Resultados

NegativaPositiva

Arritmia ventricular 
sintomática recurrente

Figura 33. Parte 2. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con electrocardiograma con patrón de Brugada. DAI: desfibrilador 
automático implantable; ECG: electrocardiograma. aEcocardiografía, RMC y TC cardiaca, coronariografía indicadas según la presentación 
clínica del paciente y los factores de riesgo. bRecomendaciones generales: evitar fármacos que puedan inducir la elevación del segmento 

ST en las derivaciones precordiales derechas (http://www.brugadadrugs.org), evitar la cocaína y el consumo excesivo de alcohol, 
tratamiento de la fiebre con antipiréticos.

http://www.brugadadrugs.org


Guía ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte cardiaca súbita 89

Tabla de recomendaciones 43. Recomendaciones para  
el tratamiento de pacientes con síndrome de Brugada

Recomendaciones Clasea Nivelb

Diagnóstico

Se recomienda diagnosticar síndrome de Brugada 
en pacientes sin otras cardiopatías y patrón tipo 1 
espontáneo.974–976

I C

Se recomienda diagnosticar síndrome de Brugada en 
pacientes sin otras cardiopatías que haya sobrevivido 
a una parada cardiaca por FV o TVP y presenten 
patrón de Brugada tipo 1 inducido por bloqueadores 
de canales de sodio o durante la fiebre.135,136,975,981,982

I C

Se recomiendan los tests genéticos para el gen SCN5A 
para los probandos con síndrome de Brugada.164,1016 I C

Se debe considerar el síndrome de Brugada en 
pacientes sin otras cardiopatías y patrón de Brugada 
tipo 1 inducido que presente al menos una de las 
siguientes características:
•	 Síncope arrítmico o respiración agónica nocturna.
•	 Antecedentes familiares de síndrome de Brugada.
•	 Antecedentes familiares de MS (<45 años) con 

autopsia negativa y circunstancias que hagan 
sospechar de síndrome de Brugada.

IIa C

Se puede considerar el diagnóstico de síndrome 
de Brugada en pacientes sin otra cardiopatía 
que presenten patrón de Brugada tipo 1 
inducido.136,973,975,978,984,985

IIb C

El test con bloqueadores de canales de sodio no se 
recomienda en pacientes con patrón de Brugada tipo 
1 anterior.

III C

Recomendaciones generales

Las siguientes recomendaciones se aplican a todos 
los pacientes con síndrome de Brugada:
(a)	 Evitar fármacos que induzcan la elevación del 

segmento ST en las derivaciones precordiales 
derechas (http://www.brugadadrugs.org).

(b)	 Evitar la cocaína, el cannabis y el consumo 
excesivo de alcohol.

(c)	 Tratar la fiebre con antipiréticos.

I C

Estratificación del riesgo, prevención de la MSC y tratamiento de la 
arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con síndrome de Brugada que:
(a)	 Hayan sobrevivido a una parada cardiaca 

reanimada o
(b)	 Presenten TV espontánea documentada.980,990–992

I C

Se debe considerar el implante de un DAI en 
pacientes con patrón de Brugada tipo 1 y síncope 
arrítmico.990,992,996

IIa C

Se debe considerar el implante de un Holter en 
pacientes con síndrome de Brugada y síncope de 
origen desconocido.997,999

IIa C

Se debe considerar la quinidina en pacientes con 
síndrome de Brugada que cumplan los requisitos 
para un DAI, pero este esté contraindicado, lo 
rechacen o actualmente estén recibiendo descargas 
recurrentes.922,1006,1007

IIa C

La infusión de isoproterenol se debe considerar en 
todos los pacientes con síndrome de Brugada que 
sufran tormenta arrítmica.1008

IIa C

La ablación con catéter de las EV desencadenantes o 
del sustrato epicárdico del TSVD se debe considerar 
en pacientes con descargas recurrentes y apropiadas 
del DAI refractarias a la farmacoterapia.1010–1015

IIa C

El EEF se puede considerar en pacientes 
asintomáticos con patrón de Brugada tipo 1 
espontáneo.155

IIb B

El implante de un DAI se puede considerar en ciertos 
pacientes con síndrome de Brugada asintomático 
con FV inducible durante el EEF usando hasta 2 
extraestímulos.155

IIb C

No se recomienda la ablación con catéter en 
pacientes con síndrome de Brugada asintomático. III C

DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: electrocardiograma; EEF: 
estudio electrofisiológico; EV: extrasístoles ventriculares; FV: fibrilación 
ventricular; MS: muerte súbita; MSC: muerte súbita cardiaca; TSVD: 
tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVP: 
taquicardia ventricular polimórfica
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

7.2.5. Síndromes de repolarización precoz
Los síndromes de repolarización precoz se diagnostican en pa-
cientes con TVP o FV reanimada sin otra cardiopatía y con pa-
trón de repolarización precoz; elevación del punto J ≥ 1 mm en ≥ 
2 derivaciones del ECG adyacentes inferiores o laterales (figura 
32).135,231,1017–1019 Sin embargo, el patrón de repolarización precoz 
es generalmente un hallazgo benigno y se ha informado de una 
prevalencia de hasta el 5,8% en adultos, más común entre varo-
nes jóvenes y deportistas.135,231,1017–1021 Sin embargo, el patrón de 
repolarización precoz está sobrerrepresentado en familiares de 
pacientes con muerte súbita arrítmica282,1022 y supervivientes de 
parada cardiaca.182,916 El rendimiento diagnóstico y la utilidad de 
las pruebas genéticas es bajo.1023–1025 Se han propuesto caracte-
rísticas electrocardiográficas de alto riesgo que aumentan las 
probabilidades de síndrome de repolarización precoz: ondas J 
prominentes de ≥2 mm, cambios dinámicos en la elevación del 
punto J (>0,1 mV) y ondas J asociadas con segmento ST horizon-
tal o descendente (figura 34).231,1026,1027 El patrón de repolarización 
precoz con segmento ST horizontal se asoció con riesgo arrítmi-
co en ancianos y en la población con FVI.1027 Aun así, los supervi-
vientes de síndrome de repolarización precoz y los familiares de 
pacientes con muerte súbita arrítmica también presentan una 
prevalencia mayor de ascenso/elevación del segmento ST que 
los controles.282,1018 Al menos el 40% de los pacientes con síndro-
me de repolarización precoz con FV sufrirán más episodios y 27% 
sufrirá múltiples episodios.231,1028,1029 La infusión de isoproterenol 
es efectiva para la supresión aguda de las descargas recurren-
tes del DAI y la tormenta arrítmica.1030–1032 Los antiarrítmicos que 
bloquean la corriente transitoria de salida de potasio pueden 
prevenir la FV.922,1030,1033 En un estudio retrospectivo multicéntri-
co se mostró una reducción de las FV recurrentes tras el inicio 
de quinidina.1030 Los inhibidores de la fosfodiesterasa 3 como el 
cilostazol y la milrinona también redujeron la recurrencia de la 
FV.1032 La ablación de las EV desencadenantes, generalmente en 
el sistema de Purkinje tiene unas tasas altas de éxito de hasta el 

Continúa
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87–100% y pueden ser efectivas para prevenir la recurrencia en 
pacientes con FV resistente al tratamiento farmacológico.1010,1017 
El mapeo electroanatómico detallado puede revelar alteracio-
nes estructurales localizadas en el 39% de los pacientes con 
patrón de repolarización precoz.1010 La ablación de estas áreas fi-
nalizó con éxito las tormentas eléctricas y puede ser una opción 
terapéutica en centros experimentados. Actualmente se desco-
noce si la ablación mejora el pronóstico a largo plazo. 

Los datos para la estratificación del riesgo de pacientes con 
sospecha de síndrome de repolarización precoz con parada 

cardiaca previa no están disponibles. En pacientes con patrón 
de repolarización precoz y síncope de origen desconocido, el 
panel del presente documento recomienda considerar el segui-
miento con Holter implantable subcutáneo. Ya que el pronósti-
co de los pacientes asintomáticos con patrón de repolarización 
precoz es bueno, la terapia con DAI no suele estar recomenda-
da.1034–1036 Sin embargo, si hay un patrón de repolarización pre-
coz de alto riesgo y antecedentes familiares relevantes de MS 
juvenil inexplicada, entonces se pueden considerar el implante 
de un DAI o la quinidina.
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Figura 34. Tratamiento de pacientes con patrón/síndrome de repolarización precoz. DAI: desfibrilador automático implantable;  
EV: extrasístoles ventriculares; MS: muerte súbita.aCaracterísticas de patrón de repolarización precoz de alto riesgo: ondas J >22 mm, cambios 

dinámicos en la morfología del ST.
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Tabla de recomendaciones 44. Recomendaciones para  
el tratamiento de pacientes con síndrome/patrón  

de repolarización precoz

Recomendaciones Clasea Nivelb

Diagnóstico

Se recomienda diagnosticar patrón de repolarización 
precoz si hay elevación del punto J ≥ 1 mm en dos 
derivaciones ECG inferiores o laterales.1017,1018

I C

Se recomienda diagnosticar síndrome de 
repolarización precoz en pacientes reanimados tras 
FV/TVP inexplicadas con patrón de repolarización 
precoz.1017,1018

I C

Se debe considerar el diagnóstico de síndrome 
de repolarización precoz en víctimas de MSC con 
autopsia y expediente médico negativos y ECG 
antemortem que demuestre patrón de repolarización 
precoz.1017,1018

IIa C

Se debe considerar la evaluación para el patrón de 
repolarización precoz con factores de alto riesgo 
adicionales en los familiares de primer grado 
de pacientes con síndrome de repolarización 
precoz.c,1022,1037

IIa B

Se pueden considerar la realización de tests 
genéticos para pacientes con síndrome de 
repolarización precoz.1023,1025

IIb C

No se recomienda la evaluación clínica rutinaria de 
pacientes asintomáticos con patrón de repolarización 
precoz.1038,1039

III C

Estratificación del riesgo y prevención de la MSC y tratamiento de la 
arritmia ventricular

Se recomienda implantar un DAI a los pacientes 
diagnosticados de síndrome de repolarización precoz 
que hayan sobrevivido a una parada cardiaca.1017

I B

La infusión de isoproterenol se debe considerar en 
pacientes con síndrome de repolarización precoz y 
tormenta arrítmica.1017,1030–1032

IIa B

La quinidina en adición a un DAI se debe considerar 
para tratar la FV recurrente en pacientes con 
síndrome de repolarización precoz.922,1030,1033

IIa B

El Holter implantable subcutáneo se debe considerar 
en pacientes con patrón de repolarización precoz y 
al menos uno de los factores de riesgo descritos o 
síncope arrítmico.1020

IIa C

La ablación de las EV se debe considerar en pacientes 
con síndrome de repolarización precoz con episodios 
recurrentes de FV desencadenados por EV similares 
que no responden al tratamiento médico.1010

IIa C

El implante de un DAI o la quinidina se pueden 
considerar en pacientes con patrón de repolarización 
precoz y síncope arrítmico y características de riesgo 
adicionales.d,1030,1033

IIb C

El implante de un DAI o la quinidina se pueden 
considerar en pacientes asintomáticos que 
muestren patrón de repolarización precoz de alto 
riesgoc con antecedentes familiares de MS juvenil 
inexplicada.1030,1033

IIb C

No se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
asintomáticos con patrón de repolarización precoz 
aislado.1034,1035,1040

III C

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable;  
ECG: electrocardiograma/electrocardiográfico; EV: extrasístoles 
ventriculares; FV: fibrilación ventricular; MS: muerte súbita;  
MSC: muerte súbita cardiaca; TVP: taquicardia ventricular polimórfica
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
cCaracterísticas de patrón de repolarización precoz de alto riesgo: 
ondas J >2 mm, cambios dinámicos en el punto J y en la morfología del 
ST.1020,1041dPatrón de repolarización precoz de alto riesgo: antecedentes 
familiares de MS inexplicada >40 años, antecedentes familiares de 
síndrome de repolarización precoz.

7.2.6. Taquicardia ventricular polimórfica 
catecolaminérgica
La TVPC es una enfermedad hereditaria que se caracteriza por TV 
bidireccionales y TVP inducidas por catecolaminas en ausencia de 
cardiopatía estructural o isquemia. Se estima que esta enferme-
dad tiene una prevalencia de 1 por cada 10.000 (figura 35).135

Hay dos tipos genéticos principales: enfermedad autosómica 
dominante por mutaciones en el gen que codifica el receptor car-
diaco de rianodina (RYR2) y enfermedad autosómica recesiva cau-
sada por mutaciones en el gen de la calsequestrina (CASQ2).135,178 Se 
han identificado mutaciones en TRDN y CALM1-3 en pacientes con 
formas atípicas de arritmias ventriculares catecolaminérgicas.1042 
Sin embargo, en la actualidad no está claro si son entidades arrít-
micas diferenciadas.1043 Los pacientes con mutaciones en KCNJ2 
que causan síndrome de Andersen–Tawil tipo 1 a veces pueden 
presentar TVP y TV bidireccional, pero se distinguen de sus aso-
ciaciones sindrómicas.1044

Las manifestaciones clínicas de la TVPC generalmente apare-
cen en la primera década de vida desencadenadas por la activi-
dad física o el estés emocional.1045 La mayoría de los pacientes con 
TVPC tienen ECG y ecocardiografía normales. Sin embargo, algu-
nos pacientes presentan alteraciones electrocardiográficas leves, 
como bradicardia sinusal y ondas U prominentes. La ergometría 
es la prueba diagnóstica más importante porque logra la distin-
ción entre la TVP y la TV bidireccional que establece el diagnóstico 
(figura 36).135 El diagnóstico también se puede hacer con mutacio-
nes de los genes asociados con TVPC. Los tests de provocación con 
adrenalina o isoproterenol también se pueden recomendar cuan-
do la ergometría no sea posible.1046

El diagnóstico durante la infancia, la ausencia de tera-
pia con betabloqueantes y las arritmias complejas durante 
la ergometría con una dosis completa de betabloqueantes 
son predictores independientes de eventos arrítmicos.1047 La 
restricción del ejercicio y el tratamiento con betabloquean-
tes sin actividad simpaticomimética intrínseca son los trata-
mientos de primera línea para los pacientes con TVPC.135 Se 
prefieren los betabloqueantes no selectivos como el nadolol 
y el propanolol.1048,1049 El panel del presente documento apo-
ya la indicación de tratar a familiares genéticamente positi-
vos con betabloqueantes, incluso en ausencia de arritmias 
ventriculares inducidas por el ejercicio o el estrés documen-
tadas.1047,1050 Los datos sugieren que la flecainida reduce signi-
ficativamente la carga de arritmia ventricular en los pacientes 
con TVPC y se debe considerar en adición a los betabloqueantes 

Continúa
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cuando no se logre el control total de las arritmias.1051–1053  
En ciertos pacientes que muestran intolerancia al tratamien-
to con betabloqueantes, la flecainida en monoterapia es una 
opción.1054

Se recomienda la protección máxima con betabloquean-
tes, flecainida y un DAI en supervivientes de parada cardiaca. 
El DAI solo se debe considerar en pacientes con TVPC con re-
currencia de arritmia ventricular a pesar del tratamiento con 
betabloqueantes y flecainida.135 Sin embargo, el DAI debería 
programarse con retrasos largos y frecuencias altas antes de 
la desfibrilación ya que la TV bidireccional inicial responde de 
forma menos efectiva a la desfibrilación que las posteriores 
TVP/FV y las descargas dolorosas pueden desencadenar arrit-
mias incesantes adicionales.1055

La denervación simpática cardiaca izquierda se ha pro-
puesto como tratamiento adicional para los pacientes en quie-
nes el tratamiento farmacológico no sea efectivo o posible. 

Aunque la denervación simpática cardiaca izquierda reduce 
la recurrencia de eventos cardiacos graves en pacientes ante-
riormente sintomáticos, un tercio de los pacientes aún sufrirá 
recurrencias arrítmicas.1056 Por tanto, no se ha considerado que 
la denervación simpática cardiaca izquierda reemplace a la 
terapia con DAI, sino que sea una terapia complementaria en 
pacientes sintomáticos.

En una revisión sistemática reciente de 53 estudios en los que 
se incluyó a pacientes con TVPC y con DAI se concluyó que los 
pacientes en prevención secundaria tratados con TMO, dener-
vación simpática cardiaca izquierda y restricción del ejercicio 
podían reducir el uso de DAI.1057 Una investigación multicéntri-
ca posterior apoya esta observación al mostrar que fueron los 
pacientes con DAI quienes sufrieron el total de 3 MSC observa-
das.1058 En este contexto y a tenor de estas evidencias, parece 
prematuro descartar el implante de DAI en supervivientes de 
parada cardiaca con TVPC.1057

Paciente con TVPC

Recomendaciones generalesa (Clase I)

Betabloqueantesb (Clase I)

Implantar DAI (Clase I)

Betabloqueantesb (Clase IIa)

Síncope o EV de esfuerzo o TV Síncope o EV de esfuerzo o TV

Flecainida (Clase IIa) Flecainida (Clase IIa)

   Síncope o EV de esfuerzo o TV

Denervación simpática cardiaca 
izquierda (Clase IIa)

   Síncope o EV de esfuerzo o TV

Síncope arrítmico o TV bidireccional o 
polimórfica

Implantar DAI (Clase IIa)

Denervación simpática cardiaca 
izquierda (Clase IIa)

Asintomático, sin arritmia ventricular 
documentada, pero con mutación 

patogénica

Parada cardiaca reanimada

Figura 35. Tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica. TVPC: taquicardia ventricular 
polimórfica catecolaminérgica; DAI: desfibrilador automático implantable; EV: Extrasístoles ventriculares; TV: taquicardia ventricular.  

aRecomendaciones generales: evitar deportes competitivos, evitar ejercicio extenuante, evitar entornos estresantes. 
 bBetabloqueantes preferidos: nadolol, propanolol
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Tabla de recomendaciones 45. Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica

Recomendaciones Clasea Nivelb

Diagnóstico

Se recomienda diagnosticar TVPC con un corazón estructuralmente normal, ECG normal y TVP o bidireccional inducida por el ejercicio o 
por las emociones I C

Se recomienda que la TVPC se diagnostique en pacientes portadores de una mutación genética patogénica. I C

Las pruebas y la asesoría genéticas se recomiendan en pacientes con sospecha clínica de TVPC. I C

Los tests de adrenalina o isoproterenol se pueden recomendar para el diagnóstico de la TVPC cuando la ergometría no sea posible. IIb C

Recomendaciones generales

Se recomienda que todos los pacientes con TVPC eviten los deportes competitivos, el ejercicio extenuante y la exposición a entornos estresantes. I C

Intervenciones terapéuticas

Los betabloqueantes, idealmente no selectivos (nadolol o propranolol), se recomiendan en todos los pacientes con diagnóstico clínico de 
TVPC.1045,1048,1059 I C

El implante de un DAI en combinación con betabloqueantes y flecainida se recomienda en todos los pacientes con TVPC tras parada 
cardiaca reanimada.1045,1047,1060 I C

El tratamiento con betabloqueantes se debe considerar en todos los pacientes genéticamente positivos para TVPC sin forma clínica.1047,1050 IIa C

La denervación simpática cardiaca izquierda se debe considerar en pacientes con diagnóstico de TVPC cuando la combinación de 
betabloqueantes y flecainida en dosis terapéuticas no sea efectiva, no se tolere o esté contraindicada.1056 IIa C

Se debe considerar el implante de un DAI en pacientes con TVPC que sufran un síncope arritmogénico o TVP/bidireccional documentada 
a pesar de recibir tratamiento con las dosis más altas toleradas de betabloqueantes y flecainida.1047,1050 IIa C

La flecainida se debe considerar en pacientes con TVPC que experimenten síncope recurrente, TV polimórfica/bidireccional o EV de 
esfuerzo persistentes a pesar del tratamiento con las dosis más altas toleradas de betabloqueantes.1052,1053,1060 IIa C

El EEF no se recomienda para la estratificación del riesgo de MSC. III C

DAI: desfibrilador automático implantable; ECG: electrocardiograma; TV: taquicardia ventricular; TVP: taquicardia ventricular polimórfica; TVPC: taquicardia 
ventricular polimórfica catecolaminérgica
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

  EV bidireccionales durante el ejercicio

II

III

I

II

III

aVR

aVL

aVF

Figura 36. Ergometría de un paciente con taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica. EV: extrasístoles ventriculares
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7.2.7. Síndrome de QT corto
El síndrome de QT corto (SQTC) es una enfermedad genética rara 
que se caracteriza por un intervalo QT corto, FA precoz y FV en pa-
cientes con un corazón estructuralmente normal.1061 Se ha asociado 
con mutaciones de ganancia funcional en KCNH2, KCNQ1 y pérdida 
de función en SLC4A.1062,1063 El panel del presente documento ha 
propuesto dos umbrales de QTc para el diagnóstico: QTc de ≤320 
ms solo o QTc ≤360 ms combinado con antecedentes familiares de 
SQTC, parada cardiaca reanimada en ausencia de cardiopatía o mu-
taciones patogénicas1064–1067 (figura 37). La enfermedad es altamente 
letal en todos los grupos etarios, incluso durante los primeros me-
ses de vida.1063,1068,1069 La probabilidad de sufrir una primera parada 
cardiaca antes de los 40 años de edad es del >40%.1068 Mientras que 
los DAI se utilizan en prevención secundaria,1069 la prevención pri-
maria sigue siendo controvertida y se basa en síntomas anteriores 
y el intervalo QTc.1063,1068,1069 La quinidina es actualmente el antia-
rrítmico con más evidencias a su favor, pero se debe monitorizar la 
prolongación excesiva de QT, mientras que la isoprenalina puede 
recomendarse durante la tormenta arrítmica.1070,1071 Se deben evitar 
los fármacos que acortan el intervalo QT, por ejemplo el nicoran-
dil.1072 El implante de un Holter subcutáneo se debe recomendar en 
niños y en todos los adultos jóvenes sintomáticos con SQTC.

Tabla de recomendaciones 46. Recomendaciones para el 
tratamiento de pacientes con síndrome QT corto

Recomendaciones Clasea Nivelb

Diagnóstico

Se recomienda diagnosticar SQTC con un QTc ≤360 
ms y al menos uno de los siguientes criterios:  
(a) mutación patogénica, (b) antecedentes familiares 
de SQTC, (c) superviviente de episodio de TV/FV sin 
cardiopatía.1061,1068

I C

Se recomiendan los tests genéticos en todos los 
pacientes diagnosticados con SQTC.1063 I C

Se debe considerar SQTC con QTc ≤320 ms.1064–

1067,1073,1074 IIa C

Se debe considerar SQTC con QTc ≥320 ms y ≤360 ms 
y síncope arrítmico. IIa C

Se puede considerar SQTC con QTc ≥320 ms y ≤360 ms 
y antecedentes familiares de MS a los <40 años. IIb C

Estratificación del riesgo, prevención de la MSC y tratamiento  
de la arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes 
con diagnóstico de SQTC que: (a) hayan sobrevivido 
a una parada cardiaca reanimada o (b) tengan TV 
sostenida espontánea documentada.1063

I C

Se debe considerar el Holter implantable subcutáneo 
en todos los pacientes jóvenes con SQTC. IIa C

Se debe considerar el implante de un DAI en todos 
los pacientes con SQTC y síncope arrítmico. IIa C

La quinidina se puede considerar en (a) pacientes con 
SQTC que cumplan las características para un DAI, 
pero presenten contraindicaciones o lo rechacen y 
(b) pacientes con SQTC asintomáticos y antecedentes 
familiares de MSC.1069–1071

IIb C

El isoproterenol se puede considerar en pacientes con 
SQTC y tormenta arrítmica.1075 IIb C

El EEF no se recomienda para la estratificación del 
riesgo de MSC en pacientes con SQTC. III C

DAI: desfibrilador automático implantable; FV: fibrilación ventricular; MS: 
muerte súbita; MSC: muerte súbita cardiaca; SQTC: síndrome de QT corto; 
TV: taquicardia ventricular
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

Síndrome de QT corto

I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V2

V3

V4

V5

V6

Figura 37. Síndrome de QT corto.

Continúa
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8. ASPECTOS ESPECIALES EN POBLACIONES ESPECÍFICAS

8.1. Pacientes embarazadas y miocardiopatía 
periparto.
El embarazo y el posparto aumentan significativamente el riesgo en 
las mujeres con arritmias tal y como se evaluó en la Guía ESC 2018 so-
bre el tratamiento de las enfermedades cardiovasculares durante el 
embarazo.1076–1080 La TV de nueva aparición puede presentarse duran-
te el embarazo y el riesgo de TV recurrente es mayor en pacientes con 
TV previa y cardiopatía estructural.1081 Debe descartarse la miocardio-
patía periparto (MCPP) en caso de TV de nueva aparición durante las 
últimas 6 semanas del embarazo o en el posparto precoz.1082 La contri-
bución genética puede estar presente en hasta el 20% de las pacientes 
con MCPP (especialmente, variantes tipo truncamiento en titina)1083 y 
los futuros estudios deberían evaluar si las pruebas genéticas pueden 
ser útiles en las pacientes con MCPP y antecedentes familiares. 

8.1.1. Cardioversión eléctrica y tratamiento con 
desfibrilador automático implantable en el embarazo
La cardioversión parece segura en todas las etapas del embara-
zo y los informes de casos no muestran ni compromiso en el flu-
jo sanguíneo fetal ni inicio prematuro del parto.1084 La frecuencia 
cardiaca fetal debe controlarse de forma rutinaria tras la cardio-
versión.1085 Si un DAI estuviese indicado, el implante se debe lle-
var a cabo después de la 8ª semana de gestación con protección 
contra la radiación por un equipo de intervencionistas experime-
tandos.1086 La guía ecocardiográfica o los sistemas de mapeo 3D 
pueden ser útiles para evitar la radiación durante el implante del 
DAI.1077,1078 En pacientes embarazadas con DAI implantado, se re-
comienda la revisión rutinaria del DAI antes del parto. En pacien-
tes con MCPP, los umbrales para el implante precoz del DAI son 
más altos que para otras enfermedades debido a la alta tasa de re-
cuperación espontáneas tras el parto.1089 El chaleco desfibrilador 
está recomendada para prevenir temporalmente la MSC durante 
los 3–6 primeros meses tras el diagnóstico de MCPP con una FEVI 
≤35% mientras se espera a la recuperación.1090,1091

8.1.2. Tratamiento farmacológico
El tratamiento farmacológico de las arritmias y la insuficiencia cardia-
ca en mujeres embarazadas debería seguir las recomendaciones para 
pacientes no embarazadas evitando los fármacos contraindicados en 
el embarazo, como los IECA, los inhibidores de la ARA/INRA y los inhi-
bidores de la renina.1080,1082,1092,1093 El primer trimestre se asocia con el 
mayor riesgo teratogénico. Se recomienda iniciar el tratamiento far-
macológico en la etapa más tardía del embarazo posible con la dosis 
mínima efectiva. La exposición farmacológica en el segundo y el ter-
cer trimestre puede conllevar efectos adversos en el crecimiento fetal 
y en el desarrollo, así como un aumento del riesgo de proarritmia.

Siguiendo las recomendaciones de la Guía ESC 2018 sobre el tra-
tamiento de las enfermedades cardiovasculares durante el embara-
zo, se recomienda comprobar los datos de farmacovigilancia de los 
fármacos antes de iniciar cualquier tratamiento durante el embara-
zo.1080 De la siguiente lista, los antiarrítmicos se pueden resumir en:

	ʟ Bien tolerados: sotalol, verapamilo oral
	ʟ Utilizar sólo si los potenciales beneficios superan a los ries-

gos potenciales: bisoprolol, carvedilol, digoxina, diltiazem 

(posibles efectos teratogénicos), disopiramida (contracciones 
uterinas), flecainida, lidocaína, metoprolol, nadolol, propra-
nolol, verapamilo intravenoso, quinidina

	ʟ Datos contradictorios: ivabradina, mexiletina, proprafeno-
na, vernakalant

	ʟ Contraindicados: amiodarona, atenolol, dronedarona.

En el SQTL (especialmente en el QTL2), el riesgo de eventos car-
diacos aumenta sustancialmente durante el posparto (hasta 1 año 
tras el parto).1094 Por tanto, es importante continuar el tratamiento 
con betabloqueantes durante el embarazo y el posparto.955,1094,1095 
Se recomienda continuar el tratamiento con betabloqueantes en 
pacientes con STQL y TVPC1096 y se debe considerar en pacientes 
con MAVD.1097–1099 No se conocen riesgos adicionales durante el 
embarazo en mujeres con síndrome de Brugada1100,1101 (capítulo 
53.6 de ESC CardioMed).1102

En pacientes con MCPP, el tratamiento con bromocriptina 
como tratamiento específico de la enfermedad en adición al tra-
tamiento estándar para la insuficiencia cardiaca ha demostrado 
resultados prometedores en dos ensayos clínicos.1103,1104

Tabla de recomendaciones 47. Recomendaciones para  
la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento  

de la arritmia ventricular durante el embarazo

Recomendaciones Clasea Nivelb

Tratamiento agudo de la arritmia ventricular

Se recomienda la cardioversión eléctrica para la TV 
sostenida durante el embarazo.1084 I C

Para la conversión aguda de la TVMS 
hemodinámicamente bien tolerada durante el 
embarazo, se debe considerar un betabloqueante, 
el sotalol, la flecainida, la procainamida o 
sobreestimulación ventricular.

IIa C

Tratamiento a largo plazo de la arritmia ventricular

Si el implante de un DAI estuviese indicado durante 
el embarazo, se recomienda llevarlo a cabo con 
protección óptima contra la radiación.1087,1107

I C

Se recomienda continuar el tratamiento con 
betabloqueantes durante el embarazo y el posparto 
en mujeres con SQTL o TVPC.955,1094–1096

I C

En mujeres con MAVD, se debe considerar continuar 
el tratamiento con betabloqueantes durante el 
embarazo.1097–1099

IIa C

Se deben considerar el metoprolol, el propranolol o 
el verapamilo orales para el tratamiento a largo plazo 
de la TV sostenida idiopática durante el embarazo.

IIa C

Se debe considerar la ablación con catéter 
con sistemas de mapeo no fluoroscópicos 
preferiblemente tras el primer trimestre en mujeres 
con TVMS recurrentes altamente sintomáticas o 
refractarias o que no toleren antiarrítmicos.1105

IIa C

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automático implantable; MAVD: 
miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho; SQTL: síndrome de QT 
largo; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomórfica 
sostenida; TVPC: taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
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8.1.3. Ablación con catéter
En los embarazos planeados, la taquiarritmia sintomática se debe 
tratar con ablación con catéter antes del embarazo. Si la ablación 
con catéter estuviese indicada en una paciente embarazada, se 
debe evitar llevar a cabo el procedimiento durante el primer tri-
mestre y se deben priorizar los procedimientos guiados por ma-
peo electroanatómico.

8.2. Trasplante cardiaco
Los pacientes en lista de espera para un trasplante cardiaco están 
expuestos a un alto riesgo de MSC y presentan una alta incidencia 
de arritmia ventricular. De los datos de grandes registros se con-
cluye un beneficio en la supervivencia con el implante de DAI.1108–

1111 El único ensayo aleatorizado que incluyó a pacientes en lista de 
espera para un trasplante cardiaco se detuvo prematuramente 
debido a la baja participación de pacientes.1112 No hay datos sobre 
el papel del chaleco desfibrilador en pacientes en lista de espera 
para un trasplante cardiaco. El tiempo medio de espera en lista, 
de 8 a 16 meses, debe tenerse en cuenta.1108,1110 Sin embargo, el pa-
nel del presente documento comparte la opinión de que el chaleco 
desfibrilador podría ser una alternativa al DAI en ciertos pacientes 
en lista de espera para un trasplante cardiaco.371,1113

En los pacientes sometidos a trasplante, la MSC representa 
aproximadamente el 10% de los fallecimientos.114,1115 El rechazo del 
trasplante y la vasculopatía de aloinjerto cardiaco se asocian con 
MSC1114,1116,1117, por tanto, el implante de un DAI puede ser pertinente 
en ciertos pacientes de alto riesgo.1118

Tabla de recomendaciones 48. Recomendaciones para la prevención 
de la muerte súbita cardiaca antes y después de trasplante cardiaco

Recomendaciones Clasea Nivelb

Antes del trasplante cardiaco

En pacientes en lista de espera para trasplante 
cardiaco, se debe considerar el implante de un DAI en 
prevención primaria.1108,1111,1112

IIa C

En pacientes en lista de espera de trasplante 
cardiaco, se puede recomendar el chaleco 
desfibrilador.1109,1113,1119

IIb C

Tras el trasplante cardiaco

En ciertos pacientes sometidos a trasplante con 
vasculopatía de aloinjerto cardiaco o tratados por 
rechazo, se puede recomendar el implante de un 
DAI.1114,1116

IIb C

DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

8.3. Muerte súbita cardiaca en deportistas
La incidencia de la MSC en deportistas aumenta con la edad.4,1120 
En deportistas aparentemente sanos (>35 años) la incidencia esti-
mada de MSC varía del 2 al 6,3 por cada 100.000 participantes-año. 
En comparación con los deportistas de competición jóvenes (≤35 
años), la incidencia de eventos mortales es significativamente me-
nor, 0,4–3 por cada 100.000 participantes-año.46,47,1120 Las mujeres 

deportistas presentan riesgo bajo de MSC; de media, las mujeres 
deportistas sufren 1 de cada 14 MSC.1121

La evaluación preparticipación tiene el potencial de identificar 
a deportistas con alto riesgo de enfermedades cardiovasculares an-
tes de la aparición de los síntomas.1112–1126 Los protocolos de evalua-
ción tienen que adaptarse a la edad de los deportistas para tomar 
en consideración las enfermedades cardiovasculares específicas de 
cada grupo etario.1125 La evaluación preparticipación, incluyendo los 
antecedentes médicos, la exploración física y el ECG, parecen ser 
efectivos para identificar enfermedades cardiovasculares en de-
portistas jóvenes (≤35 años) al identificar síntomas relevantes (p. ej., 
síncope de esfuerzo) o alteraciones electrocardiográficas consisten-
tes con miocardiopatías o canalopatías hereditarias.1127–1130 Aunque 
la ecocardiografía puede aumentar la sensibilidad del cribado para 
las cardiopatías estructurales, no es factible como parte de pruebas 
rutinarias de cribado en masa. Se identifican más enfermedades 
cardiovasculares en evaluación en serie (anual) de deportistas ado-
lescentes.11129,1131 La prevalencia de falsos positivos depende enor-
memente de los criterios utilizados para catalogar un ECG como 
«alterado».1132,1133 Las pruebas adicionales, como la ecocardiografía, 
la monitorización con Holter durante 24 h y la RMC se reservan para 
los deportistas con hallazgos en la evaluación inicial. Los deportis-
tas diagnosticados con enfermedad cardiovascular relevante de-
ben tratarse siguiendo la Guía ESC disponible. 4,1134–1136

En deportistas de mediana/mayor edad, la causa más común 
de MSC es la enfermedad coronaria.1125,1137 Antes de practicar cual-
quier ejercicio físico vigoroso, debe evaluarse a los deportistas de 
mediana/mayor edad asintomáticos con escalas de puntuación de 
riesgo como la ESC SCORE2.4,65

Se han notificado excelentes tasas de supervivencia con des-
enlaces neurológicos favorables tras parada cardiaca en centros 
deportivos equipados con DESA.1137,1138 Estos datos justifican los 
esfuerzos para implementar programas de emergencia para la 
prevención de la MSC con la distribución de DESA a centros depor-
tivos y la capacitación de los entrenadores y el personal para llevar 
a cabo RCP y desfibrilación.1139

Tabla de recomendaciones 49. Recomendaciones para  
la estratificación del riesgo y la prevención de la muerte súbita 

cardiaca en deportistas

Recomendaciones Clasea Nivelb

Se recomiendan pruebas adicionales para deportistas 
con antecedentes médicos positivos, hallazgos 
durante la exploración física o alteraciones 
electrocardiográficas que incluyan ecocardiografía 
o RMC para confirmar (o descartar) enfermedades 
subyacentes.1123,1133,1135

I C

Se recomienda que los deportistas diagnosticados 
de enfermedad cardiovascular asociada con MSC se 
traten según las recomendaciones actuales para la 
elegibilidad para el deporte.

I C

Se recomienda que todo el personal de los centros 
deportivos se capacite para utilizar DESA e iniciar 
RCP.93,1137

I C

Se debe considerar la evaluación preparticipación de 
todos los deportistas de competición.46,1122,1123,1127 IIa C

Continúa
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Se debe considerar la evaluación cardiovascular de 
deportistas de competición jóvenes (<35 años) que 
incluya antecedentes personales, exploración física y 
ECG de 12 derivaciones.1123,1126,1130,1140

IIa C

El riesgo cardiovascular de personas de mediana 
edad y edad avanzada se debe evaluar antes de la 
participación en deportes de extenuantes con la 
escala de puntuación de riesgo 
SCORE2.46,1141,1142

IIa C

DESA: desfibrilador externo semiautomático; ECG: electrocardiograma; 
MSC: muerte súbita cardiaca; RCP: reanimación cardiopulmonar
aClase de recomendación
bNivel de evidencia 

8.4. Síndrome de Wolff-Parkinson-White
La arritmia más frecuente en pacientes con síndrome de Wolf f- 
Parkinson-White (WPW) es la taquicardia por reentrada auricu-
loventricular (80%), seguida de la FA (20–30%). La MSC secun-
daria a una FA preexcitada que da como resultado una FV es la 
manifestación más temida del síndrome de WPW. El riesgo de 
parada cardiaca/FV sin tratar en pacientes con WPW se ha es-
timado en 0,9–2,4 por cada 1.000 personas–años.1143,1144 El tra-
tamiento de pacientes con WPW se ha revisado recientemente 
en la Guía ESC 2019 sobre el tratamiento de pacientes con taqui-
cardia supraventricular302 y se ha actualizado prestando especial 
atención a los deportistas en 2020.1145 En pacientes con preexci-
tación ventricular y taquicardia AV por reentrada, se recomien-
da la ablación con catéter (clase I). En pacientes asintomáticos 
con preexcitación ventricular, tanto la evaluación invasiva (cla-
se IIa) como la no invasiva (clase IIb) pueden emplearse para la 
estratificación del riesgo de MSC. Mientras que la ablación con 
catéter se recomienda para vías accesorias asintomáticas con 
características de alto riesgo (clase I), el seguimiento clínico (cla-
se IIa) o la ablación con catéter (clase IIb) también son opciones 
dependiendo de la decisión informada del paciente. En esta de-
cisión debe tomarse en consideración la localización de las vías 
accesorias, la experiencia de ablación local y el hecho de que el 
paciente probablemente desarrolle arritmias sintomáticas du-
rante el seguimiento.1146 Para la población pediátrica, la TSV por 
WPW puede tratarse en la mayoría de los casos con fármacos y 
las vías accesorias generalmente pierden la conducción anteró-
grada en los primeros años de vida.1147 En niños con vías acceso-
rias asintomáticas no se recomienda la estratificación del riesgo 
antes de los 8 años de edad.

8.5. Prevención de la muerte súbita cardiaca 
en ancianos
La edad es un factor de riesgo importante de muerte. En diver-
sos estudios la edad avanzada se identificó como uno de los fac-
tores asociados con reducción de los beneficios esperados de la 
terapia con DAI. En pacientes con miocardiopatía isquémica que 
participaron en el ensayo MADIT-II, un score de riesgo compues-
to por 5 factores clínicos que incluyó edad >70 años fue predicti-
vo en la ausencia de beneficio a largo plazo derivado del DAI.1149 

En un reciente análisis de pacientes con DAI que participaron en 
cuatro ensayos MADIT, la edad <75 años fue un predictor de TV/
FV mientras que la edad ≥75 años fue un predictor de mortali-
dad no arrítmica.365 Consistente con estos resultados, el reciente 

ensayo aleatorizado DANISH en pacientes con insuficiencia car-
diaca no isquémica, la asociación entre el DAI y la supervivencia 
disminuyó de forma lineal según avanzaba la edad y el límite 
de ≤70 años aportó la mayor supervivencia.647 En los datos con-
temporáneos no aleatorizados se corroboran estos resultados. 
En el estudio de cohortes prospectivo EU-CERT-ICD en pacientes 
con enfermedad coronaria o miocardiopatías con indicación en 
prevención primaria de implante de DAI, no se observó ningún 
beneficio derivado del DAI en pacientes de ≥75 años.357 Por el 
contrario, los pacientes de <75 años experimentaron un bene-
ficio significativo en la supervivencia. Los datos retrospectivos 
adicionales corroboran esta observación.1150

La edad biológica puede variar en parte según las comorbili-
dades. De hecho, las comorbilidades influyen significativamen-
te en la supervivencia de pacientes con DAI y un alto índice de 
comorbilidades se asocia con menos ganancia de supervivencia 
en pacientes con DAI en prevención primaria o secundaria.1149,1151 
Por tanto, un único punto de corte de edad no puede determi-
nar el implante de un DAI de forma adecuada y la indicación de 
un DAI en pacientes ancianos debe basarse en una evaluación 
individual en la que se tengan en cuenta el estado general y las 
comorbilidades del paciente. 

Tabla de recomendaciones 50. Recomendaciones para  
la implantación de desfibrilador automático implantable en ancianos

Recomendaciones Clasea Nivelb

En pacientes ancianos en quienes no se espere 
beneficio sobre la supervivencia debido a su 
edad y a las comorbilidades, se puede considerar 
omitir el implante de un DAI en prevención 
primaria.647,1150,1152

IIb B

DAI: desfibrilador automático implantable
aClase de recomendación
bNivel de evidencia

9. MENSAJES CLAVE

9.1. Aspectos generales
	ʟ Aumentar la disponibilidad y el acceso público a los desfibri-

ladores y capacitar a los miembros de la comunidad en RCP 
básica son elementos clave para mejorar la supervivencia de 
las víctimas de parada cardiaca extrahospitalaria.

	ʟ Las calculadoras de riesgo para MSC y arritmia ventricular im-
plementadas en la práctica clínica deben cumplir los altos es-
tándares acordados para el desarrollo, la validación externa y 
el análisis de los modelos de predicción.

	ʟ Los pacientes con miocardiopatías genéticas y síndromes 
arrítmicos deben someterse a tests genéticos como parte de 
su manejo médico.

	ʟ Las pruebas genéticas y el asesoramiento genético requieren 
la participación de un equipo multidisciplinar.

	ʟ La evaluación sistemática de los supervivientes de parada 
cardiaca requiere un enfoque multidisciplinar.

	ʟ Se recomienda una autopsia completa en todos los casos de 
muerte súbita en menores de 50 años y sería preferible en to-
das las víctimas de muerte súbita.
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	ʟ La evaluación clínica y genética de fallecidos por muerte súbi-
ta arrítmica y sus familiares lleva al diagnóstico de cardiopa-
tía genética en una proporción considerable de familias.

	ʟ Una tormenta arrítmica refractaria al tratamiento farmaco-
lógico requiere la disponibilidad de técnicas de ablación con 
catéter avanzadas, asistencia mecánica circulatoria y modu-
lación autonómica.

	ʟ Cuando se consideren los beneficios de la terapia con DAI, 
deben tenerse en consideración los factores de riesgo compe-
titivos para la muerte no arrítmica, los deseos del paciente y 
su calidad de vida.

9.2. Cardiopatía estructural
	ʟ Se recomienda la ablación con catéter en todos los pacientes 

con enfermedad coronaria y TVMS sintomática recurrente a 
pesar del tratamiento con amiodarona.

	ʟ La ablación con catéter es el tratamiento de primera línea en 
la miocardiopatía inducida por EV.

	ʟ En pacientes con MCHND/MCD, la indicación para el implan-
te de un DAI en prevención primaria no debe limitarse a una 
FEVI ≤35%. Es importante considerar los factores de riesgo 
adicionales (p. ej., RMC y genéticos).

	ʟ Los pacientes con mutación en el LMNA requieren una estrati-
ficación del riesgo específica.

	ʟ Los pacientes con MAVD tienen una tasa alta de interven-
ciones apropiadas con DAI, que podrían no salvar vidas ne-
cesariamente.

	ʟ Una calculadora del riesgo validada (HCM Risk-Kids) es útil 
para evaluar el riesgo de MSC en pacientes con MCD menores 
de 16 años.

	ʟ Los pacientes con distrofia miotónica con palpitaciones sos-
pechosas de arritmia, síncope o muerte súbita reanimada de-
ben evaluarse con un estudio electrofisiológico.

	ʟ En pacientes con tetralogía de Fallot reparada y TV mono-
mórfica, la ablación con catéter es el tratamiento preferido.

9.3. Enfermedad eléctrica primaria
	ʟ Los betabloqueantes preferidos para el SQTL y pacientes con 

TVPC son el nadolol y el propranolol.
	ʟ En pacientes asintomáticos con SQTL puede ser útil calcular el 

riesgo arrítmico (1-2-3 Risk calculator).
	ʟ En patrón de Brugada 1 provocado por una prueba de blo-

queo de canales de sodio no diagnostica síndrome de Bruga-
da en ausencia de otros hallazgos.

	ʟ La estratificación del riesgo de MSC en pacientes asintomáti-
cos con síndrome de Brugada con patrón de Brugada 1 espon-
táneo sigue siendo controvertida.

	ʟ La ablación con catéter rutinaria no se recomienda en pacien-
tes con síndrome de Brugada asintomáticos.

	ʟ El diagnóstico de FVI requiere la exclusión de enfermedades 
estructurales o metabólicas y de canalopatías.

	ʟ El patrón de repolarización precoz puede ser un hallazgo be-
nigno y se diferencia del síndrome de repolarización precoz.

	ʟ La denervación cardiaca izquierda es importante para el tra-
tamiento de la TVPC y los pacientes con SQTL.

10. LAGUNAS EN LA EVIDENCIA 

10.1. Aspectos generales
	ʟ Se necesitan pruebas de cribado adecuadas para detectar 

cardiopatías asociadas con MSC en pacientes asintomáticos 
en la población general.

	ʟ En pacientes con cardiopatía estructural, se desconoce el inter-
valo de tiempo óptimo para la repetición de las pruebas pronós-
ticas no invasivas e invasivas, en caso de resultados negativos.

	ʟ Se necesita mejorar la evaluación de las variantes genéticas 
de significado incierto y probablemente patogénicas.

	ʟ Se debe investigar con más detalle la utilidad de las puntua-
ciones de riesgo poligénicas en pacientes con riesgo de MSC.

10.2. Cardiopatía estructural–general
	ʟ Se desconocen la seguridad y la eficacia a largo plazo de los 

DAI subcutáneos.
	ʟ No se ha estudiado sistemáticamente el papel de la terapia con 

DAI en prevención primaria en pacientes con cardiopatía estruc-
tural y fracción de eyección ligeramente reducida o conservada.

	ʟ Las técnicas óptimas para el mapeo del sustrato de la TV y la 
ablación en la cardiopatía estructural están por determinar.

	ʟ El papel del implante de un DAI en pacientes con insuficiencia 
cardiaca terminal dependiente de DAVI de generación actual 
y flujo continuo está por determinar.

10.3. Extrasístoles ventriculares/taquicardia 
ventricular idiopática

	ʟ Deben determinarse el papel beneficioso de la ablación con 
catéter o el tratamiento con antiarrítmicos en pacientes con 
EV asintomáticas y frecuentes y función cardiaca conservada.

10.4. Enfermedad coronaria
	ʟ Se desconoce qué pacientes con enfermedad coronaria cró-

nica y FEVI gravemente afectada tienen riesgo bajo de MSC.
	ʟ No está claro el papel de la RMC con realce tardío de gadoli-

nio para la estratificación del riesgo de MSC en pacientes con 
enfermedad coronaria.

	ʟ Se necesitan ECA para determinar el papel de los DAI tras la 
ablación con éxito de la TV en pacientes con enfermedad co-
ronariacrónica y FEVI ligeramente reducida o conservada.

10.5. Miocardiopatías
	ʟ Se desconoce si la miocardiopatía inducida por EV es un diagnós-

tico en sí mismo o si se necesita una predisposición subyacente.
	ʟ El valor de los hallazgos de RMC con realce tardío de gadolinio 

(p. ej., patrón y cantidad de realce tardío de gadolinio) para la 
estratificación individual en pacientes con MSC con sarcoido-
sis cardiaca, MCH y MCHND/MCD no está claro.

	ʟ Se necesitan más estudios para determinar el papel del EEF 
en pacientes con sarcoidosis cardiaca, MCH y MCHND/MCD 
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con función cardiaca ligeramente reducida o conservada y 
RMC con realce tardío de gadolinio.

	ʟ Se necesitan más datos prospectivos sobre la asociación entre la 
intensidad y la duración del ejercicio y la manifestación y la gra-
vedad del fenotipo en portadores de mutación de MAVD sanos.

	ʟ Debe estudiarse el papel beneficioso de los DAI tras ablación 
con éxito de la MAVD en pacientes que presenten TV hemodi-
námicamente tolerada.

	ʟ Se necesitan más datos sobre los desenlaces clínicos, predic-
tores de eventos arrítmicos, y la indicación de tratamiento, in-
cluyendo la terapia con DAI, en pacientes con miocardiopatía 
arritmogénica biventricular y de predominio izquierdo.

10.6. Cardiopatía valvular
	ʟ Se requieren más evidencias para identificar a los pacientes 

con PVM con riesgo de arritmia ventricular y MSC.

10.7. Cardiopatías congénitas 
	ʟ Faltan conocimientos sobre el riesgo absoluto de arritmia 

ventricular y MSC en pacientes con CC que se hayan sometido 
a reparaciones con técnicas de cirugía contemporáneas.

10.8. Enfermedad eléctrica primaria
	ʟ Se necesitan evidencias más contundentes para apoyar el uso 

profiláctico del DAI en adición a la terapia médica con beta-
bloqueantes y la terapia genética específica para los pacien-
tes con SQTL.

	ʟ Se necesitan más datos parad determinar el papel de la de-
nervación simpática cardiaca izquierda en pacientes con 
SQTL de alto riesgo que no toleren la terapia médica.

	ʟ Se necesitan mejorar las herramientas para el diagnóstico y 
la estratificación del riesgo para pacientes asintomáticos con 
síndrome de Brugada y sospecha de síndrome de repolariza-
ción precoz.

	ʟ El papel del mapeo endo-epicárdico para identificar altera-
ciones estructurales localizadas potencialmente relaciona-
das con FVI y la ablación dirigida con catéter debe estudiarse 
con más detenimiento.

	ʟ Se requieren más datos a largo plazo sobre la eficacia de im-
plantar un DAI frente a la no implantación en supervivientes 
de TVPC y de parada cardiaca.

	ʟ No se entiende bien por qué las mujeres tienen menor riesgo 
de MSC relacionada con el deporte. 

11. MENSAJES CLAVE DE LA GUÍA SOBRE QUÉ HACER Y QUÉ NO

Recomendaciones Clasea Nivelb

Recomendaciones para la reanimación cardiopulmonar básica y acceso a desfibriladores automáticos externos en lugares públicos

Se recomienda facilitar el acceso público a desfibriladores en lugares donde sea probable sufrir una parada cardiacac I B

Se recomienda que los testigos inicien la RCP inmediatamente tras una parada cardiaca extrahospitalaria. I B

Se recomienda promover la capacitación del público general para la RCP con el objetivo de aumentar la tasa de RCP y el uso de DESA 
por testigos. I B

Recomendaciones para tests genéticos

Se recomiendan los tests genéticos cuando se diagnostique una enfermedad con una base probablemente genética con riesgo de 
arritmia ventricular y MSC en un paciente vivo o fallecido. I B

Cuando se identifique una variante potencialmente patogénica, se recomienda la evaluación de la patogenia con un marco reconocido 
internacionalmente. I C

Cuando se identifique una variante clase IV o clase V en un paciente vivo o fallecido con una enfermedad que conlleve riesgo de 
arritmia ventricular y MSC, se recomienda realizar pruebas genéticas a los familiares de primer grado y a los familiares sintomáticos 
y portadores obligados.

I C

Se recomienda que un equipo multidisciplinar de expertos esté al cargo de las pruebas genéticas y del asesoramiento sobre las 
potenciales consecuencias. I C

Se recomienda que las variantes de clase III (variantes de significado incierto) y de clase IV se evalúen para segregación en familias donde 
sea posible y la variante se reevalúe periódicamente. I C

No se recomiendan las pruebas genéticas para pacientes índice sin evidencias suficientes de enfermedad genética. III C

Recomendaciones para evaluar a pacientes que presenten arritmia ventricular recientemente documentada

En pacientes con arritmia ventricular de nueva documentación (EV frecuentes, TVNS, TVMS), se recomiendan un ECG de 12 derivaciones 
basal, registro de la arritmia ventricular en el ECG de 12 derivaciones siempre que sea posible y una ecocardiografía como pruebas de 
primera línea.

I C

Recomendaciones para la evaluación de supervivientes de parada cardiaca súbita

Se recomienda la evaluación de un superviviente de parada cardiaca súbita sin causa extracardiaca obvia por parte de un equipo 
multidisciplinar. I B

Continúa
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En pacientes con inestabilidad eléctrica tras parada cardiaca súbita con sospecha de isquemia miocárdica en curso está indicada una 
coronariografía. I C

En supervivientes de parada cardiaca súbita se recomienda recoger muestras de sangre en el momento de presentación para potenciales 
pruebas toxicológicas y genéticas. I B

Se recomienda la recopilación de grabaciones de DCI y dispositivos portátiles de monitorización en todos los supervivientes de 
parada cardiaca. I B

En supervivientes de parada cardiaca se recomienda la repetición del ECG de 12 derivaciones durante el ritmo estable (incluyendo 
derivaciones precordiales altas) así como la monitorización cardiaca continua. I B

La ecocardiografía se recomienda para la evaluación de la estructura y la función cardiacas en todos los supervivientes de muerte 
súbita cardiaca. I C

Las técnicas de imagen coronaria y la RMC con realce tardío de gadolinio se recomiendan para la evaluación de la estructura y la función 
cardiacas en todos los supervivientes de parada cardiaca que no presenten una causa clara subyacente. I B

Se recomiendan los tests de bloqueo de canales de sodio y la ergometría en todos los supervivientes de parada cardiaca sin una causa 
clara subyacente. I B

Recomendaciones para la evaluación de víctimas de muerte súbita

La investigación de MS inesperadas, especialmente si se sospecha enfermedad hereditaria, debe ser una prioridad de salud pública. I B

En casos de MS, se recomienda recabar una descripción detallada de las circunstancias de la muerte, los síntomas anteriores a la muerte, 
los antecedentes familiares y revisar toda la historia clínica. I B

Se recomienda una autopsia exhaustiva, idealmente en todos los casos de MS y siempre en los menores de 50 años. I B

En casos de MSC, se recomienda recopilar muestras aptas para la extracción de ADN y consultar a un patólogo experto en cardiología 
cuando se sospeche una causa hereditaria o no se establezca la causa de la muerte. I B

Los análisis toxicológicos se recomiendan en los casos de MS con causa de la muerte incierta. I B

Para la MSC de causa desconocida o con sospechas de ser hereditaria, se recomiendan tests genéticos dirigidas a la causa. I B

Tras una muerte súbita arrítmica, se recomiendan los tests genéticos postmorten centrados en las principales enfermedades eléctricas 
cuando el fallecido sea joven (<50 años) o las circunstancias y los antecedentes familiares apoyen una enfermedad eléctrica primaria. I B

Cuando se diagnostique una posible cardiopatía hereditaria tras una autopsia, se recomienda derivar a los familiares de primer grado a 
una evaluación cardiaca en un centro especializado. I B

En casos de MS sin autopsia en los que se sospeche cardiopatía hereditaria, se recomienda derivar a los familiares de primer grado a un 
centro especializado para evaluación cardiaca. I B

Recomendaciones para la evaluación de familiares de fallecidos por muerte súbita arrítmica

Tras una muerte súbita arrítmica no se recomiendan pruebas genéticas sin hipótesis que utilicen secuenciación del exoma o del genoma. III B

La evaluación de familiares de fallecidos por muerte súbita arrítmica se recomienda:
•	 para familiares de primer grado
•	 para familiares que son portadores de la mutación según el análisis de los antecedentes familiares
•	 para familiares con síntomas sospechosos
•	 cuando el fallecido tuviese <50 años 
•	 o si hay otros datos circunstanciales o familiares que sugieran enfermedad hereditaria.

I B

Se recomienda incluir los tests genéticos en la evaluación familiar cuando se detecte una mutación patogénica en las pruebas genéticas 
pomortem en un fallecido por muerte súbita arrítmica. I B

Se recomienda incluir antecedentes médicos y un examen físico, ECG estándar y con derivaciones precordiales altas, ecocardiografía y 
ergometría en la evaluación familiar básica de fallecidos por muerte súbita arrítmica. I B

En familias con muerte súbita arrítmica sin diagnóstico tras la evaluación clínica inicial se recomienda el seguimiento de los hijos 
jóvenes de los fallecidos hasta que alcancen la edad adulta. I C

En familias con muerte súbita arrítmica sin diagnóstico tras la evaluación clínica no se recomienda el seguimiento de adultos 
asintomáticos, que pueden recibir el alta con la recomendación de volver a consulta si desarrollan síntomas o si cambian los 
antecedentes familiares.

III C

Recomendaciones para el tratamiento de enfermedades reversibles

Se recomienda la retirada de los medicamentos dañinos cuando se sospeche que causan arritmias ventriculares inducidas 
farmacológicamente. I B

Continúa
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Se recomienda investigar las causas reversibles (p. ej., desequilibrios hidroelectrolíticos, isquemia, hipoxemia, fiebre)d en pacientes con 
arritmias ventriculares. I C

Recomendaciones para el tratamiento agudo de la taquicardia ventricular sostenida y las tormentas eléctricas

Se recomienda la cardioversión con corriente continua como tratamiento de primera línea para pacientes con TVMS mal tolerada 
hemodinámicamente. I B

Se recomienda la cardioversión con corriente continua como tratamiento de primera línea para pacientes que presenten TVMS tolerada 
siempre que el riesgo de anestesia/sedación sea bajo. I C

En pacientes con TV idiopática hemodinámicamente tolerada, se recomienda el tratamiento con betabloqueantes intravenosos (TV del 
TSVD) o verapamilo (TV fascicular). I C

El verapamilo intravenoso no se recomienda para las taquicardias con complejo QRS ancho o de mecanismo desconocido. III B

La sedación de leve a moderada se recomienda en pacientes con tormenta arrítmica para aliviar el malestar psíquico y reducir el tono 
simpático. I C

La terapia antiarrítmica con betabloqueantes (preferiblemente no selectivos) en combinación con amiodarona intravenosa se 
recomienda en pacientes con cardiopatía estructural y tormenta arrítmica a no ser que esté contraindicada. I B

La suplementación de magnesio intravenoso con potasio se recomienda para pacientes con Tdp. I C

El isoproterenol o la estimulación cardiaca transvenosa para aumentar el ritmo cardiaco se recomiendan para pacientes con síndrome de 
QTL adquirido y TdP recurrentes a pesar de la corrección de los factores precipitantes y del magnesio. I C

La ablación con catéter se recomienda en pacientes con TV incesante o tormentas arrítmica debida a TVMS refractaria a antiarrítmicos. I B

Recomendaciones para el tratamiento farmacológico para la insuficiencia cardiaca

El tratamiento médico óptimo incluye IECA/ARA/INRA, ARM, betabloqueantes e inhibidores del SGLT2 para todos los pacientes con 
insuficiencia cardiaca con FE reducida. I A

Recomendaciones para la implantación de un desfibrilador automático implantable (aspectos generales)

El implante de un DAI solo se recomienda en pacientes con buenas expectativas de supervivencia a >1 año. I C

No se recomienda el implante de un DAI en pacientes con arritmias ventriculares incesantes hasta que la arritmia ventricular esté controlada. III C

Recomendaciones para la prevención secundaria de la muerte súbita cardiaca

El implante de un DAI se recomienda en pacientes con FV documentada o TV hemodinámicamente mal tolerada en ausencia de  
causas irreversibles. I A

Recomendaciones para la incorporación de terapia de resincronización cardiaca al desfibrilador automático implantable

Cuando un DAI esté indicado, se recomienda evaluar si el paciente se beneficiaría de la TRC-desfibrilador. I C

Recomendaciones para optimizar la programación del dispositivo

La optimización de la programación del DAI está indicada para evitar terapias inapropiadas y reducir la mortalidad. I A

En pacientes con DAI monocamerales o bicamerales sin indicación de estimulación antibradicardia, se recomienda minimizar la 
estimulación ventricular. I A

La programación de detección prolongada está indicada (criterios de duración de al menos 12 s o 30 intervalos). I A

Se recomienda programar el límite para la zona terapéutica de taquicardia más lenta a ≥188 l.p.m en pacientes con DAI en prevención primaria. I A

En pacientes con cardiopatía estructural, la programación de al menos una terapia de estimulación antitaquicardia se recomienda para 
todas las zonas de taquicardia. I A

Se recomienda programar todos los algoritmos para la discriminación de la TSV frente a la TV para frecuencias de taquicardia de hasta 
230 l.p.m. I B

Se recomienda activar las alertas de fallo de los electrodos. I B

Se recomienda la monitorización remota para reducir la incidencia de descargas inapropiadas. I B

Se recomienda la programación de estimulación antitaquicardia en ráfagas frente a la estimulación antitaquicardia en rampa. I B

Para los DAI subcutáneos, se recomienda la configuración en una zona de activación con algoritmo de discriminación en la zona de 
descarga condicional más baja. I B

Recomendaciones para el tratamiento concomitante que evite las terapias inapropiadas del desfibrilador automático implantable

Se recomienda la ablación con catéter en pacientes con DAI y TSV recurrente que resultan en terapias inapropiadas del DAI. I C

Continúa
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El tratamiento farmacológico o la ablación con catéter se recomiendan en pacientes con terapias inapropiadas del DAI relacionadas con 
FA a pesar de la programación óptima del dispositivo. I C

Recomendaciones para la gestión psicosocial tras la implantación de un desfibrilador automático implantable

Se recomienda la evaluación del estado psicológico y el tratamiento del malestar en pacientes con DAI. I C

Se recomienda la comunicación entre el paciente y el médico/profesional de la salud para abordar preocupaciones relacionadas 
con el DAI, así como la discusión de los aspectos relacionados con la calidad de vida antes del implante del DAI y durante la 
progresión de la enfermedad.

I C

Recomendaciones para la prevención de complicaciones en el implante de desfibrilador automático

Los DAI monocamerales se recomiendan por encima de los bicamerales en pacientes en prevención primaria sin indicaciones actuales o 
potenciales de estimulación auricular o AV secuencial debido al menor riesgo de complicaciones relacionadas con el dispositivo. I A

Recomendaciones para las cuestiones relativas al final de la vida en pacientes con desfibrilador automático implantable

Se recomienda abordar con el paciente y su familia las opciones de desactivar el DAI y la toma de decisiones conjunta antes de la 
implantación, en caso de deterioro significativo del estado de salud. I C

Recomendaciones para el tratamiento de la arritmia ventricular en el síndrome coronario agudo y el vasoespasmo

Se recomienda el tratamiento con betabloqueantes intravenosos para pacientes con TVP/FV durante el IAMCEST a no ser que esté 
contraindicado. I B

No se recomienda el tratamiento profiláctico con antiarrítmicos (distintos a los betabloqueantes) en el SCA. III B

Recomendaciones para la estratificación del riesgo y el tratamiento de arritmias ventriculares en el periodo precoz tras un infarto de miocardio

Se recomienda la evaluación precoz (antes del alta hospitalaria) de la FEVI en todos los pacientes con IAM agudo. I B

En pacientes con FEVI ≤40% antes del alta hospitalaria, se recomienda la reevaluación de la FEVI 6–12 semanas tras un IAM para evaluar 
la potencial necesidad de implante de un DAI en prevención primaria. I C

Recomendaciones para la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de las arritmias ventriculares  
en la enfermedad coronaria crónica

En pacientes con síncope e IAMCEST previo, el EEF está indicado cuando no se hayan identificado los orígenes del síncope tras la 
evaluación no invasiva. I C

La terapia con DAI se recomienda en pacientes con enfermedad coronaria, insuficiencia cardiaca sintomática (NYHA clases II–III) y FEVI 
LVEF ≤35% tras ≥3 meses de TMO. I A

En pacientes con enfermedad coronaria, no se recomienda el tratamiento profiláctico con antiarrítmicos distintos a los 
betabloqueantes. III A

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes sin isquemia en curso con FV documentada o TV hemodinámicamente mal tolerada 
que ocurren más de 48h tras un IAM. I A

En pacientes con enfermedad coronaria y TVMS recurrente o con descargas del DAI por TVMS a pesar de la terapia crónica con 
amiodarona, se recomienda la ablación con catéter antes que la escalada en la terapia antiarrítmica. I B

Recomendaciones para la prevención de la muerte súbita cardiaca en pacientes con anomalías coronarias

La gammagrafía miocárdica de estrés durante el ejercicio físico se recomienda junto con la ergoespirometría en pacientes con origen 
aórtico anómalo de una coronaria y trayecto intraarterial para confirmar/descartar isquemia miocárdica. I C

La gammagrafía miocárdica de estrés durante el ejercicio físico se recomienda junto con la ergoespirometría tras la cirugía en pacientes 
con origen anómalo de la coronaria y antecedentes de parada cardiaca reanimada. I C

Se recomienda la cirugía en pacientes con origen aórtico anómalo de una arteria coronaria con parada cardiaca, sospecha de síncope 
originado por arritmia ventricular o angina cuando se hayan excluido otras causas. I C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con extrasístoles ventriculares/taquicardia ventricular idiopáticas

La evaluación periódica de la función ventricular está indicada en pacientes con carga de EV >10% y función ventricular normal. I C

Se recomienda la ablación con catéter como tratamiento de primera línea para las TV/EV idiopáticas del TSVD o de los fascículos 
izquierdose I B

Los betabloqueantes o los calcioantagonistas no dihidropiridínicos están indicados en pacientes sintomáticos con TV/EV idiopáticas de 
origen distinto al TSVD o de los fascículos izquierdos. I C

La ablación con catéter no se recomienda en niños de <5 años o con peso <10 kg excepto cuando la terapia médica fracase o la TV no se 
tolere hemodinámicamente. III C

Continúa



Guía ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevención de la muerte cardiaca súbita 103

La amiodarona como tratamiento de primera línea no se recomienda en pacientes con TV/EV idiopáticas. III C

El verapamilo no se recomienda en niños de <1 año con EV/TV, especialmente si no presentan signos de insuficiencia cardiaca o 
tratamiento concurrente con antiarrítmicos. III C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con miocardiopatías inducidas/agravadas por extrasístoles ventriculares

En pacientes con sospecha de miocardiopatía causada por EV frecuentes y predominantemente monomórficas, se recomienda la 
ablación con catéter. I C

Recomendaciones para la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares  
en la miocardiopatía dilatada o la miocardiopatía no dilatada hipocinética

Las pruebas genéticas (al menos los genes LMNA, PLN, RBM20 y PLNC) se recomiendan para pacientes con MCD/MCHND y retraso 
en la conducción AV de <50 años o en pacientes con antecedentes familiares de MCD/MCHND o MSC en un familiar de primer 
grado (de <50 años).

I B

No se recomienda la práctica de ejercicio de alta intensidad o de deportes de competición en pacientes con MCD/MCHND y mutación en 
el gen LMNA. III C

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con MCD/MCHND que hayan sobrevivido a una parada cardiaca súbita debida a TV/
FV o sufran de TVMS hemodinámicamente mal tolerada. I B

En familiares de primer grado de un paciente con MCD/MCHND se recomienda una ecocardiografía si:
el paciente índice obtuvo el diagnóstico a los <50 años o presenta características clínicas indicativas de causa hereditaria o 
hay antecedentes familiares de MCD/MCHND o MSC prematura inesperada.

I C

Recomendaciones para el diagnóstico, la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias  
ventriculares en la miocardiopatía arritmogénica del ventrículo derecho

En pacientes con sospecha de MAVD, se recomienda la RMC. I B

En pacientes con sospecha o diagnóstico confirmado de MAVD, se recomiendan la asesoría y las pruebas genéticas. I B

Se recomienda que los pacientes con diagnóstico confirmado de MAVD eviten el ejercicio de alta intensidad. I B

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con MAVD y TV mal tolerada hemodinámicamente o FV. I C

En pacientes con MAVD y arritmias ventriculares no sostenidas o sostenidas, se recomienda el tratamiento con betabloqueantes. I C

Se recomiendan un ECG y una ecocardiografía para los familiares de primer grado de pacientes con MAVD. I C

Recomendaciones para el diagnóstico, la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares 
en la miocardiopatía hipertrófica

La RMC con realce tardío de gadolinio se recomienda como parte de las pruebas diagnósticas en pacientes con MCH. I B

Se recomiendan la asesoría y las pruebas genéticas en pacientes con MCH. I B

Se recomienda evaluar el riesgo de MSC durante la primera consulta y en intervalos de 1–3 años o cuando haya un cambio en el estado de salud. I C

El implante de un DAI se recomienda en pacientes con MCH y TV hemodinámicamente mal tolerada o FV. I B

Se recomiendan un ECG y una ecocardiografía en familiares de primer grado de pacientes con MCH. I C

Recomendaciones para la estratificación del riesgo, la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares en las 
enfermedades neuromusculares

Se recomiendan las revisiones anuales con al menos un ECG de 12 derivaciones en pacientes con distrofias musculares, incluso en la fase 
oculta de la enfermedad. I C

Se recomienda que los pacientes con trastornos neuromusculares que presenten arritmias ventriculares o disfunción ventricular reciban 
el mismo tratamiento para la arritmia que los pacientes sin trastornos neuromusculares. I C

Se recomienda el estudio electrofisiológico invasivo en pacientes con distrofia miotónica y palpitaciones o síncope indicativo de arritmia 
ventricular o tras sobrevivir a una parada cardiaca. I C

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con distrofia miotónica y TVMS o parada cardiaca reanimada no causada por 
taquicardia ventricular por reentrada rama-rama. I C

En los pacientes con distrofia miotónica, el estudio electrofisiológico seriado de la conducción AV y de la inducción de arritmias no se 
recomiendan sin sospecha de arritmia o progresión electrográfica de las alteraciones de la conducción. III C

En pacientes sintomáticos con taquicardia ventricular por reentrada rama-rama se recomienda la ablación con catéter. I C

En pacientes con distrofia miotónica que van a recibir ablación para la taquicardia ventricular por reentrada rama-rama se recomienda 
el implante de un marcapasos/DAI. I C
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Recomendaciones para la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular en la miocarditis

En la miocarditis aguda confirmada o clínicamente sospechada se recomienda que los pacientes que presenten arritmias ventriculares 
potencialmente letales se deriven a centros especializados. I C

En pacientes con TVMS hemodinámicamente mal tolerada durante la fase aguda de la miocarditis se recomienda el implante de un DAI. I C

Recomendaciones para la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares en la sarcoidosis cardiaca

Se recomienda el implante de un DAI en los pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI ≤35%. I B

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con sarcoidosis cardiaca que presenten (1) TV sostenida documentada o (2) parada 
cardiaca reanimada. I B

Recomendaciones para la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares en la cardiopatía valvular

EL EEF con posibilidad de ablación con catéter se recomienda en pacientes con valvulopatía aórtica y TVMS para identificar y llevar a 
cabo la ablación la taquicardia ventricular por reentrada rama-rama, especialmente si aparece tras una intervención valvular. I C

En pacientes con valvulopatía y disfunción del VI persistente tras corrección quirúrgica, se recomienda (si es posible) que el implante del 
DAI en prevención primaria siga las mismas recomendaciones que en la MCD/MCHND. I C

Recomendaciones para la estratificación del riesgo y la prevención primaria de la muerte súbita cardiaca en las cardiopatías congénitas

En adultos con CC y fisiología biventricular y ventrículo izquierdo sistémico que presenten insuficiencia cardiaca (NYHA II/III) y FE ≤35% 
a pesar de ≥3 meses de TMO está indicado el implante de un DAI. I C

En pacientes con CC que presenten arritmias ventriculares sostenidas, se recomienda la evaluación de todas las lesiones residuales o de 
las nuevas anomalías estructurales. I B

En pacientes con CC y TV mal tolerada/parada cardiaca resucitada por FV, el implante de un DAI está indicado tras la exclusión de todas 
las causas reversibles. I C

En pacientes con tetralogía de Fallot reparada que presenten TVMS o terapia del DAI apropiada para la TVMS sintomática recurrente, se 
recomienda la ablación con catéter en centros especializados. I C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con fibrilación ventricular idiopática

Se recomienda diagnosticar FV idiopática en supervivientes de parada cardiaca, preferiblemente con documentación de la FV, tras 
exclusión de enfermedades estructurales, metabólicas o toxicológicas y canalopatías. I B

Se recomienda el implante de DAI para la FVI. I B

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con síndrome de QT largo

Se recomienda diagnosticar SQTL con QTc ≥480 ms en ECG de 12 derivaciones repetidos con o sin síntomas o con una puntuación 
diagnóstica para SQTL >3. I C

Se recomiendan asesoramiento y pruebas genéticas para pacientes con diagnóstico clínico de SQTL. I C

Se recomienda diagnosticar SQTL con una mutación patogénica, independientemente de la duración del QT. I C

No se recomienda el test de adrenalina como prueba de diagnóstico rutinaria para pacientes con SQTL. III C

En pacientes con SQTL se recomienda:
•	 Evitar fármacos que prolonguen el QTf

•	 Evitar y corregir desequilibrios hidroelectrolíticos,
•	 Evitar los desencadenantes arrítmicos específicos de cada genotipo.943

I C

Se recomiendan los betabloqueantes, idealmente no selectivos (nadolol o propranolol) para pacientes con SQTL con prolongación 
documentada del intervalo QT para reducir el riesgo de eventos arrítmicos. I B

La mexiletina está indicada en pacientes con QTL3 y prolongación del intervalo QT. I C

Se recomienda el implante de un DAI en adición a los betabloqueantes en pacientes con SQTL y parada cardiaca. I B

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con SQTL que sean sintomáticosg con el tratamiento con betabloqueantes y las 
terapias específicas para su genotipo. I C

La denervación simpática cardiaca izquierda está indicada en pacientes con SQTL sintomáticosg cuando: (a) la terapia con DAI esté 
contraindicada o se rechace; (b) el paciente con betabloqueantes y fármacos específicos a su genotipo con un DAI reciba múltiples 
descargas o sufra un síncope por una arritmia ventricular.

I C

No se recomiendan los estudios electrofisiológicos en el SQTL. III C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con síndrome de Andersen–Tawil

Se recomiendan pruebas genéticas para pacientes con sospecha de síndrome de Andersen–Twail. I C
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Se recomienda el implante de un DAI para pacientes con síndrome de Andersen–Tawil tras parada cardiaca reanimada o TV sostenida 
mal tolerada. I C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con síndrome de Brugada

Se recomienda diagnosticar síndrome de Brugada en pacientes sin otras cardiopatías y patrón tipo 1 espontáneo. I C

Se recomienda diagnosticar síndrome de Brugada en pacientes sin otras cardiopatías que haya sobrevivido a una parada cardiaca por FV 
o TVP y presenten patrón de Brugada tipo 1 inducido por bloqueadores de canales de sodio o durante la fiebre. I C

Se recomiendan las pruebas genéticas para el gen SCN5A para los probandos con síndrome de Brugada. I C

El test con bloqueadores de canales de sodio no se recomienda en pacientes con patrón de Brugada tipo 1 previo. III C

Las siguientes recomendaciones se aplican a todos los pacientes con síndrome de Brugada:
(a) Evitar fármacos que induzcan la elevación del segmento ST en las derivaciones precordiales derechas (http://www.brugadadrugs.org).
(b) Evitar la cocaína, el cannabis y el consumo excesivo de alcohol.
(c) Tratar la fiebre con antipiréticos.

I C

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con síndrome de Brugada que:
(a) Hayan sobrevivido a una parada cardiaca reanimada o
(b) Presenten TV espontánea documentada.

I C

No se recomienda la ablación con catéter en pacientes con síndrome de Brugada asintomático. III C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con síndrome/patrón de repolarización precoz

Se recomienda diagnosticar patrón de repolarización precoz si hay elevación del punto J ≥1 mm en dos derivaciones ECG inferiores o 
laterales. I C

Se recomienda diagnosticar síndrome de repolarización precoz en pacientes reanimados tras FV/TVP inexplicadas con patrón de 
repolarización precoz. I C

No se recomienda la evaluación clínica rutinaria para pacientes asintomáticos con patrón de repolarización precoz. III C

Se recomienda implantar un DAI a los pacientes diagnosticados de síndrome de repolarización precoz que hayan sobrevivido a una 
parada cardiaca. I B

No se recomienda el implante de un DAI en pacientes asintomáticos con patrón de repolarización aislado. III C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica

Se recomienda diagnosticar TVPC con corazón estructuralmente normal, ECG normal y TVP o bidireccional inducida por el ejercicio o por 
las emociones. I C

Se recomienda que la TVPC se diagnostique en pacientes portadores de una mutación genética patogénica. I C

Las pruebas y la asesoría genéticas se recomiendan para pacientes con signos diagnóstico clínico de TVPC. I C

Se recomienda que todos los pacientes con TVPC eviten los deportes competitivos, el ejercicio extenuante y la exposición a entornos 
estresantes. I C

Los betabloqueantes, idealmente no selectivos (nadolol o propranolol), se recomiendan para todos los pacientes con diagnóstico clínico 
de TVPC. I C

El implante de un DAI en combinación con betabloqueantes y flecainida se recomienda en todos los pacientes con TVPC tras parada 
cardiaca reanimada. I C

El EEF no se recomienda para la estratificación del riesgo de MSC. III C

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con síndrome de QT corto

Se recomienda diagnosticar SQTC con QTc ≤360 ms y al menos uno de los siguientes criterios: (a) mutación patogénica, (b) antecedentes 
familiares de SQTC, (c) superviviente de episodio de TV/FV sin cardiopatía. I C

Se recomiendan las pruebas genéticas para todos los pacientes diagnosticados con SQTC. I C

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con diagnóstico de SQTC que: (a) hayan sobrevivido a una parada cardiaca reanimada 
o (b) tengan TV sostenida espontánea documentada. I C

El EEF no se recomienda para la estratificación del riesgo de MSC en pacientes con SQTC. III C

Recomendaciones para la prevención de la muerte súbita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular durante el embarazo

Se recomienda la cardioversión eléctrica para la TV sostenida durante el embarazo. I C

Si el implante de un DAI estuviese indicado durante el embarazo, se recomienda llevarlo a cabo con protección óptima contra la 
radiación. I C

Se recomienda continuar el tratamiento con betabloqueantes durante el embarazo y el posparto en mujeres con SQTL o TVPC. I C
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Recomendaciones para la estratificación del riesgo y la prevención de la muerte súbita cardiaca en deportistas

Se recomiendan pruebas adicionales para los deportistas con antecedentes médicos positivos, hallazgos durante la exploración física o 
alteraciones electrocardiográficas que incluyan ecocardiografía o RMC para confirmar (o descartar) enfermedades subyacentes. I C

Se recomienda que los deportistas diagnosticados con enfermedad cardiovascular asociada con MSC se traten según las 
recomendaciones actuales para la elegibilidad para el deporte. I C

Se recomienda que todo el personal de los centros deportivos se capacite para utilizar DESA e iniciar la RCP. I C

ARA: antagonista de los receptores de la angiotensina; ARM: antagonista de los receptores de mineralocorticoides; AV: auriculoventricular; CC: cardiopatía 
congénita; DAI: desfibrilador automático implantable; DCI: dispositivos cardiacos implantables; DESA: desfibrilador automático externo; ECG: 
electrocardiograma/electrocardiográfico; EEP: estimulación eléctrica programada; EV: extrasístoles ventriculares; FE: fracción de eyección;  
FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo; FV: fibrilación ventricular; IECA: inhibidores de la enzima de conversión de la angiotensina;  
IMCEST: infarto de miocardio con elevación del segmento ST; INRA: inhibidor de la neprilisina y del receptor de la angiotensina; MAVD: miocardiopatía 
arritmogénica del ventrículo derecho; MCD: miocardiopatía dilatada; MCH: miocardiopatía hipertrófica; MCHND: miocardiopatía hipocinética no dilatada; 
MS: muerte súbita; MSC: muerte súbita cardiaca; NYHA: New York Heart Association; RCP: reanimación cardiopulmonar; RMC: resonancia magnética cardiaca; 
SGLT2: cotransportador-2 de sodio y glucosa; SQTC: síndrome de QT corto; SQTL: síndrome de QT largo; TMO: tratamiento médico óptimo; TRC: terapia de 
resincronización cardiaca; TSV: taquicardia supraventricular; TSVD: tracto de salida del ventrículo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia 
ventricular monomórfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; TVP: taquicardia ventricular polimórfica; TVPC: taquicardia ventricular 
polimórfica catecolaminérgica; VI: ventrículo izquierdo.
aClase de recomendación
bNivel de evidencia
c Centros comerciales, estadios, estaciones de transporte público, casinos.
eLOE C para las TV/EV de los fascículos izquierdos.
fhttp://www.crediblemeds.org
gSíncope arrítmico o arritmia ventricular no tolerada hemodinámicamente. 

12. INDICADORES DE CALIDAD

Los indicadores de calidad son herramientas que se pueden utilizar 
para evaluar la calidad del tratamiento, incluyendo los procesos y 
los desenlaces clínicos.1153 También se pueden utilizar para mejorar 
la adherencia a las recomendaciones propuestas en las GPC, a tra-
vés de los esfuerzos y la evaluación comparativa de los profesiona-
les de la salud.1154,1155 Por ello, el papel de los indicadores de calidad 
en la mejora de los cuidados y los desenlaces está cada vez más re-
conocido y atrae el interés de autoridades en el ámbito de la salud, 
organizaciones profesionales, clientes y el público general.1153

La ESC reconoce la necesidad de medir e informar sobre la ca-
lidad y los resultados del tratamiento cardiovascular, lo que ha lle-
vado al desarrollo y la implementación de indicadores de calidad 
para la ESC para la cuantificación del cuidado y los desenlaces de 
las enfermedades cardiovascualres.1153 De forma paralela a la redac-
ción de la presente guía se ha iniciado el proceso de desarrollo de 
indicadores de calidad para pacientes con, o con riesgo de, arritmia 
ventricular o MSC siguiendo la metodología de la ESC y con la cola-
boración de expertos en el tema y la European Heart Rhythm Associa-
tion. Estos indicadores de calidad, junto con las especificaciones y el 
proceso de desarrollo, se publicarán por separado. 

13. MATERIAL ADICIONAL

El material adicional está disponible en línea en el European Heart 
Journal.

14. DECLARACIÓN SOBRE DISPONIBILIDAD DE LOS 
DATOS

No se generaron nuevas evidencias o análisis para apoyar la pre-
sente investigación.
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