SEC: 2023-F

sobre el tratamiento de pacientes
con arritmias ventriculares y

la prevencién de la muerte
cardiaca slbita

WESC

European Society
of Cardiology

SOCIEDAD

ESPANOLA DE
CARDIOLOGIA

Publicacion oficial




@ESC

Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes
con arritmias ventriculares y la prevencion
de la muerte cardiaca siibita

2022 ESC Guidelines for the management of patients with ventricular
arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death

Desarrollada por el Grupo de Trabajo de la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC)
para el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencién
de la muerte cardiaca stbita

Desarrollada con la colaboracion especial de la Association for European Paediatric
and Congenital Cardiology (AEPC)

Traduccién de la Sociedad Espanola de Cardiologia de la guia original 2022 ESC Guidelines for the
management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death https://
doi.org/10.1093/eurheartj/ehac262); la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC) no es responsable del
contenido de esta traduccion.

© The European Society of Cardiology 2022. Reservados todos los derechos. Para la solicitud de
autorizaciones, contacte con: journals.permissions@oup.com

Autores/Miembros del grupo de trabajo: Katja Zeppenfeld*t (coordinadora) (Paises Bajos), Jacob Tfelt-
Hansen *t (coordinador) (Dinamarca), Marta de Riva* (Coordinadora del Grupo de Trabajo) (Paises
Bajos), Bo Gregers Winkel*™ (Coordinador del Grupo de Trabajo) (Dinamarca), Elijah R. Behr (Reino
Unido), Nico A. Blom1 (Paises Bajos), Philippe Charron (Francia), Domenico Corrado (ltalia), Nikolaos
Dagres (Alemania), Christian de Chillou (Francia), Lars Eckardt (Alemania), Tim Friede (Alemania),
Kristina H. Haugaa (Noruega), Méléze Hocini (Francia), Pier D. Lambiase (Reino Unido), Eloi Marijon
(Francia), José L. Merino (Espana), Petr Peichl (Republica Checa), Silvia G. Priori (Italia), Tobias Reichlin
(Suiza), Jeanette Schulz-Menger (Alemania), Christian Sticherling (Suiza), Stylianos Tzeis (Grecia), Axel
Verstrael (Bélgica), Maurizio Volterrani (Italia), y el Grupo de Documentos Cientificos de la ESC

Version en espanol traducida por Elena Avanzas; traduccion revisada por Cristina Lozano (Grupo Jévenes
Cardidlogos de la Sociedad Espafola de Cardiologia) y por David Calvo y Rut Andrea, coordinadores del
Grupo de Trabajo de la Sociedad Espanola de Cardiologia para esta guia.

Véase contenido relacionado:

https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehac262



https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehac262
https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehac262
mailto:journals.permissions%40oup.com?subject=
https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehac262

Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita 2

“Autores para correspondencia: Katja Zeppenfeld, Department of Cardiology, Leiden University Medical Centre, Albinusdreef 2, 2333
ZA Leiden, Paises Bajos. Tel. +31 715262020, E-mail: K.Zeppenfeld@LUMC.nl

Jacob Tfelt-Hansen, The Department of Cardiology, The Heart Centre, Copenhagen University Hospital, Rigshospitalet, Blegdamsvej
9, 2100, Copenhage, Dinamarca. Tel +45 61360399, E-mail: jacob.tfelt@regionh.dk

tLos dos presidentes han contribuido a partes iguales al desarrollo del documentoy son los autores para correspondencia.
**Los dos coordinadores del Grupo de Trabajo han contribuido a partes iguales al documento.

La lista de miembros del Comité de la ESC para la elaboracion de Guias de Practica Clinicay los revisores de las sociedades nacionales
se recogen en el anexo.

Entidades de la ESC que han participado en la elaboracién de este documento:

Asociaciones: Association for Acute CardioVascular Care (ACVC), Association of Cardiovascular Nursing & Allied Professions (ACNAP), European
Association of Cardiovascular Imaging (EACVI), European Association of Percutaneous Cardiovascular Interventions (EAPCI), European Heart
Rhythm Association (EHRA), Heart Failure Association (HFA).

Grupos de Trabajo: Cardiac Cellular Electrophysiology, Myocardial and Pericardial Diseases.

Foro de pacientes

El contenido de esta gufa de practica clinica (GPC) de la ESC se publica exclusivamente para uso personal y educativo. No se autoriza su
uso comercial. No se autoriza la traduccién o reproduccion de ningtin fragmento de esta guia sin la autorizacién escrita de la ESC. La

autorizacion se solicitara por escrito a Oxford University Press, editorial de European Heart Journal, o a los representantes autorizados de
la ESC (journals.permissions@oxfordjournals.org).

Revisores del documento: Maja Cikes (coordinadora de la revision de la GPC) (Croacia), Paulus Kirchhof (coordinador de la revision de la
GPC) (Alemania), Magdy Abdelhamid (Egipto), Victor Aboyans (Francia), Elena Arbelo (Espafa), Fernando Arribas (Espafa), Riccardo
Asteggiano (Italia), Cristina Basso (Italia), Axel Bauer (Austria), Emanuele Bertaglia (Italia), Tor Biering-Sgrensen (Dinamarca), Carina
Blomstrom-Lundquvist (Suecia), Michael A. Borger (Alemania), Jelena Celutkiené (Lituania), Bernard Cosyns (Bélgica), Volkmar Falk
(Alemania), Laurent Fauchier (Francia), Bulent Gorenek (Turquia), Sigrun Halvorsen (Noruega), Robert Hatala (Eslovaquia), Hein
Heidbuchel (Bélgica), Stefan Kaab (Alemania), Aleksandra Konradi (Federacion Rusa), Konstantinos C. Koskinas (Suiza), Dipak Kotecha
(Reino Unido), UIf Landmesser (Alemania), Basil S. Lewis (Israel), Ales Linhart (Reptblica Checa), Maja-Lisa Lachen (Noruega), Lars H.
Lund (Suecia), Andreas Metzner (Alemania), Richard Mindham (Reino Unido), Jens Cosedis Nielsen (Dinamarca), Tone M. Norekval
(Noruega), Monica Patten (Alemania), Eva Prescott (Dinamarca), Amina Rakisheva (Kazajistan), Carol Ann Remme (Paises Bajos), Ivo
Roca-Luque (Espana), Andrea Sarkozy (Bélgica), Daniel Scherr (Austria), Marta Sitges (Espafa), Rhian M. Touyz (Canada/Reino Unido),
Nicolas Van Mieghem (Paises Bajos), Vedran Velagic (Croacia), Sami Viskin (Israel) y Paul G. A. Volders (Paises Bajos)

Todos los expertos involucrados en la redaccién de esta guia han presentado declaraciones de conflicto de intereses. Las declaraciones
de conflicto de intereses han sido recopiladas en un documento suplementario publicado simultineamente a esta guia. Este
documento esta disponible en |la pagina web de la ESC: www.escardio.org/Guidelines.

Para acceder al material suplementario, que incluye informacién adicional sobre los antecedents y una discusién detallada de los
datos que han servido de base para la elaboracién de la guia, véase la publicacién on-line de European Heart Journal.

Descargo de responsabilidad. Esta guia recoge la opinién de la ESCy se ha elaborado tras el estudio minucioso del conocimiento
cientificoy médicoy la evidencia disponible hasta la fecha. La ESC no es responsable en caso de que exista alguna contradiccion,
discrepancia o ambigiiedad entre la GPC de la ESCy cualquier otra recomendacién oficial o GPC publicada por autoridades
relevantes de la sanidad publica, particularmente en lo que se refiere al buen uso de la atencién sanitariay las estrategias
terapéuticas. Se espera que los profesionales de la salud tengan en consideracion esta GPC a |a hora de tomar decisiones clinicas,
asi como al implementar estrategias medicas preventivas, diagndsticas o terapéuticas. No obstante, esta guia no anula la
responsabilidad individual de cada profesional al tomar las decisiones oportunas relativas a cada paciente, de acuerdo con dicho
pacientey, cuando fuera necesario, con su tutor o representante legal. Ademas, las GPC de la ESC no eximen al profesional médico
de suobligacidn éticay profesional de consultary considerar atentamente las recomendaciones y GPC actualizadas emitidas

por autoridades sanitarias competentes. Es también responsabilidad del profesional verificar la normativay la legislacion sobre
farmacos y dispositivos médicos a la hora de prescribirlos.


mailto:K.Zeppenfeld%40LUMC.nl?subject=
mailto:jacob.tfelt%40regionh.dk?subject=
mailto:journals.permissions%40oxfordjournals.org?subject=
http://www.escardio.org/Guidelines

Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita

Todos los expertos que han participado en el desarrollo de estas Guias han firmado declaraciones de interés. Estas se han
recogido y publicado en un documento adicional a las Guias. El documento también esta disponible en la pagina web de la ESC
www.escardio.org/guidelines

SD. Consulte el European Heart Journal en linea para informacién suplementaria que incluya informacién contextual y una discusién
detallada de los datos sobre los que sustentan las GPCy para acceder a los capitulos ESC CardioMed.

Palabras clave Guia, Antiarritmicos - Resonancia magnética cardiaca - Miocardiopatias, - Ablacidn con catéter -Enfermedad
coronaria crénica -Pruebas genéticas -Desfibrilador automatico implantable -Extrasistoles -Enfermedad
eléctrica primaria - Recomendaciones - Calculadoras de Riesgo - Estratificacion del riesgo - Muerte stbita
cardiaca - Muerte sibita - Arritmia ventricular - Fibrilacidén ventricular - Taquicardia ventricular


http://www.escardio.org/guidelines

CONTENIDO

1. Predmbulo

2. Introduccién

2.1.,Qué hay de nuevo en la edicién de 2022?

3. Definiciones

3.1. Tipos de arritmias ventriculares
3.2. Muerte stbita cardiaca
3.3.Sincope

3.4. Centros especializados
3.5.Genética

4. Epidemiologia de la muerte sibita cardiaca, sensibilizacion

publicay estratificacion del riesgo.

4.1. Incidencia de la muerte sibita cardiaca

4.2. Causas de muerte sibita cardiaca en distintos

grupos de edad

4.3. Prediccion del riesgo poblacional frente al individual
4.4. Calculadoras de riesgo para la muerte sibita cardiaca
y revision de la metodologia

4.5.Sensibilizacion e intervencion: reanimacion
cardiopulmonar basica en lugares piblicos y acceso
adesfibriladores automaticos externos

5. Evaluaciony tratamiento. Aspectos generales

5.1. Herramientas diagnosticas
5.1.1. Antecedentes y exploracion fisica
5.1.2. Pruebas de laboratorio
5.1.3. Pruebas no invasivas e invasivas
5.1.3.1. Electrocardiogramay monitorizacion
electrocardiografica ambulatoria
5.1.3.2. Electrocardiograma de sefal promediada
5.1.3.3. Ergometria
5.1.3.4. Pruebas de imagen
5.1.3.5. Pruebas de provocacién diagndsticas
5.1.3.6. Estudio electrofisioldgico
5.1.4. Pruebas genéticas
5.2. Evaluacion diagndstica en la presentacidn inicial
por arritmia ventricular en pacientes sin
]Jcardiopatia conocida
5.2.1. Escenario 1: Hallazgo casual de taquicardia
ventricular no sostenida
5.2.2. Escenario 2: Presentacién inicial de taquicardia
ventricular monomorfica sostenida
5.2.3. Escenario 3: Superviviente de parada cardiaca
5.2.4. Escenario 4: Victima de muerte stbita
5.2.5. Familiares de fallecidos por sindromes
de muerte sibita arritmica

6. Tratamientos para las arritmias ventriculares.
Aspectos generales

6.1. Tratamiento agudo
6.1.1. Tratamiento de las causas reversibles
6.1.2. Tratamiento agudo de |a taquicardia ventricular
monomorfica sostenida

10

10

16

16
16
17
17
17

17

17

17
19

19

19

20

20
20
20
20

20
20
20
20
21
21
21

24

24

26

26

28

32

33

33
33

33

6.1.3. Tratamiento de las tormentas arritmicas
y la taquicardia ventricular incesante
6.2 Tratamiento a largo plazo
6.2.1. Farmacoterapia
6.2.2. Implante de dispositivos
6.2.2.1. Desfibrilador automatico implantable
6.2.2.2. Adicion de terapia de resincronizacién cardiaca
6.2.2.3. Chaleco desfibrilador
6.2.3. Aspectos especiales del tratamiento con dispositivos
6.2.3.1. Optimizacién de |la programacién
del dispositivo
6.2.3.2. Tratamiento concomitante para evitar
las terapias inapropiadas por los desfibriladores
automaticos implantables
6.2.3.3. Impacto psicosocial del tratamiento con
desfibriladores automaticos implantables
6.2.3.4. Pacientes con dispositivos de asistencia
ventricularizquierda
6.2.3.5. Complicaciones de los dispositivos
6.2.3.6. Cuestiones relativas al final de la vida
6.2.4. Terapia intervencionista
6.2.4.1. Ablacién con catéter
6.2.4.1.1. Pacientes con cardiopatia estructural
6.2.4.1.2. Pacientes sin cardiopatia estructural
evidente
6.2.4.2. Modulacién autonémica

7. Evaluacion diagnostica, tratamiento y estratificacion
del riesgo seglin |a presentacién clinicay la enfermedad
(mas probable) conocida

7.1. Cardiopatias estructurales especificas
7.1.1. Enfermedad coronaria

7.1.1.1. Sindromes coronarios agudos y vasoespasmo
7.1.1.1.1. Sindromes coronarios agudos
7.1.1.1.2. Vasoespasmo

7.1.1.2. Periodo precoz tras un infarto de miocardio

7.1.1.3. Enfermedad coronaria crénica
7.1.1.3.1. Prevencién primaria de la muerte
stbita cardiaca en pacientes con fraccion de
eyeccion reducida
7.1.1.3.2. Prevencién primaria de la muerte
sibita cardiaca en pacientes con fraccién de
eyeccion conservada o ligeramente reducida
7.1.1.3.3. Prevencién secundaria de la muerte
stbita cardiaca
7.1.1.3.4. Tratamiento de pacientes con taquicardia

ventricular hemodindmicamente tolerada y fraccion

de eyeccién conservada o ligeramente reducida
7.1.1.3.5. Tratamiento de la taquicardia ventricular
recurrente en pacientes con desfibriladores
automaticos implantables
7.1.1.4. Anomalias coronarias
7.1.2. Extrasistoles ventriculares/taquicardia
ventricularidiopatica y miocardiopatia inducida
por extrasistoles ventriculares
7.1.2.1. Extrasistoles ventriculares/taquicardia
ventricular idiopatica
7.1.2.2. Miocardiopatia inducida/agravada por
extrasistoles ventriculares

36
40
40
44
44
45
46
46

46

47

47

47
48
48
49
49
49

49
49

50

50
50
50
50
50
52
52

52

53

53

53

54

55

56

56

58



Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita 5
7.1.3. Miocardiopatias 60 10.4. Enfermedad coronaria 98
7.1.3.1. Miocardiopatia dilatada y miocardiopatia 10.5. Miocardiopatias 98
no dilatada hipocinética 60 10.6. Cardiopatia valvular 99
7.1.3.1.1. Evaluacién diagnéstica y estratificacion 10.7. Cardiopatias congénitas 99
del riesgo 60 10.8. Enfermedad eléctrica primaria 99
7.1.3.1.2. Prevencién primaria de la muerte
sdbita cardiaca 62 11. Mensajes clave de la guia sobre qué hacery quéno ............... 99
7.1.3.1.3. Prevencién primaria de la muerte
slibita cardiacay tratamiento de las arritmias 12. Indicadores de calidad 106
ot lares L indicadores e AR
7.1.3.2. Miocardiopatfa arritmogénica del ventriculo 13. Material adicional 106
derecho 64
7.1.3.2.1. Estratificacion del riesgo 64 14. Declaracién sobre disponibilidad de losdatos ... 106
7.1.3.2.2. Tratamiento 66
7.1.3.3. Miocardiopatia hipertrofica 67 15. Informacién sobre losautores ... 106
7.1.3.3.1. Estratificacion del riesgo y prevencion
primaria de la muerte stbita cardiaca 67 16 A X0 107
7.1.3.3.2. Tratamientos para prevenir la recurrencia
de la arritmia ventricular 67 17.Bibliografia e 108
7.1.3.4. Ventriculo izquierdo no compactado 69
7.1.3.5. Miocardiopatia restrictiva 69
7.1.3.6. Trastornos neuromusculares 70 RECOMENDACION ES
7.1.4. Enfermedades cardiacas inflamatorias 72
7.1.4.1. Miocarditis 72
7.1.4.2. Sarcoidosis cardiaca 73 Tabla de recomendaciones 1. Recomendaciones para la
7.1.4.3. Miocardiopatia chagasica 76 reanimacién cardiopulmonar basica y acceso a desfibriladores
7.1.5. Cardiopatia valvular 76 automaticos externos en lugares publicos ............cccoovevervreennnn. 19
7.1.6. Cardiopatias congénitas 77 Tabla de recomendaciones 2. Recomendaciones para pruebas
7.2. Enfermedad eléctrica primaria 79 GENETICAS. ...ttt 23
7.2.1. Fibrilacién ventricular idiopatica 79 Tabla de recomendaciones 3. Recomendaciones para
7.2.2.Sindrome de QT largo (incluyendo sindrome evaluara pacientes que presenten arritmia ventricular
de QT largo adquirido) 81 recientemente docUMENtada.............coovevvevveoeveereeeeeereeseereeeeenne 25
7.2.3.Sindrome de Anderesen-Tawil tipo1 85 Tabla de recomendaciones 4. Recomendaciones para la
7.2.4.Sindrome de Brugada 86 evaluacién de pacientes que presenten un primer episodio
7.2.5.Sindromes de repolarizacion precoz 89 de taquicardia ventricular monomorfica................cooocoovvvccoirnnnn.. 26
7.2.6. Taquicardia ventricular polimorfica Tabla de recomendaciones 5. Recomendaciones para
catecolaminérgica o la evaluacion de supervivientes de parada cardiaca sibita.......... 26
7.2.7.Sindrome de QT corto 94 Tabla de recomendaciones 6. Recomendaciones para
. . . la evaluacion de victimas de muerte sibita ...........ccoovevverernennnnen. 32
8. Aspectos especiales en poblaciones especificas ... 95 . .
Tabla de recomendaciones 7. Recomendaciones para
8.1. Pacientes embarazadas y miocardiopatia periparto 95 la evaluacion de familiares de fallecidos por muerte
8.1.1. Cardioversidn eléctrica y tratamiento con SUDITA @TTEMICA ..o 32
desfibrilador automatico implantable en el embarazo 95 Tabla de recomendaciones 8. Recomendaciones para
8.1.2. Tratamiento farmacolégico 95 el tratamiento de enfermedades reversibles............ccccccceevvenne. 33
8.1.3. Ablacién con catéter 96 Tabla de recomendaciones 9. Recomendaciones para
8.2. Trasplante cardiaco 96 el tratamiento agudo de la taquicardia ventricular sostenida
8.3. Muerte subita cardiaca en deportistas 96 y 1as tormentas elECtriCas ..........ooovoovvvecoovveeoeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 38
8.4. Sindrome de Wolff-Parkinson-White 97 Tabla de recomendaciones 10. Recomendaciones para el
8.5. Prevencion de la muerte siibita cardiaca enancianos 97 tratamiento farmacolégico para la insuficiencia cardiaca .......... 40
. Tabla de recomendaciones 11. Recomendaciones para
9. Mensajes ClAVE .o 97 .
elimplante de DAL ........c.ooioeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 45
9.1. Aspectos generales 97 Tabla de recomendaciones 12. Recomendaciones para
9.2. Cardiopatia estructural 98 la prevencién secundaria de la muerte sibita cardiaca............... 45
9.3. Enfermedad eléctrica primaria 98 Tabla de recomendaciones 13. Recomendaciones para
) ) elimplante de DAISUDCULANEO ..........ccceveveveveverereieieieeeeee 45
10.1agunas en [ evidencia ... 98 Tabla de recomendaciones 14. Recomendaciones para
10.1. Aspectos generales 98 la incorporacién de terapia de resincronizacion cardiaca
10.2. Cardiopatia estructural-general 98 al desfibrilador automatico implantable ..........cccccoevevvnniinne. 45
10.3. Extrasistoles ventriculares/taquicardia ventricular Tabla de recomendaciones 15. Recomendaciones para
idiopatica 98 el chaleco desfibrilador ...........ccocooveveveiieicceeeeeeee 46




Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita

Tabla de recomendaciones 16. Recomendaciones para

optimizar la programacion del dispositivo............cccocvevevevinnee. 46
Tabla de recomendaciones 17. Recomendaciones para el
tratamiento concomitante que evite las terapias inapropiadas

del desfibrilador automatico implantable...............c.ccccccoooeenn. 47
Tabla de recomendaciones 18. Recomendaciones para

la gestion psicosocial tras el implante de un desfibrilador
AULOMATICO .ottt 47
Tabla de recomendaciones 19. Recomendaciones para

el implante de desfibrilador automatico en pacientes

con dispositivos de asistencia ventricular izquierda...................... 48
Tabla de recomendaciones 20. Recomendaciones para

la prevencién de complicaciones en el implante

de desfibrilador aUtoMALICO......c.cvevrveveieicieieeceee 48
Tabla de recomendaciones 21. Recomendaciones para

las cuestiones relativas al final de la vida en pacientes

con desfibrilador automatico implantable .................................. 48
Tabla de recomendaciones 22. Recomendaciones para

el tratamiento de las arritmias ventriculares en el sindrome
coronario agudoy el vasoespasmo
Tabla de recomendaciones 23. Recomendaciones para

la estratificacion del riesgo y el tratamiento de arritmias
ventriculares en el periodo precoz tras un infarto de miocardio..... 52
Tabla de recomendaciones 24. Recomendaciones para

la estratificacion del riesgo, la prevencion de la muerte

stbita cardiacay el tratamiento de las arritmias ventriculares

en la enfermedad coronaria cronica ..........ccceevvveieiririeiiiriecens 53
Tabla de recomendaciones 25 . Recomendaciones para

la prevencion de la muerte stbita cardiaca en pacientes

con anomalias COroNArias...........cceeveveveveveveveicieeieeeeeeeeeens 55
Tabla de recomendaciones 26. Recomendaciones para

el tratamiento de pacientes con extrasistoles ventriculares/
taquicardia ventricular idiopatica...........ccocoveveeveveveiieeeeee 58
Tabla de recomendaciones 27. Recomendaciones para el
tratamiento de pacientes con miocardiopatias inducidas/
agravadas por extrasistoles ventriculares............cccccoevvrririninnnn. 59
Tabla de recomendaciones 28. Recomendaciones para

la estratificacion del riesgo, la prevencién de la muerte

sibita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares

en la miocardiopatia dilatada o la miocardiopatia

no dilatada hipoCinética............ccooviiieieieieiciicceeeee e 63
Tabla de recomendaciones 29. Recomendaciones para

el diagndstico, la estratificacion del riesgo, la prevencion

de la muerte stibita cardiaca y el tratamiento de arritmias
ventriculares en la miocardiopatia arritmogénica

del ventriculo derecho ........ccceveueueeeieicieiciceeceeee 66
Tabla de recomendaciones 30. Recomendaciones para

el diagndstico, la estratificacion del riesgo, la prevencion

de la muerte stbita cardiaca y el tratamiento de arritmias
ventriculares en la miocardiopatia hipertrofica..........coccccueuneneee. 68
Tabla de recomendaciones 31. Recomendaciones para

el implante de desfibrilador automatico en la no

compactacion del ventriculo izquierdo ...........cccocevvvnnnnnnnes 69
Tabla de recomendaciones 32. Recomendaciones para
elimplante de desfibrilador automatico implantable

en pacientes con amiloidosis cardiaca...........cccocoevveviveiceeennnns 70
Tabla de recomendaciones 33. Recomendaciones para

la estratificacion del riesgo, la prevencién de la muerte

stbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares

en las enfermedades neuromusculares............ccccoovvveieiririiiinnns 71

Tabla de recomendaciones 34. Recomendaciones para

la prevencion de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento

de arritmias ventriculares en la miocarditis ..........c.cocovrrrrirnn. 73
Tabla de recomendaciones 35. Recomendaciones para

la prevencién de la muerte stbita cardiaca y el tratamiento

de arritmias ventriculares en la sarcoidosis cardiaca.................... 74
Tabla de recomendaciones 36. Recomendaciones para

el tratamiento de las arritmias ventriculares

en la miocardiopatia chagasica........c.cccecevevereeieeeeieeeeeee 76
Tabla de recomendaciones 37. Recomendaciones para

la prevencion de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento

de arritmias ventriculares en la cardiopatia valvular.................... 77
Tabla de recomendaciones 38. Recomendaciones para

la estratificacion del riesgo y |la prevencion primaria de

la muerte stbita cardiaca en las cardiopatias congénitas............. 78
Tabla de recomendaciones 39. Recomendaciones para

la prevencién secundaria de la muerte stbita cardiaca

y el tratamiento de las arritmias ventriculares en

cardiopatias CONGENILAS. ......ccovvrurururuereieieieieeceee s 79
Tabla de recomendaciones 40. Recomendaciones para

el tratamiento de pacientes con fibrilacion

ventricular idiopatica........cocoooovoveieceeeeceeeeeeeeeeeeee e 80
Tabla de recomendaciones 41. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con sindrome de QT largo................. 85

Tabla de recomendaciones 42. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con sindrome

de Andersen—Tawil...........oooorierniee e 85
Tabla de recomendaciones 43. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con sindrome de Brugada................. 89

Tabla de recomendaciones 44. Recomendaciones para

el tratamiento de pacientes con sindrome/patrén

de repolarizaCion PreCoz.........coovovvveveueeieeeeeeieeeeeeeeeeeee e 91
Tabla de recomendaciones 45. Recomendaciones para

el tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular

polimdrfica catecolaminérgica ............ocovveveviereeieeeeeieeeeeeeas 93
Tabla de recomendaciones 46. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con sindrome QT corto..................... 94

Tabla de recomendaciones 47. Recomendaciones para

la prevencidn de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento

de la arritmia ventricular durante el embarazo ..............cccoevne. 95
Tabla de recomendaciones 48. Recomendaciones para

la prevencion de la muerte stbita cardiaca antes y después

de trasplante cardiaco ...........ccoceveveveveiieeeeccee e 96
Tabla de recomendaciones 49. Recomendaciones para

la estratificacion del riesgo y la prevencion de la muerte

sbita cardiaca en deportistas..........c.ccceuevevevercvevereieieeeeeeeans 96
Tabla de recomendaciones 50. Recomendaciones para
laimplantacion de desfibrilador automatico implantable

€N ANCIANOS. . .cvivieieeteeieete ettt et et e e s b e b e b e b e b e ssesbesbesbeesesbeeseeseas 97
Tabla 1. Clases de recomendaciones ..............cccoooeeeveveeecenenn. 9
Tabla 2. Niveles de evidencia............c.cooooveeeireceeeeeeeeeeee 9
Tabla 3. Nuevas secciones y CONCEPLOS...........covvevererererreererereraeans 10
Tabla 4. ;Qué hay de nuevo en la guia de 20227 ..........cocoeueuneen. 10
Tabla 5. Cambios en las recomendaciones desde 2015 ................. 15

Tabla 6. Pruebas de provocacion diagnésticas intravenosas ........ 22



Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita 7
Tabla 7. Sugerencias de pruebas genéticas y complementarias Figura16. Algoritmo para el tratamiento de la taquicardia
de probandosy familiares de pacientes con enfermedades ventricular monomorfica sostenida en pacientes con
€léctricas Primarias.........ccccoovoveveieeeieeeeeeeeeeeeee e 23 enfermedad coronaria cronica ...........coooovoeeeveveececeeeeeeeee 55
Tabla 8. Farmacos antiarritmicos (tratamiento agudoyy crénico) .... 40 Figura17. Algoritmo para el tratamiento de pacientes
Tabla 9. Resumen de las recomendaciones para el tratamiento con extrasistoles ventriculares/taquicardia ventricular
de pacientes con miocardiopatia inducida por extrasistoles idiopaticas sin cardiopatia estructural evidente...............c........... 56
ventriculares/taquicardias ventriculares idiopaticas.................... 57 Figura 18. Algoritmo para el tratamiento de pacientes
Tabla10. Escala diagnéstica modificada para el sindrome con miocardiopatfa inducida/agravada por extrasistoles
Ae QT IAIZO0 oo s 83 VENLHCUIAIES oo 59
Figura19. Algoritmo para la estratificacién del riesgo
y la prevencion primaria de la muerte stbita cardiaca
en pacientes con miocardiopatia dilatada/no
dilatada hipoCiNétiCa ........ocoovoveveeeeeceeceeeeeeeeee e 61
Figura 1. Figura central. Riesgo genético para arritmia ventricular/ Figura 20. Caracterfsticas tipicas de la miocardiopatia
MSC, desencadenantes tipicos de arritmia ventricular/MSC, edad de dilatada asociada con mutacién en el gen de lalamina
presentacion de arritmia ventricular/MSC, predominancia en un sexo A/C con arritmias VENTHCUIAreS ..........covevevveieeeeeeeeeeeeeeeee e 62
yarritmia ventricular tipica (TVP/FV frente a TV monomorfica) ....... 18 Figura 21. Caracteristicas tipicas de la miocardiopatia
Figura 2. Algoritmo para la evaluacién de pacientes arritmogénica del ventriculo derecho asociada con
que presenten hallazgo casual de taquicardia ventricular aArritmias Ventriculares. .......cooooceeeveeieveieeeceeeeeeeee s 65
N0 SOSTENIAA. ...viviiceieececceeec e 24 Figura 22. Caracteristicas tipicas de la miocardiopatia
Figura 3. Morfologias tipicas de la taquicardia ventricular hipertréfica asociadas con taquicardia ventricular
TIOPATICA .. 25 505tenida MONOMOITICA . ...oovveeeeieeeeeeeeeeeeeee e 68
Figura 4. Algoritmo para la evaluacién de pacientes Figura 23. Algoritmo para la estratificacién del riesgo,
que presenten un primer episodio de taquicardia ventricular la prevencién de la muerte siibita cardiaca y el tratamiento
MONOMOrfica SOStENIda . .....cvvvvvriris 27 de la arritmia ventricular en la distrofia mioténica....................... 70
Figura 5. Taquicardia ventricular por reentrada rama-rama ........ 28 Figura 24. Algoritmo para la prevencién de la muerte
FIGUIA 6. Part@ 1. .ouoovieieiiieiiieieieceet et 29 stbita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular
Figura 6. Parte 2. Algoritmo para la evaluacion en pacientes con sarcoidosis Cardiaca...........ooooevvvveererrververeeenn. 74
de supervivientes de parada cardiaca........c.cococvvrirrennninnienns 30 Figura 25. Caracteristicas tipicas de la sarcoidosis cardiaca
Figura7. Algoritmo para la evaluacion de victimas de muerte asociadas con taquicardia ventricular monémérfica sostenida... 75
SUDItA CArdiaca .....oevvveeeeeieieieieeeeee s 31 Figura 26. Algoritmo para el tratamiento de la arritmia
Figura 8. Algoritmo para la evaluacién de familiares ventricular sostenida en pacientes con
d? fallecidos por muerte siibita ine'xplicable """"""""""""""""" 34 cardiopatias CONGENILAS. ........covveevevrerieereiieeeie s 78
Figura 9. Algorlltmo parael tratamler?to agudo Figura 27. Algoritmo para el tratamiento de pacientes
dfe la taquicardia regullar con comp.le]o QRS anc.ho ...................... 35 B e — 80
Flgura1o. ?alvas repeFldas c_le taqulcardlzft ventricular Figura 28. Fibrilacién ventricular idiopatica desencadenada
interrumpidas por latidos sinusales ocasionales ......................... 36 . . . .
i ) i por taquicardia ventricular con acoplamiento corto..................... 81
Figura11. Parte 1. Tratamiento de pacientes con tormenta . . P
arritmica o descargas repetidas del desfibrilador Flgura.29‘ E.Iectrocgrdlogramas de smdrome de QT largo
automatico implantable...........ccccoviieiiiiiee 37 y.taqulcardla vet?trlcularcon tOf’sad?—de—pomtes: """""""" o 8
Figura11. Parte 2. Tratamiento de pacientes con tormenta Figura30. Cambm% electrocardlograﬁco§ con blped?staaon
arritmica o descargas repetidas del desfibrilador bruscay alternancia de la onda T en pacientes con sindrome
automatico implantable............cocoooiiiiiieeeee e 38 dg QT largo....... S e 84
Figura 11. Parte 3. Tratamiento de pacientes con tormentas Flgurfl 31. Algoritmo para el tratamiento de pacientes
arritmica o descargas repetidas del desfibrilador consindromede QT Iargo.......ccccceeeueverereieieeieeeeeeeeeee s 84
automaticoimplantable...........cccoooviiiieeee e 39 Figura 32. Ejemplos tipicos de (A) electrocardiograma
Figura12. Algoritmo para la evaluacién previa al inicio de Brugada tipo1y (B) patron electrocardiografico
y durante el seguimiento de pacientes que requieran de repolarizaCion PreCoz.........coovovvveveueeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 86
bloqueadores de los canales de SOdio....................ocrvrrrrrrrrrrrerrrreee 43 Figura33. Parte 1. Algoritmo para el tratamiento de
Figura 13. Algoritmo para la evaluacién previa al inicio pacientes con electrocardiograma con patrén de Brugada ......... 87
y durante el seguimiento de pacientes que requieran Figura33. Parte 2. Algoritmo para el tratamiento de
medicamentos asociados a la prolongacién del segmento QT .......44 pacientes con electrocardiograma con patrén de Brugada........... 88
Figura14. Algoritmo para la prevenciény el tratamiento Figura 34. Tratamiento de pacientes con patron/sindrome
de arritmias ventriculares en infartoagudo de miocardio de repolarizaCion PreCoz.........ooovooveveeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee, 90
con elevacién del segmento ST ..........coovovveeeieveeeeeeeeeeeeeeeenen, 51 Figura 35. Tratamiento de pacientes con taquicardia
Figura1s. Algoritmo para la estratificacién del riesgo ventricular polimérfica catecolaminérgica .........ccccovvveveieiiennnn. 92
y la prevencién primaria de la muerte stbita cardiaca Figura 36. Ergometria de un paciente con taquicardia
en pacientes con enfermedad coronaria crénicay fraccién ventricular polimérfica catecolaminérgica .........ccoovveericcinnn. 93
de eyeccion reducida...........cceueveereveieieiercieeeeee 54 Figura 37.Sindrome de QT COrto........cccovveirieiriiiriiieecceeeeeeees 94



Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita 8

ADN
AH
AMPc
ARAII

ARM

AV

BRDHH

BRIHH

CcC

DAl subcutdneo

DAl
DAVI

DCl
DESA
ECA
ECG-SP
ECG
EEF

EV

FA

FBI

FE

FEVI

FV

FVI

HV

HVI

iv.

IAM
IAMCEST

IC
ICFEr

ICP
IECA

INRA

acido desoxirribonucleico

intervalo auricula-His

monofosfato de adenosina ciclico
antagonista de los receptores de la
angiotensina Il

antagonista de los receptores de
mineralocorticoides

auriculoventricular

bloqueo de la rama derecha del haz de His
bloqueo de la rama izquierda del haz de His
cardiopatia congénita

desfibrilador automatico implantable
subcutaneo

desfibrilador automatico implantable
dispositivo de asistencia ventricular
izquierda

dispositivos cardiacos implantables
desfibrilador externo semiautomatico
ensayo controlado aleatorizado
electrocardiograma de sefial promediada
electrocardiograma/electrocardiografico
estudio electrofisiolégico

extrasistoles ventriculares

fibrilacién auricular

rapido, ancho, irregular (FBI, por sus siglas
eninglés)

fraccién de eyeccion

fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo
fibrilacién ventricular

fibrilacién ventricular idiopatica

intervalo His-ventriculo

hipertrofia ventricular izquierda
intravenoso/a

infarto agudo de miocardio

infarto agudo de miocardio con elevacion
del segmento ST

insuficiencia cardiaca

insuficiencia cardiaca con fraccién de
eyeccion reducida

intervencidn coronaria percutanea
inhibidores de la enzima de conversién
de laangiotensina

inhibidor de la neprilisinay del receptor
de laangiotensina

l.p.m
LMNA
MAVD

MCD
MCH
MCHND
MCPP
MS

MSC
NT-proBNP
NYHA
PET-TAC
PVM
RCP

RCP
RCPA
RMC
SCA
SCLT2
SQTC
SQTL
TAVI

TC

TC
TC/AngioTC

TdP

TMO

TRC

TSV

TSVD

TSVI

TV monomoérfica
TV

TVMS

TVNS
TVP
TVPC

TVPS
VD

Vi
VINC
WPW

latidos por minuto

lamina A/C

miocardiopatia arritmogénica del ventriculo
derecho

miocardiopatia dilatada
miocardiopatia hipertréfica
miocardiopatia hipocinética no dilatada
miocardiopatia periparto

muerte slbita

muerte sibita cardiaca

propéptido natriurético de tipo b N-terminal
New York Heart Association

tomografia por emisién de positrones
prolapso de la valvula mitral

reaccion en cadena de la polimerasa
reanimacién cardiopulmonar
reanimacion cardiopulmonar avanzada
resonancia magnética cardiaca
sindrome coronario agudo
cotransportador de sodio-glucosa tipo 2
sindrome de QT corto

sindrome de QT largo

implante percutdneo de valvula aértica
tomografia computarizada

trasplante cardiaco

tomografia computarizada/ tomografia
computarizada con angiografia
torsades de pointes

tratamiento médico 6ptimo

terapia de resincronizacién cardiaca
taquicardia supraventricular

tracto de salida del ventriculo derecho
tracto de salida del ventriculo izquierdo
taquicardia ventricular monomérfica
taquicardia ventricular

taquicardia ventricular monomérfica
sostenida

taquicardia ventricular no sostenida
taquicardia ventricular polimérfica
taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica

taquicardia ventricular polimérfica sostenida
ventriculo derecho

ventriculo izquierdo

ventriculo izquierdo no compactado
Wolff-Parkinson-White



Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita 9

1. PREAMBULO

Las guias de practica clinica (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 GPCy sus recomendaciones deben ayudar a los profesio-
nales de la salud en la toma de decisiones clinicas en su ejercicio
diario. Sin embargo, las guias no sustituyen la relacién del pacien-
te con el profesional de la salud. Ademas, la decision final sobre un
paciente concreto la debe tomar el profesional responsable de la
salud segiin lo que consideren mas apropiado en cada circunstan-
cia en consulta con el propio pacientey, si fuera necesario, con su
representante legal.

Las GPC estan disefadas para ser utilizadas por profesionales
de la salud. Para asegurar que todos los usuarios tienen acceso a
las recomendaciones mas recientes, la ESC publica las guias 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 Gltimos afios, la Sociedad Europea de Cardiologia
(ESC) ha publicado un gran niimero de GPC. Debido al impacto
de las GPC en la practica clinica, se han establecido criterios de
calidad para su elaboracién de modo que todas las decisiones se
presenten de manera clara y transparente al usuario. Las reco-
mendaciones de la ESC para la elaboracién y publicacion de las
GPC estan disponibles en la seccién de guias de la pagina 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
particulary se actualizan con regularidad.

Ademas 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 evaluacién, los diagnosticos/tratamientos,
el uso de fuentes y seguimiento de las GPC. El objetivo de estos
registros es proporcionar un mejor entendimiento de la practica
clinica en Europa y el mundo basado en informacién de alta cali-
dad recogida durante la practica clinica rutinaria.

Mas adn, la ESC ha desarrollado e incluido en sus GPC un con-
junto de indicadores de calidad como herramientas para evaluar el
nivel de implementacién de las GPC que pueden usarse por la ESC,
hospitales, profesionales clinicos y sanitarios para evaluar la practi-
ca clinica y también en programas educativos, junto con mensajes
claves de las GPC, para mejorar los cuidadosy los desenlaces clinicos.

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 seleccién se disefd para asegurar una seleccion repre-
sentativa de miembros de la gran mayoria de las regiones de la ESC
y de las Comunidades de Subespecialidades. Se tomaron en con-
sideracién la diversidad y la inclusion, especialmente por género y
pais de origen. Se llevé a cabo una evaluacién critica de los proce-
dimientos diagndsticos y terapéuticos, incluyendo un analisis de la
ratio riesgo-beneficio. El nivel de evidencia y la fuerza de las reco-
mendaciones de ciertas opciones de tratamiento se considerarony
puntuaron segiin escalas predefinidas, como se detalla a continua-
cion. El Grupo de Trabajo siguid los procedimientos de votacién de
la ESC. Todas las recomendaciones sometidas a votacién recibieron
al menos la aprobacion del 75% entre los miembros de la votacion.

Tabla1. Clases de recomendaciones

Definicién Expresiones propuestas

Clasel

Evidencia y/o acuerdo
general enque un

determinado tratamiento o
procedimiento
es beneficioso, til, efectivo.

Evidencia conflictiva y/o divergencia de opinién
acerca de la utilidad/eficacia de un tratamiento o
procedimiento.

Clasell

Clases de recomendaciones

Clasella El peso de la evidencia/ Se debe considerar
opinidn estd a favor de la

utilidad/eficacia

Clasellb La utilidad/eficaciaestd | Se puede considerar
menos establecida por la

evidencia/opinidn.

Claselll | Evidencia o acuerdo general
en que un tratamiento o
procedimiento no es atil/
efectivo y en algunos casos

puede ser perjudicial.

Tabla 2. Niveles de evidencia

Nivel de
evidencia B

Datos procedentes de un tinico ensayo clinico
aleatorizado o de grandes estudios no aleatorizados

Nivel de
evidencia C

Consenso de opinién de expertos y/o pequefios
estudios, estudios retrospectivos, registros

Los expertos responsables de la redaccién y la revision del pre-
sente documento han declarado porescrito cualquier relacién que se
pueda considerar un conflicto de interés real o potencial. Estas de-
claraciones escritas han sido revisadas y estan archivadas y disponi-
blesen la paginaweb 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 redaccién y revision. Durante el pe-
riodo de redaccion, 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
ensutotalidad porla ESCy se desarroll6 sin ninguna participacion
delaindustria.

El Comité para la elaboracién de GPC de la ESC supervisa
y coordina la preparacién de las nuevas ediciones. El Comité
también es responsable del proceso de aprobacién de las GPC.
Expertos externos realizaron una revision 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 Gltimo, el documento final fue aprobado por el Comité
de GPC de la ESC para su publicacion en European Heart Journal.
La guia se desarroll6 tras la evaluacién exhaustiva de los datos
cientificos, el conocimiento médico y la evidencia disponible en
el momento de su elaboracién.
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La tarea de desarrollar las GPC de la ESC también incluye la
creacion de herramientas educativas y la implementacién de las
recomendaciones a través de programas, entre los que se incluye la
version de bolsillo de las GPC, resimenes en diapositivas, folletos con
mensajes clave para un publico no especialista y versiones electréni-
cas para aplicaciones digitales (smartphones, etc). Estas versiones es-
tan resumidas y, para obtener informacién mas detallada, el usuario
siempre debe acceder al texto completo de las GPC, que esta disponi-
ble gratuitamente en la pagina web de la ESCy alojado en la pagina
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 implementacion son necesarios
porque se ha comprobado que la aplicacién de recomendaciones cli-
nicas puede favorecer el resultado de las enfermedades.

Se anima a los profesionales de la salud a considerar de forma
plenalas GPC durante el ejercicio profesional segiin su criterio cli-
nico, asi como en la determinacién e implantacién de estrategias
preventivas, diagndsticas 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-
piadasy precisas teniendo en consideracion 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
afarmacosy dispositivos médicos antes de su prescripcion.

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 consideracion:

(1) lasituacién especifica 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 |a eficacia del tratamien-
to y solo después de que el paciente haya sido informado y
haya dado su consentimiento;

(2) regulaciones especificas a cada pais, indicaciones de agencias
de regulacién de medicamentosy las reglas éticas a las que se
adhieren los profesionales de la salud, donde se aplique.

2. INTRODUCCION

El presente documento es una actualizacién de GPC de la ESC de
2015 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares
y muerte sibita cardiaca (MSC). La revisién viene motivada por un
mejor entendimiento de la epidemiologia de la MSC, las nuevas
evidencias en genética, imagen cardiaca y manifestaciones clini-
cas para la estratificacion del riesgo de las arritmias ventriculares
y la MSC, asi como los avances en la evaluacion diagnostica y en
las estrategias terapéuticas. El comité estuvo compuesto por 25
miembros, incluyendo a 23 médicos especialistas expertos, un ex-
perto en metodologia y un represente de pacientes. Los expertos
se seleccionaron con el objetivo de cubrir todas las areas de las
arritmias ventriculares y la MSC, asi como las subespecialidades
cardiol6gicas con ayuda de los grupos de la ESC relacionados.

Los 25 miembros del grupo de trabajo al completo aproba-
ron las recomendaciones de las guias tras un proceso de vota-
cién andnimo. Un total de noventa y nueve revisores por pares
revisaron el documento. Se llevé a cabo una revision sistematica
de la literatura siguiendo las instrucciones del experto en me-
todologia, que tuvo como resultado la incorporaciéon de 1.155
referencias, de las cuales 485 fueron seleccionadas para apoyar
las recomendaciones como se indica mas abajo en las tablas de
evidencias (Material adicional).

2.1.¢Qué hay de nuevo en la edicién de 2022?

Las secciones sobre diagndstico y tratamiento de las GPC se han
adaptado para facilitar su uso en la toma de decisiones durante la
practica clinica diaria.

La primera parte general cuenta con nuevas secciones sobre
la evaluacion diagnéstica y se incluyen pruebas farmacolégicas
de provocacion, pruebas genéticas y un proceso diagnéstico sis-
tematico de probandos y familiares con enfermedades eléctricas
primarias. Se facilitan diagramas de flujo y recomendaciones
exhaustivas para la evaluacién diagnéstica durante la primera
manifestacion de arritmia ventricular en pacientes sin cardiopa-
tia conocida para los cinco escenarios clinicos mas frecuentes. Se
incluyen recomendaciones practicas para la optimizacion de la
programacién de desfibriladores automaticos implantables (DAI)
y algoritmos para el tratamiento de pacientes que experimenten
taquicardias de complejo anchoy tormenta arritmica (tabla 3).

Tabla 3. Nuevas secciones y conceptos

Nuevas secciones y conceptos Seccion

Pruebas de provocacion diagndsticas 5.1.3.5.
Pruebas genéticas 5.1.4.
Evaluacion diagnéstica de la primera manifestacién de

arritmia ventricular en pacientes sin cardiopatia conocida >2
Tratamiento de la tormenta arritmica 6.1.3.
Aspectos especiales de la terapia con dispositivos 6.2.3.

Tabla 4. ;Qué hay de nuevo en la guia de 2022?

Recomendaciones Clase

Reanimacion cardiopulmonar basica en lugares piiblicos y acceso
a desfibriladores automaticos externos

Se recomienda que haya desfibriladores automaticos externos
de acceso publico en lugares donde las paradas cardiacas sean |
mas probables.?

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

Se recomienda promover la capacitacin del pablico general en
soporte vital basico para aumentar las tasas de inicio de la RCP |
y el uso de DESA.

Se debe considerar alertar por teléfono mévil a voluntarios
capacitados en lugares cercanos para auxiliar a las victimas de lla
una parada cardiaca extrahospitalaria.
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Tratamiento de la arritmia ventricular. Aspectos generales

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

El tratamiento médico 6ptimo, que incluye IECA/ARA/INRA,
ARM, betabloqueantes e iSGLT2, esta indicado en todos los
pacientes con FE reducida.

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

En pacientes con TVMS hemodindmicamente toleraday
confirmacién o sospecha de cardiopatia estructural, se debe
considerar la procainamida intravenosa.

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

En pacientes con TVMS o TVPS /FV desencadenadas por

EV con morfologia similar e indicacion de DAI, la ablacién
con catéter se puede considerar cuando el DAl no esté
disponible, esté contraindicado por otras razones médicas o
el paciente lo rechace.

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

Enfermedad coronaria

Se recomienda la ablacién con catéter frente al aumento de la
dosis de antiarritmicos en pacientes con enfermedad coronaria
y TVMS sintomatica o descargas del DAI recurrentes por TVMS
pese al tratamiento crénico con amiodarona.

Se recomiendan las técnicas de imagen cardiaca de esfuerzo
junto con la ergoespirometria posquirtrgicas para pacientes
con coronarias de origen anémaloy antecedentes de parada
cardiaca recuperada.

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

lla

Se debe considerar |a terapia con DAl en pacientes con
enfermedad coronaria, NYHA clase |y FEVI <30% a pesar de >3
meses de tratamiento médico 6ptimo.

lla

Se debe considerar el implante de un DAl en pacientes
con enfermedad coronaria, FEVI < 40% tras >3 meses de
TMOy TVNS i es posible inducir una TVMS en un estudio
elecrofisiolégico (EEF).

lla

En pacientes con enfermedad coronaria, TVMS
hemodindmicamente bien toleraday FEVI >40%, la ablacién
con catéter en centros experimentados se debe considerar
como alternativa a la terapia con DAI, siempre que se hayan
alcanzado los criterios de valoracién establecidos .

lla

La ablacion con catéter se debe considerar en pacientes
con enfermedad coronaria y TVMS sintomatica recurrente
odescargas del DAl por TVMS pese al tratamiento con
betabloqueantes o sotalol.

Extrasistoles ventriculares/TV idiopaticas y miocardiopatia
inducida por EV

Se recomienda la ablacién con catéter como tratamiento
de primera linea para las EV/TV idiopaticas del TSVD o los
fasciculos izquierdos.

lla
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Los betabloqueantes o los antagonistas del calcio no
dihidropiridinicos estan indicados en pacientes sintomaticos
con TV/EV idiopaticas de un origen distinto al TSVD o los
fasciculos izquierdos.

En pacientes sintomaticos con TV/EV no tipicas de
origen idiopatico, se debe considerar la RMC pese a un lla
ecocardiografia normal.

Los betabloqueantes, los antagonistas del calcio no
dihidropiridinicos o la flecainida se deben considerar cuando
la ablacion con catéter no esté disponible, no se desee o sea lla
especialmente arriesgada en pacientes sintomaticos con TV/EV
del TSVD o los fasciculos izquierdos.

La ablacién con catéter o la flecainida se deben considerar
en pacientes sintomaticos con TV/EV idiopaticas de origen lla
distinto al TSVD o los fasciculos izquierdos

En pacientes con reduccién inexplicable de la FEy una carga
de EV de al menos 10%, se debe considerar la miocardiopatia lla
inducida por EV.

En pacientes en quienes se sospeche miocardiopatia inducida

. lla
por EV, se debe considerar la RMC.
En pacientes que no respondana la TRC con EV frecuentes
predominantemente monomérficas que limiten la estimulacién 2

biventricular 6ptima pese al tratamiento farmacoldgico, se
deben considerar la ablacion con catéter o los antiarritmicos.

La ablacién con catéter se puede considerar para las TV/EV
idiopaticas en pacientes asintomaticos con mas de un 20% de
EV al dia durante el seguimiento.

La amiodarona como tratamiento de primera linea no se
recomienda para pacientes con TV/EV idiopaticas.

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

En familiares de primer grado de pacientes con MCD/MCHND,

se recomiendan un ECGy una ecocardiografia si:

+ El paciente indice fue diagnosticado a los 50 afios de edad
o presenta manifestaciones clinicas que sugieren causa
hereditaria o

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

Se debe considerar la RMC con realce tardio de gadolinio para
la evaluacidn etioldgica y del riesgo de arritmia ventricular/ lla
MSC en pacientes con MCD/MCHND.

Se deben considerar las pruebas genéticas (incluyendo
al menos los genes LMNA, PLN, RBM20y FLNC) para la
estratificacion del riesgo en pacientes con MCD/MCHND lla
aparentemente esporadicas en edades jovenes o con signos
sospechosos de enfermedad hereditaria.

Elimplante de un DAl se debe considerar en pacientes con
MCD/MCHND con FEVI <50%y >2 factores de riesgo (sincope,
realce tardio de gadolinio en la RMC, TVMS inducible mediante lla
estudio electrofisiolégico, mutaciones patogénicas en los
genes LMNA, PLN, RBM2oy FLNC).

Elimplante de un DAl se debe considerar en pacientes con

MCD/MCHNDy TVMS hemodinamicamente bien toleradas. 1B
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En familiares de primer grado de pacientes con MCD/MCHND
aparentemente esporadicas, se pueden considerar un ECCGy
una ecocardiografia.

No se recomienda la practica de ejercicio de alta intensidad,
incluyendo los deportes competitivos, en pacientes con MCD/
MCHNDy una mutacién en el gen LMNA.

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

Se recomiendan la asesoria genética y pruebas genéticas para
pacientes con sospecha o diagnéstico confirmado de MAVD.

Elimplante de un DAl se debe considerar en pacientes
sintomaticos® con MAVD confirmada, o disfunci6n ventricular

anticaquicardica para la TVMS hasta frecuencias altas.

izquierda o derecha confirmaday bien TVNS o TVSM inducible lia
mediante estudio electrofisiolégico.

En pacientes con MAVD e indicacién de DAI, se debe

considerar un dispositivo con programacion de estimulacién Ila

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

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

En pacientes con MAVD y sintomas altamente sospechosos
de arritmia ventricular, se puede considerar el estudio
electrofisiolégico para la estratificacion del riesgo.

Se recomienda la RMC con realce tardio de gadolinio como
prueba diagndstica para pacientes con MCH.

Se recomiendan la asesoria genéticay las pruebas genéticas
para todos los pacientes con MCH.

Se recomiendan un ECCy una ecocardiografia en familiares de
primer grado de pacientes con MCH.

Se debe considerar el implante de un DAl en pacientes con
MCH de 16 afios 0 mas con un riesgo intermedio de MSCa 5
afios (= 4 a <6%)", con realce tardio de gadolinio significativo
en la RMC (generalmente >15% de la masa ventricular
izquierda); o (b) FEVI >50%; o (c) respuesta alterada de la
presion arterial durante la ergometriag; o (d) aneurisma apical
del VI; o (e) presencia de mutacién sarcomérica patogénica.

lla

En nifos de <16 aflos con MCH y un riesgo estimado de MS
as5afos de > 6% (basado en la HCM Risk-Kids score"), se debe
considerar el implante de un DAI.

lla

En pacientes con MCH que presenten TVMS
hemodindmicamente bien tolerada, se debe considerar el
implante de un DAL

lla

En pacientes con MCH y arritmia ventricular recurrente
sintomatica o terapia del DAl sintomatica recurrente, se debe
considerar el tratamiento con antiarritmicos.

lla

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

Se puede considerar el implante de un DAl en pacientes con
MCH de 16 afios de edad o mas con una estimacién del riesgo
de MSC bajo a 5 afios (< 4%),"y (a) RMC con realce tardio de
gadolinio (generalmente >15% de la masa ventricular); o (b)
FEVI <50%; 0 (c) aneurisma apical del VI.
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La ablacién con catéter en centros especializados se puede
considerar en pacientes especificos con MCHy TVMS
recurrentey sintomatica o descargas del DAl por TVMS

en quienes los antiarritmicos no sean efectivos, estén
contraindicados o no se toleren.

VINCy miocardiopatia restrictiva

En pacientes con VINC basado en RMC o ecocardiografia, se
debe considerar la prevencién primaria con DAl de la MSC lla
siguiendo las recomendaciones para MCD/MCHND.

Se debe considerar el DAl en pacientes con amiloidosis de
cadenas ligeras o amiloidosis cardiaca por transtirretinay TV lla
no tolerada hemodinamicamente.

Enfermedades neuromusculares

Se recomienda el estudio electrofisiol4gico invasivo en
pacientes con distrofia miotdnica y palpitaciones o sincope
sugestivos de arritmia ventricular o supervivientes de
parada cardiaca.

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

El estudio electrofisiolégico invasivo se debe considerar en
pacientes con distrofia mioténica y un aumento repentino en la lla
duracién del intervalo PR o del QRS.

El estudio electrofisiolégico invasivo se debe considerar en
pacientes con distrofia miotdnicay un intervalo PR > 240 ms
o una duraciéon del QRS =120 ms o que sean mayores de 40
afosy presenten arritmias supraventriculares, o que sean
mayores de 40 anos y presenten realce tardio de gadolinio
en la RMC.

lla

En pacientes con distrofia miot6nica sin retraso en la
conduccion AVy con sincope altamente sospechoso de lla
arritmia ventricular, se debe considerar el implante de un DAI.

En pacientes con distrofia mioténicay palpitaciones
altamente sospechosas de arritmia ventricular e induccién
de TV sin reentrada rama-rama se debe considerar el
implante de un DAL

lla

En pacientes con distrofia muscular de cinturas tipo1B o
sindrome Emery-Dreifuss e indicacién de estimulacion lla
eléctrica, se debe considerar el implante de un DAI.

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

Se puede considerar el implante de un DAI frente a un
marcapasos permanente en pacientes con distrofia
miotdnica con factores de riesgo adicionales' para arritmia
ventriculary MSC.

En pacientes con distrofia miotdnica, el estudio
electrofisioldgico en serie de la conduccion AVy la
inducibilidad de arritmias no se recomiendan si no hay
sospecha de arritmia o progresion de las alteraciones
electrocardiograficas de la conduccién.

Enfermedades inflamatorias

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

En pacientes con TV asintomatica recurrente tras miocarditis,

. . . lla
se debe considerar el tratamiento con antiarritmicos.
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La ablacién con catéter en centros especializados se debe
considerar en pacientes con TVMS sintomatica recurrente o
descargas del DAl por TVMS tras miocarditis en quienes los
antiarritmicos no sean efectivos, no se toleren o no se deseen.

lla

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

lla

En pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI >35% pero
realce tardio de gadolinio significativo en la RMC tras la
resolucién de la inflamacién aguda, se debe considerar el
implante de un DAL

lla

En pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI35-50%y
realce tardio de gadolinio leve en la RMC tras la resolucién
de lainflamacién aguda, se debe considerar el EEF para la
estratificacion del riesgo.

lla

En pacientes con sarcoidosis cardiaca, FEVI35-50%y TVMS
inducible mediante EEF, se debe considerar el implante de un DAI.

lla

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

lla

La amiodarona se debe considerar para reducir la carga
arritmica en pacientes con miocardiopatia chagasica que
presenten EV sintomaticaso TV.

lla

En pacientes con miocardiopatia chagasicay TMVS recurrente
sintomatica o descargas del DAl por TVMS en quienes los
antiarritmicos estén contraindicados o no se toleren, se debe
considerar la ablacién con catéter en centros especializados.

En pacientes con TVYMS hemodinamicamente bien tolerada
durante la fase crénica de la miocarditis, con funcién
preservada del VIy una cicatriz pequefia susceptible de
ablacién, se puede considerar la ablacién con catéter como
alternativa a la terapia con DAI, tras una conversacion con el
pacientey siempre que hayan sido alcanzados los criterios de
resultados establecidos.

La ablacién con catéter en centros especializados se puede
considerar en pacientes con sarcoidosis cardiacay DAl con
TVMS recurrente sintomatica, con descargas del DAl por
TVMS o en quienes los antiarritmicos no sean efectivos, estén
contraindicados o no se toleren.

Cardiopatias congénitas

En pacientes con CC que presenten arritmias ventriculares
sostenidas se recomienda la evaluacién de lesiones residuales
o0 nuevas alteraciones estructurales.

En pacientes especificos con cardiopatia estructural
(incluyendo reparacion de colector [baffle] auricular para la
transposicién de las grandes arterias, operacion de Fontany
anomalia de Ebstein) que presenten parada cardiaca, se debe
considerar la evaluaciény el tratamiento de las taquicardias
supraventriculares con conduccién ventricular rapida.

En pacientes con tetralogia de Fallot reparada sometidos a
implante percutaneo de valvula pulmonar, se puede considerar
el mapeo prequirtrgico con catétery la ablacion de los istmos
anatdmicos relacionados con TV antes o durante la cirugia.

En pacientes con tetralogia de Fallot reparada con funcién
biventricular conservaday TVMS sintomatica, se puede
considerar la ablacién con catéter o la ablacién quirtrgica
concomitante en centros especializados como alternativa a la
terapia con DAI.

lla
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Se recomienda diagnosticar de FVI a los supervivientes de
parada cardiaca, preferiblemente con documentacion de
FV, tras exclusién de enfermedad estructural, metabélica o
toxicoldgica o canalopatias subyacentes.

Enla FVIse debe considerar la infusién de isoproterenol,
verapamilo o quinidina para el tratamiento agudo de la lla
tormenta arritmica o las descargas repetidas del DAL

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

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

En pacientes con FVI se pueden recomendar pruebas genéticas
relacionadas con canalopatias y miocardiopatias.

Sindrome de QT largo

En pacientes con diagnéstico clinico de SQTL se recomiendan
pruebas genéticas y consultoria genética.

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

La mexiletina esta indicada en pacientes con QTL3 con
intervalo QT prolongado.

En el SQTL, se debe considerar el calculo del riesgo arritmico
antes de iniciar la terapia basada en el genotipoy la duracion
del intervalo QTc.

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

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

Sindrome de Andersen-Tawil

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

Se recomienda el implante de DAl en pacientes con sindrome
de Andersen—Tawil tras parada cardiaca reanimada o TV
sostenida no tolerada.

El sindrome de Andersen—Tawil se debe considerar en

pacientes sin cardiopatia estructural que presenten al menos

dos de las siguientes:

+ Ondas U prominentes con o sin prolongacién del intervalo QT.

+ Extrasistoles ventriculares/TV bidireccionales y/o lla
polimérficas.

+ Caracteristicas dismorficas

+ Pardlisis periddica

Mutacién de pérdida de funcion en KCNJz2.

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

Se debe considerar un Holter implantable subcutaneo en
pacientes con sindrome de Andersen—Tawil y sincope de origen lla
desconocido.
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El implante de un DAl se puede considerar para pacientes con
sindrome de Andersen-Tawil con antecedentes de sincope de

Sindrome de Brugada

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

origen desconocido o que sufran de TV sostenida bien tolerada.

Se debe considerar el sindrome de Brugada en pacientes sin
otra cardiopatiay patrén de Brugada tipo 1inducido que
presenten al menos una de las siguientes:

+ Sincope arritmico o respiracién agbnica nocturna.

sindrome de Brugada con sincope de origen desconocido.

e . lla
+ Antecedentes familiares de sindrome de Brugada.
+ Antecedentes familiares de muerte stbita (<45 afios de
edad) con autopsia negativay circunstancias que hagan
sospechar sindrome de Brugada.
Se debe considerar el implante de un Holter en pacientes con lla

Puede considerarse el diagndstico de sindrome de Brugada
en pacientes sin otra cardiopatia que presenten un ECG de
Brugada con patrén tipo 1inducido.

El EEF se puede considerar en pacientes asintomaticos con ECG
de patrén de Brugada tipo 1 espontaneo.

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

No se recomienda la ablacién con catéter en en pacientes
asintomaticos con sindrome de Brugada

Sindrome de repolarizacion precoz

Se recomienda diagnosticar como repolarizacién precoz la
elevacion del punto) de >1 mm en dos derivaciones adyacentes
inferiores y/o laterales.

Se recomienda diagnosticar sindrome de repolarizacion
precoz en pacientes reanimados tras FV/TVP con patrén de
repolarizacién precoz.

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes con
diagnéstico de sindrome de repolarizacién precoz que hayan
sobrevivido a una parada cardiaca.

En victimas de MSC con autopsia e historia clinica negativas
y un ECC antemortem en el que se mostrase patrén de
repolarizacién precoz, se debe considerar el diagndstico de
sindrome de repolarizacion precoz.

lla

Se debe considerar la evaluacion clinica de los familiares de
primer grado de pacientes con sindrome de repolarizacién
precoz y caracteristicas de alto riesgo adicionales

lla

Se debe considerar el Holter implantable subcutaneo en
pacientes con patrén de repolarizacién precoz y al menos una
caracteristica de riesgo* o sincope arritmico.

lla

La infusidn de isoproterenol se debe considerar en pacientes
con sindrome de repolarizacién precozy tormenta arritmica.

lla

La quinidina, en adicién al DAI, se debe considerar para
la FV recurrente en pacientes con sindrome de
repolarizacién precoz.

lla

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

lla

Se pueden considerar las pruebas genéticas en pacientes con
sindrome de repolarizacién precoz.
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El implante de un DAl o la quinidina se pueden considerar
en pacientes con patrén de repolarizacion precoz y sincope
arritmico con caracteristicas de riesgo adicionales

Elimplante de un DAl o la quinidina se pueden considerar
en pacientes asintomaticos que muestren patrén de
repolarizacion de alto riesgo’ en presencia de antecedentes
familiares de muerte stbita juvenil inexplicada.

La evaluacién clinica no se recomienda de forma rutinaria para
pacientes asintomaticos con patrén de repolarizacion precoz.

Elimplante de un DAl no se recomienda en pacientes
asintomaticos con patrén de repolarizacion aislado.

Las pruebas genéticas y la asesoria genéticas estan indicadas
en pacientes con signos clinicos o diagnéstico clinico de TVPC.

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

Los tests de adrenalina o isoproterenol se pueden considerar para
el diagnéstico de la TVPC cuando la ergometria no sea posible.

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

EI SQTC se debe considerar con un QTc <320 ms.

EI SQTC se debe considerar con un QTc >320 msy <360 msy

P o lla
sincope arritmico.
El Holterimplantable subcutaneo se debe considerar en 2
pacientes jovenes con SQTC.
Elimplante de un DAl se debe considerar en pacientes con la

SQTC con sincope arritmico.

EI SQTC se puede considerar con un QTc >320 msy <360 msy
antecedentes familiares de MS con <40 afios de edad.

La quinidina se puede recomendar en (a) pacientes con

SQTC que cumplan los requisitos para DAI, pero presenten
contraindicaciones para el mismo o lo rechaceny (b) pacientes
con STQC asintomatico y antecedentes familiares de MSC.

El isoproterenol se puede recomendar en pacientes con SQTCy
tormenta arritmica.

Poblaciones especificas

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

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

lla

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

Se debe considerar la ablacion con catéter con mapeo no
fluoroscépico, especialmente tras el primer trimestre, en

. . o~ lla
mujeres con TVMS altamente sintomaticas y recurrentes
refractarias o que no toleren los antiarritmicos.
En pacientes seleccionados sometidos a trasplante con
vasculopatia del injerto cardiaco o rechazo del injerto tratado,
se puede recomendar el implante de un DAL
Contintia
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. . . . Tabla 5. Cambios en las recomendaciones desde 2015
En pacientes ancianos en quienes no se esperen beneficios

derivados del desfibrilador debido a laedady a las
comorbilidades, se puede considerar la omision del implante
de DAl para la prevencién primaria.

Clase

2015 2022

ARA: antagonista de los receptores de la angiotensina.; ARM: antagonista Enfermedad coronaria
de los receptores de mineralocorticoides; AV: auriculoventricular; CC:
cardiopatia congénita; DAI: desfibrilador automatico implantable; DESA: En pacientes con sincope e IAMCEST previo, el EEF
desfibrilador externo semiautomatico; ECG: electrocardiograma; EEF: estudio estd indicado cuando se desconozca el origen del
electrofisiolégico; EV: Extrasistoles ventriculares; FE: fraccién de eyeccién; sincope tras la evaluacién noinvasiva.

FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; FV: fibrilacién ventricular;
FVI: fibrilacién ventricular idiopatica; IAM: infarto agudo de miocardio; IECA:
inhibidores de la enzima de conversion de la angiotensina.; INRA: inhibidor
de la neprilisina y del receptor de la angiotensina.; LMNA: lamina A/C; MAVD:

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

miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho; MCD: miocardiopatia En pacientes con enfermedad coronaria elegibles

dilatada; MCH: miocardiopatia hipertréfica; MCHND: miocardiopatia paraimplante de DAI, se puede considerar la

hipocinética no dilatada; MS: muerte stibita; NYHA: New York Heart ablacién con catéterjusto antes (o inmediatamente lla
Association; RCP: reanimacion cardiopulmonar; RMC: resonancia magnética después) del implante de un DAI para disminuir la

cardiaca; SGLT2: cotransportador de sodio-glucosa tipo 2; SQTC: sindrome de
QT corto; SQTL: sindrome de QT largo; TMO: tratamiento médico dptimo; TRC:
terapia de resincronizacion cardiaca; TSV: taquicardia supraventricular; TSVD:
tracto de salida del ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVMS:
taquicardia ventricular monomérfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular
no sostenida; TVPC: taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica; VI:
ventriculo izquierdo; VINC: ventriculo izquierdo no compactado.

3Centros comerciales, estadios, estaciones de transporte piblico, casinos.
®No inducibilidad de la TV y la eliminacién de electrogramas consistentes
con retraso de la conduccién.

posterior carga de TV 'y descargas del DAI.

Miocardiopatia inducida por EV

En pacientes en quienes se sospeche miocardiopatia
inducida por EV frecuentes y predominantemente Ila
monomorficas se recomienda la ablacién con catéter.

MC/MCHND

Elimplante de un DAl se debe considerar en
pacientes con MC/MCHND, insuficiencia cardiaca

°Inc|uyendq, aunque no solo, la edad avanzada, morfologia de BRDHH, sintomética (NYHA clase II-Ill)y FEVI <35% tras >3 lla
TVMS consistente con reentrada.

dPresincope o palpitaciones sugerentes de arritmia ventricular. meses de TMO,

¢Gufa ESC 2020 sobre cardiologia del deporte y el ejercicio en pacientes con La ablacién con catéter en centros especializados

enfermedad cardiovascular. se debe considerar en pacientes con MC/MCHND y

fBasada en la HCM Risk SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html TMVS sintomatica o descargas del DAl para TMSV en lla
¢Definida como el fracaso en el aumento de la presién sistélica de al menos quienes los antiarritmicos no sean efectivos, estén

20 mmHg desde el reposo hasta el pico del esfuerzo o una disminucién de
>20 mmHg de la presion pico.

"Basado en la escala pediatrica HCM: https://hcmriskkids.org

iFactores que favorecen el implante de un DAI: edad®*" expansién de CTG*

contraindicados o no se toleren.

Elimplante de un DAl se debe considerar en

913,16 ili 5 i id . L, L. lla
MSo antecedente.s/famlllares de MS, alteracpnes d.e la conduccién pacientes con MAVD confirmada y sincope arritmico.

en el ECG, prolongacién del PR, BRIHH arritmias auriculares,*** TV no

sostenida,’ disfuncion de VI,” anomalias estructurales en la RMC."4"578 Elimplante de un DAl se debe considerar en

“Patrén de repolarizacién precoz de alto riesgo: antecedentes familiares pacientes con MAVD confirmaday disfuncién lla

de MS inexplicada >40 afos, antecedentes familiares de sindrome de sistélica grave del VIl o del VD.

repolarizacion precoz. ! !
Enfermedades inflamatorias
En pacientes con TVMS no toleradas
hemodindmicamente durante la fase cronica de la
miocarditis, se recomienda el implante de un DAL.

La segunda parte de las GPC se estructura siguiendo el trata-
miento de enfermedades especificas, con un vinculo al capitulo
actualizado de ESC CardioMed como material adicional. La estra-

tificacion del riesgo, la prevencion de la MSC, el tratamiento de la Elimplante de un DAl se recomienda en pacientes
arritmia ventricular y el tratamiento de familiares se abordan de con sarcoidosis cardiacay FEVI <35%.

forma sistematica. También se presentan las indicaciones para En pacientes con sarcoidosis cardiaca e indicacién
la resonancia magnética cardiaca (RMC), las pruebas genéticas y de estimulacion cardiaca permanente relacionada

con bloqueo AV de alto grado, se debe considerar el

las indicaciones actualizadas para la ablacion con catéter de las ; ) :
implante de un DAl independientemente de la FEVI.

arritmias ventriculares. Se proporcionan diagramas de flujo que
resumen el proceso diagndsticoy terapéutico paracadaunadelas Se recomienda el implante de un DAl en pacientes
enfermedades anteriormente mencionadas. La codificacién por con sarcoidosis cardiacay (1) TV sostenida
colores de los diagramas de flujo refleja las clases de recomenda- documentada o (2) parada cardiaca reanimada.
ciones de estas GPCy otras GPCde la ESC.2

Continiia
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En pacientes con miocardiopatia chagasicay TV
sintomatica en quienes los antiarritmicos (amiodarona
y betabloqueantes) no sean efectivos o no se toleren,
se puede considerar el implante de un DAI.

En pacientes sin sintomas arritmicos tras reparacion
de tetralogia de Fallot que presenten una combinacién

lla IIb

. ) Ila IIb
de otros factores de riesgo, se puede considerar una
evaluacion electrofisiolégica, incluyendo un EEF.
En pacientes con CCy TVMS recurrente sintomatica o
descargas del DAl por TVMS que no respondan a terapia | lla

médica o reprogramacion del DAI, se debe considerar la
ablacién con catéter en centros especializados.

Enfermedad eléctrica primariay poblaciones especificas

El implante de un DAl se recomienda en pacientes
con SQTL sintométicos® a pesar de tratamiento con
betabloqueantes y tratamiento especifico segin
genotipo.

lla |

Elimplante de un DAI se debe considerar en pacientes
con TVPC que experimenten sincope arritmico y/o EV

L . L | lla
bidireccionales documentadas con la dosis mas alta
tolerada de bloqueantes y con flecainida.
Se debe considerar la evaluacion preparticipacion de | lla

deportistas de competicion.

La ablacién con catéter de las EV desencadenantes
y/o del sustrato epicardico del TSVD se debe
considerar en pacientes con sindrome de Brugada IIb lla
y descargas del DAl recurrentes y apropiadas
refractarias a farmacoterapia.

Se debe considerar la denervacién simpatica cardiaca
izquierda en pacientes con terapia de TVPC cuando
la combinacién de betabloqueantesyy flecainida en 1b lla
dosis terapéuticas no sea efectiva, no se tolere o esté
contraindicada.

AV: auriculoventricular; CC: cardiopatia congénita; DAI: desfibrilador
automdtico implantable; EEF: Estudio electrofisiolégico; EV: Extrasistoles
ventriculares; FEVI: fraccion de eyeccidn del ventriculo izquierdo; IAMCEST:
infarto agudo de miocardio con elevacién del segmento ST, MAVD:
miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho; MCD: miocardiopatia
dilatada; MCHND: miocardiopatia hipocinética no dilatada; NYHA: New
York Heart Association; SCA: sindrome coronario agudo; SQTL: sindrome

de QT largo; TdP: torsades de pointes; TMO: tratamiento médico 6ptimo;
TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular;
TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida; TVP: taquicardia
ventricular polimérfica; TVPC: taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

30tros factores de riesgo incluyen disfuncion moderada del VD o del

VI, cicatrizacion extensa del VD en la RMC, duracién de QRS >180 msy
fragmentacion grave del QRS.

bSincope arritmico o arritmia ventricular hemodindmicamente 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
sistematica en latabla de evidencias tras una revision exhaustiva de
los datos disponibles y de la metodologia aplicada, dando prioridad
a los articulos de investigacién publicados tras 2015. Las recomen-
daciones con un nivel de evidencia C que no van acompafiadas de
una referencia cuentan con el apoyo del panel de expertos detras
de esta GPC. Para asistir a los médicos en la practica clinica diaria,
los procedimientos diagnédsticos y terapéuticos con potencial til,

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

3. DEFINICIONES

3.1. Tipos de arritmias ventriculares

Extrasistoles ventriculares (EV): aparicion prematura de un com-
plejo QRS anémalo (duracidn tipica >120 ms, que se corresponde
con unaonda T tipicamente ancha en la direccién opuesta a la de-
flexion mayor del QRS, sin onda P precedente).

EV unifocales o monomérficas: EV con una tinica morfologia del QRS.

EV multifocales, multiformes o polimérficas: EV con distintas mor-
fologias del QRS.

EV con acoplamiento corto: una EV que interrumpe laonda T del
latido conducido anterior.

Taquicardia ventricular (TV): >3 latidos consecutivos con una fre-
cuencia de >100 |.p.m. de origen ventricular, independiente de la
conduccidn auriculary del nédulo auriculoventricular (AV).

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

Taquicardia ventricular monomérfica (TV monomérfica): morfolo-
gia del QRS idéntica de latido a latido.

Taquicardia ventricular polimérfica (TVP): cambios continuos en
la morfologia del QRS.

Taquicardia ventricular monomérfica sostenida (TVMS)/Taquicar-
dia ventricular polimérfica sostenida (TVPS): TV continua durante al
menos 30 S 0 que requiere intervencidn para su terminacion.

Taquicardia ventricular bidireccional: Alternancia latido a latido
del eje frontal del QRS (p. €j., en la taquicardia ventricular poli-
moérfica catecolaminérgica (TVPC), el sindrome de Andersen—
Tawil, la intoxicacién por digoxina, o la miocarditis aguda).

Taquicardia ventricular con torsades de pointes (TdP): tipo de TV poli-
morfica en el contexto de prolongacién de QT con cambios continuos
enlamorfologiadel QRS que parece giraralrededordelalinea de base
de laderivacion del electrocardiograma (ECG) en patrén sinusoidal.

Fibrilacion ventricular (FV): ritmo cadtico con ondulaciones irre-
gulares en tiempo y morfologia sin complejos QRS diferenciados
en el ECG de superficie.

Tormenta arritmica: arritmia ventricular que tiene lugar3 o mas
veces en 24 h (separadas por al menos 5 min), cada una de las cua-
les requiere intervencion para la terminacion.

TV incesante: TV sostenida que reaparece continua y rapida-
mente a pesar de la intervencion repetida para su terminacion
durante varias horas.

3.2. Muerte stbita cardiaca

Parada cardiaca: cese repentino de la actividad cardiaca normal
con colapso hemodinamico.

Muerte siibita cardiaca (MSC): muerte natural repentina que se
presume de origen cardiaco y que ocurre a la hora de la aparicion
de sintomas en casos con testigos y a las 24 h del dltimo 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 stibita sin causa aparente: muerte sibita sin causa apa-
rente en pacientes de1afio o mayores.

Muerte siibita del lactante: muerte s(bita sin causa aparente en
pacientes menores de 1afio con evaluacién patoldgica, toxicologi-
cay autopsia negativas para las circunstancias de la muerte.

Sindrome de muerte siibita arritmica: muerte repentina sin causa
aparente en pacientes mayores de 1 afio con evaluacion patologi-
cay toxicoldgica negativas. Nota: sinénimo de «<muerte sibita sin
causa aparente con autopsia negativa».

3.3. Sincope

Sincope de origen desconocido: pérdida transitoria de la conciencia
debida a hipoperfusién cerebral caracterizada por inicio rapido,
duracién cortay recuperacién espontanea completa, pero inexpli-
cabletraslas pruebas convencionales. En las GCP de la ESC de 2018
serecopilanlas pruebasdiagnésticasy el tratamiento del sincope.”

Sincope arritmico: como el anterior, pero altamente sospechoso
de bradicardia intermitente, taquicardia supraventricular rapida
o arritmia ventricular.

3.4. Centros especializados

Equipos multidisciplinares: un equipo multidisciplinar de distin-
tas especialidades se caracteriza por la comunicacién abierta,
la gestion y el liderazgo en positivo, los recursos adecuados y la
combinacién de distintas habilidades. El equipo debe compartir el
proceso de toma de decisiones.

Centros especializados para la ablacion 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 mas experiencia en un centro con mas recursos, situacién mas
comn en pacientes con etiologia 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. €j., acceso epicardico percutaneo). El centro lleva a cabo
ablacién con catéter de taquicardia ventricular en cardiopatia estruc-
tural de formaregular. Ademas, el centro tiene los recursos necesarios
para tratar las enfermedades, las comorbilidades y las potenciales
complicaciones de los pacientes sometidos a una ablacion de arritmia
ventricular compleja. Esto incluye conocimientos y experiencia en
cardiologia intervencionista, implante de dispositivos de asistencia
mecanica circulatoria y apoyo de cirugia cardiotoracica. Debido a la
disponibilidad variable en los diferentes paises europeos, es preferi-
ble tratar a los pacientes complejos en el centro con mas experiencia
que se encuentre a una distancia razonable.

3.5.Genética

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

Mutacion: este término se utiliza en el presente documento
para denominaralas variantes de Clase Vo V.

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

4. EPIDEMIOLOGIA DE LA MUERTE SUBITA CARDIACA,
SENSIBILIZACION PUBLICAY ESTRATIFICACION
DEL RIESGO

4.1.Incidencia de la muerte stibita cardiaca

La MSC representa aproximadamente el 50% de todas las muer-
tes cardiovasculares, siendo hasta en un 50% la primera manifes-
tacién de una cardiopatia.®*2* Idealmente, los casos sospechosos de
MSC deben identificarse por diversas caracteristicas y ser sometidos
a una autopsia, que es requisito para excluir de forma fiable las cau-
sas no cardiacas de muerte siibita (MS).

La incidencia de MSC aumenta significativamente con la edad.
Laincidencia es baja durante los primeros afios de vida y la infancia
(1 de cada 100.000 personas-ano),®#y alcanza 50 de cada 100.000
personas-afio en poblacién de mediana edad (en las quinta y sexta
décadas de vida).?*3° En |a octava década de vida, alcanza una inci-
dencia anual de al menos 200 de cada 100.000 personas-afio.® A
cualquier edad, los varones tienen tasas de MSC mas altas que las
mujeres, incluso tras el ajuste para los factores de riesgo de enfer-
medad coronaria.?**"* La ascendencia étnica también parece tener
una gran influencia.?** Se estima que el 10—20% de todas las muer-
tes en Europa son MSC.3%% Aproximadamente 300.000 personas en
Europa sufren una parada cardiaca extrahospitalaria atendida por
los servicios de emergencia cada ano.*

En Occidente, la epidemiologia de la MSC esta estrechamente re-
lacionada con la enfermedad coronaria, que es responsable de hasta
el 75-80% de los casos de MSC.#° Aunque la prevalencia de enferme-
dad coronaria no ha disminuido, la mortalidad ha disminuido signi-
ficativamente. Los informes muestran que la incidencia de MSC esta
disminuyendo,* pero el riesgo de MSC como proporcién del total
de muertes cardiovasculares puede haber aumentado.*+

Aunque hacer ejercicio fisico regularmente tiene beneficios
para la salud cardiovascular, los deportes, especialmente cuando
se practican de forma vigorosa, han demostrado una asociacién
con la MSC durante o poco después del ejercicio en poblaciones
especificas.*™" Los informes sugieren que la mayoria de las MSC
en el deporte tienen lugar en contextos recreativos®>* mas que en
competitivos, especialmente entre hombres de mediana edad, lo
que sugiere que la enfermedad coronaria es la causa subyacente
mas probable. #6545

4.2. Causas de muerte stbita cardiaca en distintos
grupos de edad

Las cardiopatias asociadas con MSC varian dependiendo de la
edad dela persona. Entre losjovenes, predominan las enfermeda-
des eléctricas primariasy las miocardiopatias, asi como la miocar-
ditis y las anomalias coronarias.??”5¢ Sin embargo, la mitad de
los casos de MSC durante la cuarta década de vida estan relacio-
nados con enfermedad coronaria, especialmente con sindromes
coronarios agudos (SCA).

En las poblaciones ancianas predominan las enfermedades
estructurales crdnicas (enfermedad coronaria bien por eventos
coronarios o lesiones coronarias estenosantes crénicas, cardiopa-
tias valvulares e insuficiencia cardiaca), mientras que las enferme-
dades eléctricas potencialmente hereditarias o las enfermedades
estructurales no isquémicas pueden causar mas del 50% de las
MSC en personas menores de 50 afios.?
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La distribucién de edad en el momento del debut de arritmias
ventricularesy muerte sibita 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 primariasy cardiopatias estructurales se
presentan en la figura 1.
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Figura1. Figura central. Riesgo genético para arritmia ventricular/MSC, desencadenantes tipicos de arritmia ventricular/MSC, edad de
presentacion de arritmia ventricular/MSC, predominancia en un sexo y arritmia ventricular tipica (TVP/FV frente a TV monomorfica).
FV: fibrilacién ventricular; MAVD: miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho; MCD: miocardiopatia dilatada; MCH: miocardiopatia
hipertréfica; MSC: muerte sibita cardiaca; QTL: QT largo TV monomérfica: taquicardia ventricular monomérfica; SCA: sindrome coronario
agudo; TVP: taquicardia ventricular polimérfica; TVPC: taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.
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4.3. Prediccion del riesgo poblacional frente
alindividual

En la poblacién general (personas sin cardiopatia conocida), el enfo-
que mas efectivo para prevenir la MSC es la cuantificacién del ries-
go individual de desarrollar enfermedad coronaria segtn las tablas
de puntuacién de riesgo.*** En diversos estudios se han aportado
evidencias de que hay una predisposicion genética a morir repenti-
namente durante la isquemia aguda.*7° El objetivo seria identificar
subgrupos relativamente pequefos y de alto riesgo dentro de la po-
blacién general con alto riesgo de MSC en el primer evento cardiaco.
Recientemente se han propuesto nuevos modelos para la estratifica-
cion del riesgo de MSC en la poblacion general 73 No existen datos
claros que apoyen los beneficios de los programas de cribado masivos
en la poblacién general para prevenir la MSC.7#7¢

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 tardios, variabilidad
de la frecuencia cardiaca, dindmica de repolarizacion periddica y
sensibilidad barorrefleja).”” A pesar de los resultados prometedores
de las primeras investigaciones, estos «predictores» todavia no han
tenido impacto en la practica clinica. Solo la fraccién de eyeccion
del ventriculo izquierdo (FEVI) se utiliza, a menudo en combinacién
con la clase de la New York Heart Association (NYHA), den la indica-
cién en prevencién primaria del implante de un DAl en el seno de la
enfermedad coronaria crénica y la miocardiopatia dilatada (MCD).
Las estrategias y las calculadoras para la estratificacion del riego
estan disefiadas para las enfermedades arritmogénicas heredita-
rias, como la miocardiopatia hipertréfica (MCH), la miocardiopatia
arritmogénica del ventriculo derecho (MAVD) y la cardiopatia por
mutacién en el gen de la lamina A/C (LMNA).7#-#2

La consideracion de riesgo bajo, intermedio o alto dependera
del tipo de evento (p. €j., mortal o no) y el riesgo de un eventoen la
poblaciénde base. Porejemplo, lamortalidad depende delaedad,
el sexo y de otros factores de riesgo como las comorbilidades. La
situacion se complica atin mas cuando se toma en consideracién
el tipo especifico de muerte, p. €j., MSC. Entonces, las muertes que
no se cataloguen como MSC se consideran eventos competitivos
(o riesgos competitivos) para la MSC en tanto que su aparicion im-
pide la observacién de MSCy puede conllevar intervenciones que
prevengan la MSC, como un DAI, de escasos beneficios.

4.4. Calculadoras de riesgo para la muerte stibita
cardiacay revision de la metodologia

Se han propuesto varias calculadoras de riesgo para la MSC en pobla-
ciones adultas y pediatricas.®>#"#-% E| campo de los modelos de pre-
diccién ha evolucionado en las dltimas décadas, creando estandares
para el desarrollo, la validacion (internay externa) y la informacién de
resultados de modelos de prediccién de MSC.2#” Ademas de las me-
didas de discriminacion, como el indice C, las medidas de calibracién
como la pendiente de calibracién han sido el centro de atencién re-
cientemente ya que no solo es importante discernir a pacientes con
riesgo mas alto de aquellos con menos riesgo, sino también obtener
de las calculadoras una cuantificacién rigurosa del riesgo en si mis-
mo.® Entre las limitaciones tipicas en el desarrollo y la validacion de
calculadoras de riesgo se incluyen, aunque no se limitan a, el uso de
muestras histdricas no representativas de las cohortes de pacientes

actuales, valores no disponibles, criterios de valoracién compuestos
con eventos compuestos de distinta relevancia clinica, ausencia de
validacién externa y ausencia de calibracion. En el presente docu-
mento se emplean distintos limites para el riesgo a 5 afios de la MSC/
arritmia ventricular como indicacién para un DAI. Cada limite ha sido
establecido por los autores originales y el Grupo de Trabajo toman-
do en consideracion el riesgo competitivo, los criterios de valoracion
(MSC o arritmia ventricular) y la solidez de cada calculadora de riesgo.

4.5. Sensibilizacion e intervencién: reanimacion
cardiopulmonar basica en lugares piblicos y
acceso a desfibriladores automaticos externos

Las tasas de supervivencia se mantienen sorprendentemente bajas
tras una parada cardiaca extrahospitalaria,®* aunque se han descri-
to grandes disparidades regionales® La implementacién temprana
de intervenciones de reanimacién, especialmente antes de la llegada
de los servicios médicos de emergencias, se ha identificado como un
elemento clave para mejorar la supervivencia?>? La reanimacion car-
diopulmonar (RCP) por los testigos de la parada y el uso de desfibri-
ladores externos semiautomaticos (DESA) han demostrado mejorar
los desenlaces neuroldgicos y funcionales asi como la supervivencia
de pacientes con parada cardiaca extrahospitalaria. Los datos apoyan
la necesidad de aumentar la disponibilidad de desfibriladores de ac-
ceso publicoy la capacitacién de la poblacion general para la RCP ba-
sica,® preferiblemente desde la infanciay reforzada alo largo de la
vida #8°° Por (iltimo, el envio de voluntarios capacitados para la RCP
basica a través de aplicaciones méviles especificas ha demostrado un
aumento en las tasas de RCP iniciada por testigos y, como resultado,
se reduce el intervalo sin reanimacién y mejora el desenlace de los
pacientes con parada cardiaca extrahospitalaria’®"* La capacitacion
de funcionariosy miembros de la comunidad sobre laimportancia de
aumentar las tasas de RCP por testigos y de promover el uso precoz
de desfibriladores por socorristas profesionales y no profesionales es
esencial paraaumentar las tasas de supervivencia.

Tabla de recomendaciones 1. Recomendaciones para la reanimacién
cardiopulmonar basica y acceso a desfibriladores automaticos
externos en lugares piblicos

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda facilitar el acceso piblico a
desfibriladores en lugares donde sea probable sufrir | B
una parada cardiaca.©?°

Se recomienda que los testigos inicien la RCP
inmediatamente tras una parada cardiaca | B
extrahospitalaria.”=

Se recomienda promover la capacitacion del publico
general para la RCP con el objetivo de aumentar la | B
tasa de RCPy el uso de DESA por testigos.>7104

Se debe considerar la alerta a través de aplicaciones
moviles de voluntarios capacitados para intervenir en Ila B
paradas cardiacas extrahospitalarias cercanas.’-'°310s

DESA: desfibrilador externo semiautomatico

RCP: reanimaci6n cardiopulmonar

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

“Centros comerciales, estadios, estaciones de transporte piblico, casinos.
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5. EVALUACION Y TRATAMIENTO.
ASPECTOS GENERALES

5.1. Herramientas diagnésticas

5.1.1. Antecedentes y exploracion fisica

Los antecedentes de deben centrar en «signos de alerta, incluyen-
do caracteristicas de sincope arritmico, p. €j., ausencia de prédromo
vagal y antecedentes familiares de MSC incluyendo, p. €j., ahoga-
miento o accidente de coche como consecuencia de sindrome de
QT largo (SQTL) y TVPC."°¢ Las caracteristicas sutiles sugestivas de
enfermedades hereditarias incluyen antecedentes familiares de
epilepsia, muerte stbita del lactante, sordera (SQTL), insuficiencia
cardiaca o implante de marcapasos con <50 afos. Las caracteris-
ticas asociadas con enfermedades arritmogénicas incluyen clic
mesosistélico en el prolapso de la valvula mitral (PVM) y soplo en
el tracto de salida con Valsalva en la MCH. Ciertos signos dermato-
|6gicos pueden ser relevantes, p. €j., lupus pernio o eritema nudoso
en la sarcoidosis, angioqueratoma en la enfermedad de Fabry, xan-
telasma/xantomay queratosis palmoplantar en la MAVD.

5.1.2. Pruebas de laboratorio

Los péptidos natriuréticos (péptido natriurético B [BNP], o la por-
cién N-terminal del propéptido natriurético tipo B [NT-proBNP])
pueden ser Gtiles en la identificacién de pacientes con riesgo au-
mentado de MSC en la poblacién general'°®o en pacientes con
enfermedad coronaria.®® No hay suficiente evidencia para el uso
de péptidos natriuréticos tipo b como método de seleccién parala
necesidad de un DAI."™

5.1.3. Pruebas no invasivas e invasivas

5.1.3.1. Electrocardiograma y monitorizacién
electrocardiografica ambulatoria?

El ECG de 12 derivaciones es una herramienta importante para el
diagnoéstico de las enfermedades subyacentes, |a estratificacion del
riesgo en ciertas poblaciones y el diagnéstico del tipo de arritmia
ventricular, si se ha logrado registrar. La documentacion de arrit-
mias relacionadas con sintomas es clinicamente fundamental, pero
puede ser todo un reto cuando se trata de eventos esporadicos. El
tipo de dispositivo para la monitorizacién electrocardiografica y el
tiempo de registro deben, por tanto, ajustarse a la frecuencia de los
eventos clinicos. La monitorizacién durante un periodo de 24—48h
(la«monitorizacién tipica con Holter») es laadecuada paraarritmias
diarias,"™ mientras que la monitorizacién intermitente durante un
periodo de tiempo mayor, con monitorizacién electrocardiografi-
ca activada por los propios pacientes (o dispositivos méviles para
la salud/smartphones) es preferible para eventos poco frecuentes.™
El Holter implantable subcutaneo puede ser til para el diagndsti-
co de arritmias en pacientes con sintomas potencialmente letales,
como el sincope de origen desconocido.™

5.1.3.2. Electrocardiograma de sefial promediada

El electrocardiograma de sefial promediada (ECG-SP) puede de-
tectar sefales de muy baja amplitud («potenciales tardios») en la
porcién terminal del QRS™ utilizando tres medidas en el dominio

del tiempo: duracién del QRS, duracién de la senal de baja ampli-
tud (<40 WV) y media cuadratica en los 40 ms en la porcidn ter-
minal del QRS." Las anomalias en el ECG-SP también se pueden
evaluar con un andlisis en el dominio de la frecuencia." El ECG-SP
puede contribuir al diagnéstico de la MAVD."

5.1.3.3. Ergometria

La ergometria es Gtil para el diagndstico y la evaluacion de la
respuesta a la terapia en pacientes con sospecha/confirmacion
de alteraciones del ritmo dependientes del sistema adrenérgi-
co, como la TV monomoérfica idiopatica inducida por el ejercicio,
laTVP o la TV bidireccional en la TVPC."""® E| QTc durante en el
4° minuto del periodo de recuperacién tras la ergometria puede
contribuir al diagnéstico del SQTL.™

5.1.3.4. Pruebas de imagen

La imagen cardiaca es fundamental para evaluar la funcién car-
diaca y detectar cardiomiopatias (capitulo 10 ESC CardioMed).™°
Un estudio de imagen negativo apoya el diagndstico de enferme-
dad eléctrica primaria en un paciente con arritmia ventricular. La
ecocardiografia esta ampliamente disponible y es la herramienta
diagnéstica y de estratificacion de riesgo de primera linea en la
enfermedad valvular, la enfermedad coronaria, la MCD, la MCH,
la MAVDy el ventriculo izquierdo no compactado (VINC). La eva-
luacién ecocardiografica del strain permite la diferenciacion entre
el movimiento activo y pasivo de los segmentos miocardicos y la
deteccién precoz de la disfuncién miocardica. Las alteraciones en
la movilidad de la pared pueden ser indicativas de infartos previos,
miocardiopatias o enfermedad inflamatoria. El strain longitudinal
global es una medida precisa de la funcion del ventriculo izquierdo
(VD) y puede detectar cambios sutiles en la funcion del VI con FEVI
todavia conservada.™ La evaluacion ecocardiografica del strain per-
mite la deteccidn de dispersion mecanica como reflejo de la con-
traccion heterogénea que podria estar asociada con un aumento
del riesgo de arritmia ventricular

Actualmente, la RMC aporta la medicién mas precisa y reprodu-
cible de la funcién sistélica auricular y biventricular global y regional
y puede detectar edema miocardico, fibrosis, infiltracién y defectos
de perfusion (capitulo 11.4 ESC CardioMed).”?s La RMC es mas sensible
que la ecocardiografia para el diagnéstico de la MAVD,? resulta diag-
nostica en el VINCy puede detectar aneurismas apicales en la MCH.
La deteccion de fibrosis por el realce tardio de gadolinio contribuye a
la estratificacion del riesgo de arritmia ventricularen la MCH y en la
MCD y potencialmente en el sindrome de prolapso de la valvula mi-
tral®*™ Las nuevas técnicas de mapeo miocardico pueden detectar
fibrosis difusa y ser sugestivas de etiologfas con hipertrofia ventricu-
larizquierda (HVI) para guiar terapias especificas, p. €j., enfermedad
de Fabryy amiloidosis. Su valor prondstico sigue bajo evaluacién.

Las imagenes cardiacas por tomografia computarizada (TC) tie-
nen la ventaja de una alta resolucion espacial (capitulo 12.1 ESC Car-
dioMed).* La sincronizacién con el ECG, las secuencias adicionales
deapneay los betabloqueantes para disminuir la frecuencia cardiaca
mejoran la calidad de la imagen. La exposicion a la radiacion es simi-
lar a la de una coronariografia. La tomografia computarizada con an-
giografia (angioTC) es el método preferido para descartar estenosis
de las arterias coronarias en pacientes con baja probabilidades de en-
fermedad coronaria.®™* 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 provocacién diagnésticas

Seresumenenlatabla 6. Las pruebas mas cominmente utilizadas
son las pruebas de bloqueo de los canales de sodio para el sindro-
me de Brugaday el test de adenosina para excluir la preexcitacion
latente."* El test de epinefrina puede ser (til 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 ergometria.” El vasoespasmo coronario como
causa de FV en ausencia de enfermedad coronaria obstructiva/
miocardiopatia puede comprobarse con aumento gradual de do-
sis intracoronarias de acetilcolina/ergonovina.

5.1.3.6. Estudio electrofisiolégico

Los estudios electrofisioldgicos (EEF) incluyendo la medicién de
los intervalos basales (p. €j., intervalo auricula—His [AH] e inter-
valo His—ventriculo [I-HV]), la estimulacién eléctrica programada
(EEP) y el mapeo electroanatémico se pueden utilizar con propé-
sitos diagndsticos y para guiar la terapia.*™° El rendimiento de
la EEP varia segln la cardiopatia subyacente y su gravedad, la
presencia o ausencia de TV espontanea, la farmacoterapia con-
comitante, el protocolo de estimulacion y lo(s) punto(s) de esti-
mulacién. Los protocolos tipicos incluyen estimulacion de 2 sitios
ventriculares derechos (VD) con 2—3 ciclos base, introduccién de 3
estimulos y administracion de isoprenalina #8512

En la actualidad, la EEP se emplea generalmente para confirmar
el diagnéstico de TV e inducir arritmias ventriculares cartografiables
siendo la ausencia de inducibilidad el objetivo de la ablacién. El DAI
esta generalmente indicado en los pacientes con insuficiencia cardia-
cay FEVI <35%, por tanto, lainduccién de TV/FV antes de la implanta-
cién no es necesaria. En pacientes con cardiopatia estructural y FEVI
ligeramente reducida o conservada que presenten sincope de origen
desconocido, la induccién de una TVMS mediante EEP puede ser (til
paraidentificar la causa subyacentey para predecir eventos posterio-
res.* La induccién de FV/TVP en las cardiopatias estructurales se
considera generalmente un hallazgo inespecifico. s+

En los casos de enfermedad eléctrica primaria, la EEP no tiene
valor prondstico, aunque ciertas evidencias apuntan a su utilidad
enelsindrome de Brugada.'” El estudio electrofisiol6gico invasivo
puede tener implicaciones clinicas importantes en los pacientes
con distrofia miotdnica.™

Con los avances en el mapeo de alta densidad, los mapas de
voltaje, las métricas de conduccién/repolarizacién y el fracciona-
miento del ECG se pueden utilizar para identificar las dianas de
ablacién o diagnosticar miocardiopatias. La cartografia endocar-
dica puede ser Gtil en la diferenciacién de la MAVD de la TV con
tracto de salida benignay en la localizacién de biopsias cuando se
sospeche miocarditis, MAVD y sarcoidosis.'s8-'62

5.1.4. Pruebas genéticas

La secuenciacion masiva en paralelo o de tltima generacién ha au-
mentado la disponibilidad de las pruebas genéticas a precios redu-

cidos. La mayoria de las pruebas o tests genéticos cardiacos utilizan
grandes paneles de genes determinados por sus asociaciones con
enfermedades generadas en investigaciones anteriores, p. €j., ge-
nes candidatos.® Sin embargo, la utilidad de muchas asociaciones
genéticas anteriores se ha cuestionado. Por tanto, no se recomienda
incluir genes dudosos en los paneles diagndsticos rutinarios.’* % En
los estudios del genoma completo se han identificado variaciones
genéticas comunes, polimorfismos de un solo nucleétido, que pue-
den causar o modificar formas clinicas en el sindrome de Brugada,
el SQTL, la MCH y la MCD. Las puntuaciones de riesgo poligénico,
medidas derivadas de los efectos cumulativos de estos polimorfis-
mos nucleétidos pueden, por tanto, jugar un papel en el diagnésti-
coy el pronéstico de estas enfermedades en el futuro.#-"72

La secuenciacién produce datos digitales que requieren un poste-
rior andlisis bioinformatico que permita la correcta confirmacién de
la mayoria de las alteraciones de ADN que afectan al marco de lec-
tura de cada gen.” Los resultados mas comunes son variantes de un
solo nucleétido que causan sustituciones simples de un aminoacido
(mutacién con cambio de sentido o missense), mutacion sin sentido
(nonsense) o mutacion en los sitios de corte y empalme (splicing). Las
inserciones o deleciones son méas raras. La relevancia clinica de la ma-
yorfa delas variantes no codificantes todavia esta por determinar.”s

El marco para la interpretacién de la causalidad de las enfer-
medades por variaciones genéticas se ha estandarizado en cinco
clases: V «patogénica»; IV «probablemente patogénicax; Ill «va-
riante de significado incierto»; Il «probablemente benigna» y |
«benigna». Se emplea una combinacién de evidencias: asociacién
gen-enfermedad; presencia de la variante en poblaciones sanasy
fallecidas; datos informaticos; datos funcionales in vitro e in vivoy
datos segregados por familia.””

Una mutacién (variacién clase IV o V) se puede emplear de for-
ma inmediata para la confirmacién del diagnéstico en probandos
(el primer miembro de la familia afectado) o para el diagnéstico ini-
cial de familiares y puede ayudar a guiar el tratamiento y el pronés-
tico. Se recomienda la evaluacion periédica de todas las variaciones
declase llly V.78

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

Las pruebas genéticas y clinicas inicamente 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 cardiélogos experimentados que puedan dirigir
las pruebas de la forma clinica correcta.*"7-7° Una prueba ne-
gativa no excluye el diagnéstico y no deberia utilizarse con este
propésito. Un marco para las pruebas genéticas y otras variantes
clinicas para las enfermedades eléctricas basado en la evidencia
esta disponible enlatabla 7.
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Tabla 7. Sugerencias de pruebas genéticas y complementarias de probandos y familiares de pacientes con enfermedades eléctricas primarias

Sindrome de Brugada TVPC Sindrome de

repolarizacién precoz

Prueba genética
Probandos Prueba Fundamental ECG ECGy ECG con Ergometria Ver seccion 5.2.3, ECG
clinicainicial | paradiagnéstico | Ergometria derivaciones escenario 3

precordiales altas
Test de provocacion
con bloqueadores de
canales del sodio-*

Otras pruebas/ Excluir SQTL Excluir fenocopia® Excluir Holter/ecocardiografia
procedimientos adquirido fenocopia®/
cardiopatia
estructural
Seguimiento 1-3 afos dependiendo del nivel de riesgo
Familiares Examenes ECC ECGy ECG con ECC ECCyECG con ECC
clinicos de Ergometria derivaciones Ergometria derivaciones Ecocardiografia
deteccién (si posible) precordiales altas; Desde precordiales altas
Desde el iniciar a los 10 afios nacimiento Ergometria
nacimiento Prueba de Ecocardiografia™?

provocacién con
bloqueadores de
canales del sodioS;
empezaralos16
afios a no serque
esté clinicamente
indicado.co®

Seguimiento | Formaclinicay

. 1-3 afios dependiendo del nivel de riesgo
variante clase IV/V 3 P g

Sin forma clinica
ysinvariante de Alta
clase IV/V

ECG: electrocardiograma; SQTL: sindrome de QT largo; TVPC: taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica.
Incluyendo pruebas neonatales

®Una fenocopia tiene las caracteristicas de una enfermedad genética, pero se produce de forma ambiental.

‘No en caso de patron ECG de Brugada tipo 1.

Tabla de recomendaciones 2. Recomendaciones para pruebas genéticas

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomiendan las pruebas genéticas cuando se diagnostique una enfermedad con una base probablemente genética con riesgo de
arritmia ventriculary MSC en un paciente vivo o fallecido.*¢

Cuando se identifique una variante potencialmente patogénica, se recomienda la evaluacion de la patogenicidad empleando un marco
reconocido internacionalmente.’”

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

Se recomienda que un equipo multidisciplinar de expertos esté al cargo de las pruebas genéticas y del asesoramiento sobre las

. e C
potenciales consecuencias.
Se recomienda que las variantes de clase Il (variantes de significado incierto) y de clase IV se evaliien para segregacion en familias donde C
sea posibley la variante se reevale periédicamente.
No se recomiendan las pruebas genéticas para pacientes indice sin evidencias suficientes de enfermedad genética. C

MSC: muerte stbita cardiaca
Clase de recomendacién
®Nivel de evidencia
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5.2. Evaluacion diagnéstica en la presentacion
inicial por arritmia ventricular en pacientes
sin cardiopatia conocida

La arritmia ventricular y la MSC (reanimada) son las primeras
manifestaciones frecuentes de una enfermedad cardiaca desco-
nocida. Se facilita una evaluacién diagnéstica exhaustiva para los
cinco escenarios mas comunes:

5.2.1. Escenario 1: Hallazgo casual de taquicardia
ventricular no sostenida

Se presenta un algoritmo para la evaluacion de pacientes con ha-
[lazgo casual de TVNS en la figura 2.

El hallazgo casual de una TVNS es comtn durante la evaluacién
cardiolégica rutinaria (p. €j., para enfermedades no cardiacas, antes
del inicio de tratamientos oncolégicos y de la participacién en depor-
tes) y las evaluaciones antes de la anestesia/sedacion para procedi-
mientos no cardiacos.® Los pacientes con hallazgo casual de TVNS
requieren una evaluacion en profundidad. Un sincope reciente con

sospecha de origen cardiaco es unsintoma dealto riesgoy conllevain-
greso hospitalario.”® Esimportante evaluar la morfologia de la TVNS
(polimérfica o monomérfica). Las morfologias tipicas de la TVNS
(figura 3) pueden sugerir un origen idiopatico con pronéstico favora-
ble. Por el contrario, las EV con acoplamiento corto que inician TVP
no sostenida o TVNS monomérfica con ciclos cortos (generalmente
<300 ms, media 245 + 28 en una serie) pueden identificar a pacientes
con mayor riesgo de MSC.**’ E| ECG de 12 derivaciones en reposo es
el método de evaluacién de primera linea y puede mostrar sintomas
de cardiopatia estructural o enfermedades eléctricas primarias (ca-
pitulo 8.6 ESC CardioMed).”®® La ecocardiografia es la modalidad de
imagen de primera linea que aporta informacién relevante sobre la
funcion cardiaca y una potencial cardiopatia estructural (capitulos
103, 1010 y 1012 de ESC CardioMed).2*"™° La monitorizacién con
Holter puede ser Gtil para evaluar la frecuencia de la TVNS y las EV
relacionadas (capitulo 8.9 de ESC CardioMed).”' Ademas, 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 Gltimo es importante si la TVNS no se ha documentado
con anterioridad en un ECG de 12 derivaciones.”

-

Antecedentes personales
(factores de riesgo
cardiovascular, sintomas,

Evaluacién para TVNS
(longitud del ciclo, morfologfa,

Paciente con hallazgo casual de TVNS

(MSC, enfermedad eléctrica

~

Pruebas de laboratorio
(electrolitos, NT- proBNP,

Antecedentes familiares

|
|

Ver seccion
EV/TV idiopaticas

Alta hospitalaria®

N

inducibilidad con ejercicio) comorbilidades, primaria, miocardiopatia) TSH/T4)
(Clasel) medicamentos)

Evaluacién Sincope arritmico por TVNS monomérfica rapida o EV de Considerar

ambulatoria @ acoplamiento corto seguidas de TVNS polimérfica ingreso

| l |
ECCde12 Ecocardiografia Holter >24 h
derivaciones (Clase I) (Clasel) (Clase lla)

Indicativa de origen Indicativa de Cardiopatfa Indicativa/Diagnéstica de

idiopatico® estructural enfermedad eléctrica

l l primaria®
Carga de TVNS/EV >10% Excluir enfermedad

coronaria¢

RMC (Clase lla)

! \

Se necesitan mas pruebas
segln el diagndstico mas
probable

Iraseccién
Enfermedad eléctrica primaria

/

Figura 2. Algoritmo para la evaluacion de pacientes que presenten hallazgo casual de taquicardia ventricular no sostenida.

ECC: electrocardiograma; EV: extrasistoles ventriculares; MSC: muerte sibita cardiaca; RMC: resonancia magnética cardiaca; TVNS: taquicardia
ventricular no sostenida. *Morfologia electrocardiografica indicativa de TSVD u origen fascicular, antecedentes familiares negativos, ECC de
12 derivaciones y ecocardiografia normales. °Pej., alteraciones de la conduccién AV, ondas Q, complejo QRS ancho, desviacion de las ondas
ST/T, voltajes inusualmente bajos o altos. Disfuncién/dilatacién/hipertrofia/ adelgazamiento de la pared ventricular, alteraciones de la
contractibilidad, EV/TVNS multitépicas /aumento de la carga de arritmia ventricular con el ejercicio. Pej., patrén de Brugada, QT largo/corto,
arritmia ventricular polimoérfica/bidireccional con el ejercicio. “Pruebas diagnésticas para excluir la enfermedad coronaria segtn el perfil del
pacientey los sintomas. *Considerar reevaluacién en caso de nuevos sintomas o cambios en el estado del paciente.
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La ergometria puede ser (til 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 idiopatico, debe hacer sospechar la presencia de cardio-
patia estructural y requiere aconsejar el abandono del ejercicio fi-
sico hasta el diagnésticoy la iniciacidn del tratamiento adecuado.

Se debe descartar enfermedad coronaria significativa subyacente
segln la probabilidad pre-test de cada paciente.

La RMC se debe considerar cuando se sospechen miocardiopa-
tias o enfermedades inflamatorias en la evaluacién inicial (capitulo
10.4 de ESC CardioMed). Ademas, la CMR puede identificar dreas de
fibrosis como sustrato de la TVNS.'»

” \
J,{ | |
A
i

B, )

Figura 3. Morfologias tipicas de la taquicardia ventricular idiopatica.

BRDHH: bloqueo de la rama derecha del haz de His; BRIHH: bloqueo

de laramaizquierda del haz de His; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular; VI: ventriculo izquierdo

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

Recomendaciones

Clase* Nivel®

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

En pacientes con arritmia ventricular de nueva documentacion (EV frecuentes, TVNS, TVMS) y sospecha de cardiopatia estructural lla
diferente a la enfermedad coronaria tras la evaluacién inicial, se debe considerar una RMC.19495

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

EV: extrasistoles ventriculares; RMC: resonancia magnética cardiaca; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida

Clase de recomendacién
®Nivel de evidencia
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5.2.2. Escenario 2: Presentacion inicial de taquicardia
ventricular monomorfica sostenida

Se presenta un algoritmo para la evaluacién de pacientes con pri-
mer episodio de TVMS en la figura 4.

La mayoria de los pacientes con TVMS también presentan
cardiopatia estructural subyacente. La TVMS en la cardiopatia
estructural se debe principalmente a la reentrada en relacion con
cicatricesy solo en algunos casos a la reentrada por un sistema de
conduccién enfermo o de origen focal.

El diagndstico de la etiologia subyacentey la identificacion de pa-
cientes con TV idiopatica es importante. La evaluacién inicial incluye
la historia clinicay los antecedentes familiares exhaustivos, un ECGde
12 derivaciones y una ecocardiografia. El registro con un el ECC de 12
derivaciones con TV esta indicado cuando aporte informacién rele-
vante sobre el sitio de origen de la TV. Las morfologias especificas de
TV (tracto de salida del ventriculo derecho [TSVD] u origen fascicular)
(figura 3) en ausencia de antecedentes familiares de miocardiopatias
sin evidencias de cardiopatia estructural sugieren TV idiopatica.*®
Las morfologias electrocardiograficas atipicas y las presentaciones
clinicas poco frecuentes deberian hacer sospechar la presencia de
cardiopatia estructural incluso si el ECG basaly la ecocardiografia son
normales. En este caso, se deberia considerar la evaluacién adicional
con RMC.** La taquicardia ventricular por reentrada rama-rama simi-
lar al patrén de bloqueo de rama en el ECG es una caracteristica del
deterioro de la conduccién, p. €j., en la MCD, la distrofia miot6nicay
tras cirugfa valvular (figura s).

Silaevaluaciéninicial hace sospechar la existencia de enfermedad
coronaria subyacente, una coronariografia puede excluir enfermedad
coronaria significativa. Si el ECG y la ecocardiografia sugieren mio-
cardiopatia, la RMC aporta informacion diagnéstica relevante sobre
la distribucion de las cicatrices y las caracteristicas del tejido (seccién
5.1.3.4). Cuando la evaluacién no invasiva no sea concluyente, se pue-
den considerarel mapeo electroanatémicoy la EEP para el diagnéstico
diferencial entre TVidiopaticay MAVD’ La biopsia guiada por mapeo
electroanatémico puede aportar un diagnéstico tisular para la MAVD
y las enfermedades inflamatorias con distribucion focal (p. €j., sarcoi-
dosis cardiaca).**'*° En los casos en los que se sospeche enfermedad
inflamatoria, la tomografia por emision de positrones (PET-TAC), las
pruebas serolégicas para enfermedades autoinmunitarias y las biop-
sias del tejido afectado son parte de la evaluacion diagnéstica. 202

Tabla de recomendaciones 4. Recomendaciones para la evaluacién
de pacientes que presenten un primer episodio de taquicardia
ventricular monomérfica

Recomendaciones Clase* Nivel®

En pacientes con un primer episodio de TVMS, se
pueden considerar el estudio electrofisioldgico, el
mapeo electroanatémico y las biopsias guiadas por
mapeo para la evaluacion etioldgica.”1922

TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida
Clase de recomendacién
®Nivel de evidencia

5.2.3. Escenario 3: Superviviente de parada cardiaca

Se presenta un algoritmo para la evaluacién de supervivientes de
parada cardiaca en la figura 6.

Se recomienda una coronariografia urgente en los pacientes que
presenten infarto agudo de miocardio con elevacién del segmento
ST (IAMCEST).232¢ A pesar de los resultados dispares en los analisis
de datos agrupados,®" en tres ensayos controlados aleatorizados
(ECA) no se han encontrado beneficios de la coronariografia tempra-
na en pacientes con parada cardiaca sin elevacién 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
coronariografia estd indicada. La TC toracica y cerebral puede identi-
ficar de forma precisa las causas no cardiacas de una parada cardiaca
reanimada,®*asi como los resultados de los analisis de sangre para
las determinaciones toxicoldgicas pertinentes.?** La retencién y el
almacenamiento de muestras de sangre aptas permitira una evalua-
cién diagndstica posterior, incluyendo el analisis de ADN 2

Tabla de recomendaciones 5. Recomendaciones para la evaluacion
de supervivientes de parada cardiaca sibita

Recomendaciones Clase* Nivel®
Evaluacion diagnéstica

Se recomienda la evaluacién de un superviviente de
parada cardiaca sin causa extracardiaca obvia por
parte de un equipo multidisciplinar.77:5-25¢

En pacientes con inestabilidad eléctrica tras parada
cardiaca con sospecha de isquemia miocardica en
curso esta indicado realizar una coronariografia.

En supervivientes de parada cardiaca sibita, la TC
toracicay cerebral se debe considerar cuando el paciente
cumpla los requisitos y el ECG y la ecocardiografia no
sean consistentes con una causa cardiaca. #>%7

En supervivientes de parada cardiaca se recomienda
recoger muestras de sangre en el momento de
presentacion para potenciales pruebas toxicoldgicas
y genéticas.s***

En supervivientes de parada cardiaca se recomienda la
repeticion del ECG de 12 derivaciones durante el ritmo
estable (incluyendo derivaciones precordiales altas) asi
como la monitorizacién cardiaca continua.?°%

La ecocardiografia se recomienda para la evaluacion
de la estructuray la funcién cardiaca en todos los
supervivientes de muerte sibita cardiaca.

Las técnicas de imagen coronariay la RMC con realce
tardio de gadolinio se recomiendan para la evaluacién
delaestructuray la funcién cardiacas en todos los
supervivientes de parada sibita cardiaca que no
presenten una causa clara subyacente. 222223226

Se recomiendan los tests de bloqueo de los canales
de sodioy la ergometria en todos los supervivientes
de parada cardiaca stbita sin una causa clara
subyacente'ﬂzzzz,zs&—zso

En supervivientes de parada cardiaca sibita, se
pueden considerar las pruebas con ergonovina,
acetilcolina o hiperventilacion para el diagnéstico del
vasoespasmo coronario.*°'

DCl: dispositivos cardiacos implantables; ECC: electrocardiograma; RMC:
resonancia magnética cardiaca

TC: tomografia computarizada

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia
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Antecedentes personales

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

inducibilidad L cardiovascular, sintomas,
inducibilidad con ejercicio) T
(Clase )

medicamentos)

ECG de 12 derivaciones Ecocardiografia
(Clasel) (Clasel)

enfermedad eléctrica

(factores de riesgo Antecedentes familiares (MSC, Pruebas de laboratorio

primaria, miocardiopatia) TSH/T4)

(electrolitos [NT-]proBNP,

Ver seccién EV/TV idiopéticas Coronarlografla

Enfermedad coronaria Ir a la seccién
Enfermedad coronaria

Excluir enfermedad
coronaria®

RMC (Clase lla)

J;—?

I
!

PET-TAC

Biopsia cardiaca/tisular

Pruebas serolégicas para
enfermedades autoinmunes

Biopsia guiada por mapeo
(siinvolucracién de
regiones ventriculares)

(Clase I1b)

\
Continuar evaluacién
Ira seccion MAVD segin el diagnédstico
més probable

-

Ira seccién
Enfermedades cardiacas
inflamatorias

%

Figura 4. Algoritmo para la evaluacion de pacientes que presenten un primer episodio de taquicardia ventricular monomérfica sostenida.
AV: auriculoventricular; CE: cardiopatia estructural; ECG: electrocardiograma; EV: Extrasistoles ventriculares; MAVD: miocardiopatia
arritmogénica del ventriculo derecho enfermedad coronaria; RMC: resonancia magnética cardiaca; MSC: muerte stbita cardiaca;
PET-TAC: tomografia por emisién de positrones; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida;

VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo. *Morfologia electrocardiografica indicativa de tracto de salida del VD u origen fascicular, sin
antecedentes familiares, ECG de 12 derivaciones y ecocardiografia normales. °P ej., ondas Q, fragmentacin del QRS, anormalidades en ST/T,
alteraciones de la contractilidad en territorios coronarios. P Ej., alteraciones de la conduccién AV, ondas Q, complejo QRS ancho, inversion de
laonda T, voltajes inusualmente bajos o altos. Disfuncién/dilatacién/hipertrofia/ estrechamiento de la pared ventricular, alteraciones de la
contractibilidad, EV/hipocinesia difusa. ¢Pruebas diagnésticas para excluir enfermedad coronaria segin el perfil del paciente y los sintomas.
eSegln los criterios revisados del grupo de trabajo."s'P Ej., alteraciones de la conduccién AV, voltajes inusualmente bajos o altos, QRS ancho
desviaciones de las ondas ST/T, dilatacién y disfuncién del VI, realce tardio de gadolinio sin distribucién isquémica.
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Figura 5. Taquicardia ventricular por reentrada rama-rama. ECGC: electrocardiograma; TV: taquicardia ventricular

Cualquier trazado electrocardiografico aportado por los
servicios de emergencia, asi como la consulta de las graba-
ciones de los dispositivos electrénicos implantables también
pueden contribuir al diagnéstico.?*° El ECG de 12 derivacio-
nes en reposo (incluyendo derivaciones precordiales altas)?*®
es fundamental y debe repetirse de forma regular durante la
recuperacion. Se recomienda la monitorizacidon continua del
ritmo cardiaco hasta el tratamiento definitivo.?"?? La ecocar-
diografia puede permitir el diagndstico precoz para identificar
cualquier anomalia estructural.?**?* Las imagenes coronarias
seran relevantes para la exclusion de enfermedad coronaria,
diseccién o anomalias.52?24 La tomografia de coherencia 6ptica
y la ecografia intravascular pueden ser Gtiles para caracterizar
la estenosis/estabilidad de las placas y los mecanismos subya-
centes a la estenosis.??s La RMC ha demostrado repetidamen-
te su valor cada vez mayor para el diagnéstico, especialmente
para la miocardiopatia oculta.”"?*722¢ | g5 enfermedades eléc-
tricas primarias pueden descubrirse con maniobras de provo-
cacion como el bloqueo de los canales de sodio, 25?23 e test
de bipedestacion, el test de adenosina, el test de adrenalina?,

los tests de ergonovina/acetilcolina,?**%¢° el estrés mental 24242
y las ergometrias."6"7"9232243 | o5 estudios electrofisiolégicos
y el mapeo electroanatémico pueden ser Gtiles para aportar
informacion especifica sobre los mecanismos implicados en
la parada cardiaca en cada paciente asi como para ofrecer op-
ciones terapéuticas en determinados pacientes.?**24 Las prue-
bas genéticas pueden identificar causas moleculares de MSC
al identificar mutaciones patogénicas en genes asociados con
formas clinicas especificas.?3249.25¢

5.2.4. Escenario 4: Victima de muerte siibita

Se presenta un algoritmo para la evaluacion de victimas de MS en
lafiguraz.

Se pueden identificar potenciales cardiopatias genéticas en el
25-49% de los casos de MSC en jévenes (<50 afios). También pue-
den afectar a los familiares del fallecido.?*?¢%° Para encontrar la
causa de la muerte, esimportante recopilar todos los datos dispo-
nibles sobre sintomas anteriores, comorbilidades y antecedentes
familiares 2656215262263
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El principal papel de laautopsiaenla MS esestableceruna cau-
sa de la muerte. Un patdlogo experto en cardiologfa, puede cam-
biar el diagnéstico inicial en el 41% de los casos, lo que subraya la
necesidad de que la evaluacion la lleve a cabo un experto.263-2% | as
cardiopatias hereditarias que se pueden identificar durante la au-
topsia incluyen las miocardiopatias (MCH, MCD, MAVD) y la enfer-
medad coronaria prematura.??"525 Un panel toxicoldgico puede
revelar sobredosis o polifarmacia en el 31-56% de los casos de MS
en jévenes.?2¢® En los casos con autopsia y pruebas toxicolégicas
negativas, puede aplicarse el término «<muerte sibita arritmica»
y considerar la enfermedad eléctrica primaria como causa poten-

cial 56183223253 | 3 conservacion de tejido para la extraccion del ADN
es importante para las pruebas genéticas post mortem, donde el
rendimiento puede llegar a uno de cada tres.’®326927°

La evaluacién clinica de familiares de primer grado es impor-
tante si la causa de la muerte sigue sin determinarse tras la au-
topsia (seccién 5.2.5., escenario 5) o se sospecha que puede ser
hereditaria, con unas tasas de rendimiento diagnéstico de las
evaluaciones genéticas y clinicas del 18—53%.%22%7"" | as pruebas
genéticas post mortem en la victima, centradas en la causa de la
muerte, identifican mutaciones en aproximadamente un tercio
de los casos 56266:269

/

Evaluacion de las caracteristicas
del pacientey las circunstancias
de la parada cardiaca stbita

Mas evaluaciones siguiendo la
guia para IAMCEST

(Clasel)

Ecocardiografia
(Clasel)

TC toracicoy cerebral (Clase Ila)

Recogida de muestras de sangre para pruebas
toxicoldgicasy genéticas (Clase I)

Revisar/repetir ECG (Clase I)

Figura 6. Parte1.
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4 N

Mas evaluaciones
segin el diagndstico
mas probable. Si
IAMCEST, ir al escenario
2: Paciente con primer
episodio de IAMCEST¢

=

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

Ergometria (Clase )

- /

Figura 6. Parte 2. Algoritmo para la evaluacién de supervivientes de parada cardiaca. ECG: electrocardiograma; cardiopatfa estructural; FA:
fibrilacién auricular enfermedad coronaria; FV: fibrilacion ventricular; IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevacién del segmento ST;
RMC: resonancia magnética cardiaca; TC: tomograffa computarizada; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida. *GPC de la ESC de
2017 para el tratamiento del infarto agudo de miocardio en pacientes con elevacién del segmento ST.2*Descartar cardiopatia estructural seglin
la edad del paciente y sus caracteristicas; la duracién del QT debe reevaluarse varios dias tras la parada. ‘Considerar TC cardiaca/coronariografia
segln las caracteristicas del paciente y el contexto clinico. ¢La funcién ventricular izquierda por ecocardiografia debe reevaluarse varios dias
tras la parada para excluir el aturdimiento como causa de la disfuncién sistélica. °En caso de alta sospecha clinica (sintomas tipicos y elevacion
transitoria del ST durante la monitorizacidn), las pruebas para el vasoespasmo coronario se pueden considerar antes.
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Autopsia completa?
(Clase I)

Almacenar sangre para posibles pruebas toxicol4gicas
(Clasel)

Y

Derivar a los familiares de primer
grado a evaluaci6n cardiaca
(Clasel)

Pruebas genéticas postmortem con
asesoramiento genético
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Figura 7. Algoritmo para la evaluaci6n de victimas de muerte stbita cardiaca. MS: muerte siibita; MSC: muerte stbita cardiaca. *Se recomienda
una autopsia, preferiblemente en todos los casos de MSy siempre en fallecidos menores de 50 afios. La autopsia deberia incluir una exploracién
macroscépica a histopatoldgica de todos los 6rganos. El corazdn deberia examinarlo un anatomopatélogo experto en cardiologia. Las
muestras aptas para extraccion de ADN deben almacenarse cuando se sospechen causas hereditarias o muerte inexplicada. "Dependiendo de
las circunstancias, las autopsias con hallazgos dudosos, las miocardiopatias no isquémicas y cuando se sospeche enfermedad coronaria con
hipercolesterolemia familiary diseccidn aértica. “Tras el consentimiento informado de los familiares.
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Tabla de recomendaciones 6. Recomendaciones para la evaluacién
de victimas de muerte stbita

dimiento diagnéstico general varia del 18 al 53%, dependiendo de
la poblacién y de los protocolos de investigacién clinica.?® Las etio-
logias incluian SQTL, sindrome de Brugada y TVPC, asi como otras

Recomendaciones Clase* Nivel® enfermedades, como miocardiopatias.?”¢ Los protocolos de todos
La investigacion de M inesperadas, especialmente los estudios se basaron en un enfoque inicial en el que se evaluaban
si se sospecha enfermedad hereditaria, debe ser una B los informes patoldgicos del fallecido, los antecedentes médicos y
prioridad de salud piblica.20%56 las circunstancias de la muerte y posteriormente se ofrecié una eva-
En casos de MS, se recomienda recabar una luacién clinica a los familiares con unos minimos que incluian ante-
descripcién detallada de las circunstancias cedentes personales fisiolégicos, antecedentes familiares, examen
de la muerte, los sintomas anteriores a la muerte, B fisico, ECG con ergometriay ecocardiografia.?325252:277-262
los antecedentes familiares y revisar toda la Se diferenciaron en la frecuencia del uso de pruebas adicionales,
historia clinica.?* como ECG con derivaciones altas, monitorizacién con Holter, electro-
Se recomienda una autopsia exhaustiva, idealmente cardiograma de sefial promediada, RMCy tests de provocacién.* El
en todos los casos de MS y siempre para los menores B bloqueo de los canales de sodio y el ECG con derivaciones altas que
de 50 afios,1#3264265.267:269270 se llevaron a cabo de forma sistematica a familiares aportaron un
En casos de MSC, se recomienda recopilar muestras rendimiento diagnéstico del 28% en el diagnéstico de sindrome de
aptas para la extraccién de ADN y consultar a un Brugada en uno de los estudios;*® sin embargo, hay dudas por falsos
patélogo experto en cardiologia cuando se sospeche B positivos.®® Méas aln, el test de adrenalina no se ha estudiado de for-
una causa hereditaria o no se establezca la causa de ma sistemdtica en familias con muerte stibita arritmica, pero el panel
la muerte. >+ del presente documento opina que podrfan ser de utilidad en pacien-
Los analisis toxicoldgicos se recomiendan en los B tes en quienes se sospeche TVPCy que no puedan hacer ejercicio.™
casos de MS con causa incierta de la muerte *7 Los datos mds recientes indican un rendimiento genético del
Para la MSC de causa desconocida o con sospechas 13% en los casos de muerte sibita arritmica. 7818327628 E| segui-
de ser hereditaria, se recomienda la realizacién de B miento rutinario de familias sin diagnéstico aporta muy poco a nue-
pruebas genéticas dirigidas a la causa 5266269 vos diagnésticos,?* aunque se puede hacer seguimiento a los hijos
Tras una muerte sdbita arritmica, se recomiendan jovenes de los fallecidos para enfermedades que se manifiesten en
las pruebas genéticas post mortem centradas en laedad adulta.™
las principales enfermedades eléctricas cuando el 3 Enlos casos en los que la autopsia era ambigua o sino se habia
fallecido sea joven (<50 afios) o las circunstancias y llevado a cabo en un caso de MSCjoven con antecedentes familia-
los antecedentes familiares apoyen una enfermedad res o personales que hacian sospechar de cardiopatia hereditaria,
eléctrica primaria.s6%22 L . P ., .-
entonces el rendimiento diagnéstico de la evaluacién familiar fue
Cuando se diagnostique una posible cardiopatia similar al de los casos de muerte stbita arritmica.?>%532"
hereditaria tras una autopsia, se recomienda derivar B
alos familiares de primer grado a una evaluacién . . .,
cardiaca en un centro especializado 7727 Tabla de recomendaciones 7. Recomendaciones para la evaluacién
de familiares de fallecidos por muerte stbita arritmica
En casos de MS sin autopsia en los que se sospeche
card.i(.)patfa her(-j*ditaria, se recomienda derive}r :.a los B —— ciaze” 'Nivel
familiares de primer grado a un centro especializado
para evaluaci6n cardiaca.?**%%7 La evaluacién de familiares de fallecidos por muerte
Tras una muerte sibita arritmica, se pueden sibita aI‘I’I/tI.T.lica se recqmienda:
considerar pruebas genéticas post mortem para genes C * para fam!l!ares de primer grado .
adicionales. + para familiares que son portadores de la mutacién
segin el andlisis de los antecedentes familiares B
Tras una muerte stbita arritmica no se recomienda + para familiares con sintomas sospechosos
la realizacion de tests genéticos que empleen B + cuando el fallecido tuviese <50 afios o si hay otros
secuenciacion exdmica o gendmica sin una datos circunstanciales o familiares que sugieran
hipotesis 74275 enfermedad hereditaria 222253.277.28
ADN: 4cido desoxirribonucleico; MS: muerte sibita; MSC: muerte Se recom,ienda iﬂcluir pruebas genéticasen la »
siibita cardiaca evalua‘cu.)n familiar cuando se c)ie.tecte una mutacion B
aClase de recomendacion patogénica en las pruebas genéticas post mortem en
bNivel de evidencia un fallecido por muerte sibita arritmica. €3253.277.28
Se recomienda incluir antecedentes médicosy un
5.2.5. Familiares de fallecidos por sindromes de muerte ;’:::;f;:igzIficeifj:rﬁ‘;’g’ r:‘;?aie;‘;ﬂfe'lffa onla 8
stibita arritmica evaluacion familiar basica de fallecidos por muerte
stibita arritmica.?2252253277281
Se presenta un algoritmo para la evaluacion de familiares de fa-
llecidos por sindromes de muerte stibita arritmica en la figura 8. En familias con muerte siibita arritmica sin
Los estudios que analizan a los familiares de fallecidos con sin- d'agnqsnco trasla e.va!uac'on dm'ce.l. 'n'FEa] s¢ C
o L . . . ) recomienda el seguimiento de los hijos jévenes de los
dromes de muerte stbita arritmica han identificado cardiopatias fallecidos hasta que alcancen la edad adulta 2
hereditarias subyacentes en familiares que se presuponen son la
causa de la muerte en ausencia de otros descubrimientos. El ren- Continiia
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Las pruebas farmacolégicas con bloqueadores de los
canales de sodio se deben considerar en familiares
de fallecidos por muerte stbita arritmica de 16 afios o
mayores cuando las pruebas iniciales o los resultados
de los probandos aumenten las sospechas de
sindrome de Brugada .7

lla B

Se pueden considerar la monitorizacién ambulatoria
del ritmo cardiaco y la RMC en familiares de 11b C
fallecidos por muerte stbita arritmica.?32527728

Los tests farmacoldgicos, incluido el de adrenalina
(si la ergometria 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 stbita arritmica con pruebas
basales normales.?2®

11b B

En familias con muerte stbita arritmica sin
diagnéstico tras la evaluacién clinica no se
recomienda el seguimiento de adultos asintomaticos,
que pueden recibir el alta con la recomendacién de
volver a consulta si desarrollan sintomas o si cambian
los antecedentes familiares.'®"2%

ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca
Clase de recomendacién
®Nivel 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.?®?% Sin embargo, la mayoria de las veces es dificil de-
terminar la causa subyacente exacta de las paradas cardiacas
y si son reversibles. Una evaluacién exhaustiva de los pacientes
con parada cardiaca es obligatoria si se desconoce la cardiopatia
subyacente o si se sospecha evolucién de la enfermedad (seccién
5.2.3, escenario 3). Los desequilibrios hidroelectroliticos, como la
hipopotasemia, pueden desencadenar arritmia ventricular y el
aumento rapido del potasio extracelular puede llevar a la asisto-
lia.?87-2%2 Otros factores, como la bradicardia, laisquemia, el espas-
mo coronario, la trombosis, la fiebre, la inanicién aguda y la dieta
pueden contribuir a desarrollar arritmia ventricular.?°-** Se reco-
mienda la correccion aguda de estos factores reversibles.

Se debe sospechar arritmias inducidas por farmacos en pa-
cientes tratados con firmacos que han demostrado alteraciones
de las propiedades eléctricas del corazén (p. ej., induciendo pro-
longacion de QRS o del QT) o desequilibrios hidroelectroliticos (p.
€j., tiazidas y diuréticos del asa). Cuando se sospeche de arritmia
inducida por fairmacos, cualquier firmaco causal debe retirarse y
aquellos que han demostrado prolongar el QT (p. €j., sotalol) de-
ben evitarse.®*#»*La hipomagnesemiay 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.? 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 estimulacién cardiaca transvenosa.

Los pacientes que sobrevivan a una parada cardiaca stbita
enel contexto de una causareversible pueden presentarunaalta
tasa de mortalidad.?® En un gran estudio observacional reciente
que incluyé a superviviente de una parada cardiaca atribuible a
una causa reversible y corregible®s, el implante posterior de un
DAl se asocié 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 profilactico
debe considerarse segtn la cardiopatia subyacente y la evalua-
cion individual del riesgo futuro de arritmia ventricular poten-
cialmente mortal.

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

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda la retirada de los medicamentos
dafinos cuando se sospeche que causan arritmias | B
ventriculares inducidas farmacolégicamente. 23294297

Se recomienda investigar las causas reversibles (p.
€j., desequilibrios hidroelectroliticos, isquemia,
hipoxemia, fiebre) en pacientes con arritmias
ventriculares 2%

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

DAI: desfibrilador automatico implantable; MSC: muerte sibita cardiaca
Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

Listado incompleto.

6.1.2. Tratamiento agudo de la taquicardia ventricular
monomorfica sostenida

Los pacientes que presenten TVMS deben recibir tratamiento
segln los sintomas y la etiologia (figura 9). Los pacientes que
presenten inestabilidad hemodinamica requieren cardioversion
sincronizada inmediata. Si la sincronizacién no fuese posible,
podria emplearse una descarga no sincronizada. La cardiover-
sién no esta indicada en pacientes con TVNS repetitivas (figura
10). Es importante documentar cualquier taquicardia con QRS
ancho hemodindmicamente bien tolerada con un ECG de 12 de-
rivaciones. Deben considerarse la administracién de adenosi-
na*° o las maniobras vagales con registro continuo con ECGC 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) ciclico
como mecanismo subyacente desencadenante de la TV2* La
fibrilacién auricular (FA) preexcitada puede reconocerse por el
patrén electrocardiografico rapido, ancho e irregular (FBI, por
sus siglas en inglés; fast, broad, irregular). Puede imitarala TVy
la administracién de medicamentos intravenosos que enlente-
cen la conduccién AV, como la adenosina, los betabloqueantes
y laamiodarona, debe evitarse.?° Se recomienda la terminacion
rapida de la TVMS incluso para TVMS toleradas, ya que puede
derivar en deterioro hemodinamico rapidamente.
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Evaluacién familiar en familiares de
primer grado, portadores obligados o
familiares con sintomas sospechosos
de la enfermedad especifica
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Asesoramiento genéticoy pruebas en
cascada para los familiares

\ (Clase ) J

v

bloqueadores de los canales

del sodio? (Clase Ila)

Test de provocacién con
adrenalina® (Clase I1b)

l

- /

Figura 8. Algoritmo para la evaluacién de familiares de fallecidos por muerte siibita inexplicable. ECG: electrocardiograma; MSC: muerte stbita
cardiaca; RMC: resonancia magnética cardiaca. *Mayores de 16 afios con sospecha de sindrome de Brugada en las pruebas
o en las circunstancias de la muerte del fallecido. *Si la ergometria no es posible. ‘Reevaluar si hay cambios en los antecedentes
familiares o aparecen nuevos sintomas.
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Antecedentes, exploracién
fisica, ECG de 12 derivaciones

!

Adenosina o maniobras vagales
si probable TSV? (Clase I1a)

.

Procainamida Procainamida

(Clase lla) (Clase lla)
Flecainida Amiodarona
Ajmalina (Clase Ilb)
Sotalol
Amiodarona®
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%

Figura 9. Algoritmo para el tratamiento agudo de la taquicardia regular con complejo QRS ancho. ECGC: electrocardiograma; RCP: reanimacion
cardiopulmonar; RCPA: reanimacion cardiopulmonar avanzada; TSV: taquicardia supraventricular; TV: taquicardia ventricular.
2Ademas de la TSV, la adenosina también puede terminar la TV idiopatica, lo que indica la actividad desencadenante que subyace a la arritmia.
bLos beneficios de la cardioversién deben comparase con los riesgos relacionados con la anestesia/sedacion.

“Considerar la disponibilidad limitada de otros antiarritmicos.

La terminacién puede conseguirse con cardioversion eléc-
trica, antiarritmicos o técnicas de estimulacién cardiaca. To-
dos los antiarritmicos pueden causar hipotension, pero el
riesgo individual de la anestesia/sedacién requerida para la
cardioversién también debe considerarse. Para la terminacién
farmacolégica de una TV hemodinamicamente bien tolerada
de etiologia desconocida, se pueden administrar procainami-
da o amiodarona intravenosas. En el ensayo PROCAMIO3%, el
tratamiento con procainamida se asocié con una proporcién
mayor de terminacién 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 administracién de otros antiarritmicos (ajmalina,
sotalol, amiodarona)®®*3°s puede recomendarse en pacientes
sin cardiopatia significativa, pero el riesgo de acontecimientos

adversos debe considerarse cuidadosamente. La disponibili-
dad de los antiarritmicos también debe tenerse en cuenta, p.
€j., la procainamida no esti disponible en muchos paises eu-
ropeos. En pacientes con DAI, la sobreestimulacion manual
puede suprimir las TV con una duracién del ciclo por debajo
de la programada para ser detectada por el DAI. En caso de TV
idiopatica (figura 4), se recomienda el tratamiento con beta-
bloqueantes (para la TV del TSVD)**¢ o verapamilo (para la TV
fascicular)* para la conversion aguda. Aunque el verapamilo
puede suprimir otros tipos de TV idiopatica,*®” puede conllevar
otras reacciones adversas como la hipotensién grave. Si la etio-
logiadelaTV noestaclara, noserecomiendalaadministracion
intravenosa de verapamilo.3°®3°° Una evaluacién exhaustiva de
los pacientes que presenten TVMS es obligatoria si se descono-
ce la cardiopatia subyacente o si se sospecha evolucién de una
enfermedad conocida (seccién 5.2.2., escenario 2).
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Figura1o. Salvas repetidas de taquicardia ventricular interrumpidas por latidos sinusales ocasionales

6.1.3. Tratamiento de las tormentas arritmicas
yla taquicardia ventricular incesante

Las tormentas arritmicas son comunes en pacientes con DAl y se
definen como tres o mas episodios de arritmia ventricular sosteni-
da en 24 h, que requieren estimulacién antitaquicardia o cardio-
version/desfibrilacion con cada evento, separados al menos por 5
min3°72 | os pacientes que sufren tormentas arritmicas son pro-
pensos a los trastornos psicolégicos, la insuficiencia cardiaca des-
compensada y al aumento de la mortalidad.>*** La gravedad de
unatormenta arritmica puede variar de episodios de TV recurren-
tes asintomaticos suprimidos con estimulacién antitaquicardia
hasta inestabilidad eléctrica potencialmente mortal con arritmia
ventricular recurrente tras miltiples descargas. Las descargas del
DAl también pueden ser inapropiadas (figura 11).

En casos de descargas inapropiadas del DAI (p. ej., debidoa TSV
o defectos de la derivacién) o terapia con DAl innecesaria (p. €j.,
paralasTVNSoparalas TV repetidas que cesany se reinician espon-
taneamente), se recomienda retirar la terapia con DAI. Si el electro-
fisidlogo especialista o el programador no estuviesen disponibles,
el DAI puede desactivarse colocando un iman sobre el dispositivo.

En el caso de inestabilidad hemodindmica en la evaluacién
inicial, se recomienda la reanimacién cardiopulmonar avanzada
(RCPA) 3" Las causas reversibles que contribuyen al inicio y la per-
petuacion de la arritmia ventricular deben corregirse (ver seccion
6.1.1). El tratamiento depende del tipo de arritmia ventriculary de
la etiologia subyacente.>>¥¢ El tratamiento posterior generalmen-
te requiere un enfoque multidimensional con reprogramacién del
DAl cuando proceda, antiarritmicos, sedacién, ablacién con caté-
ter, modulacién autondmicay asistencia mecanica circulatoria.

La elevacidn del tono simpatico debe tratarse. Para pacien-
tes con descargas recurrentes del DAI, la sedacion esta indicada
para aliviar el estrés psicolégico y disminuir el tono simpatico
pro-arritmogénico. El tratamiento inicial con betabloqueantes,
preferiblemente no selectivos, como el propranolol, que en un
estudio demostré ser superior al metoprolol,*” combinados con
amiodarona®®es el usado méas frecuentemente. En pacientes con
TV recurrentes mal toleradas hemodindmicamente resistentes
a la amiodarona, el landiolol (bloqueante (31 selectivo de accién
ultracorta) demostro ser efectivo para la terminacién en dos es-
tudios mas pequefios.®*32° La administracién de otros antiarrit-
micos como la procainamida,’* la lidocaina,**?o la quinidina®%2”
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dependen de la situacién especifica, el tipo de arritmia ventricular
y la etiologia subyacente. Cuando las tormentas eléctricas sean
intratables, con miltiples descargas en unas horas, a pesar de las
terapias antiarritmicas disponibles, la sedacién profunda/intuba-
cién debe considerarse junto con la ventilacién mecénica.’® Si el
tratamiento con betabloqueantes no es suficiente o no se tolera
para disminuir el tono simpatico, ciertos pacientes pueden bene-
ficiarse de la modulacién autonémica, es decir, el bloqueo percu-
taneo del ganglio estrellado,??® la anestesia epidural toracica’®” o la
denervacién simpatica cardiaca.?*®

La arritmia mdas frecuentemente subyacente a una tormenta
arritmica es la TVMS asociada con cardiopatia estructural tratable
con ablacién con catéter333 E| éxito de la ablacion se asocia con una
reduccidn significativa de la recurrencia de TV y de tormenta arritmi-
cay una mejora de la supervivencia a largo plazo segin andlisis re-

trospectivos.3°3' En pacientes con TV monomérfica lenta incesante,
se prefiere la ablacién con catéter a los antiarritmicos, que pueden
solo enlentecer aliin mas la TV. La ablacién con catéter debe conside-
rarse para pacientes con episodios sintomaticos recurrentes de TVP
o FV desencadenados por EV similares.?*234 | 3 instauracién de
asistencia mecanica circulatoria debe recomendarse para la estabili-
zacién hemodindmica, cuando fracase la terapia convencional y para
aportar apoyo circulatorio durante la ablacién.® En un metaanalisis
reciente® en el que se incluyd a 2.465 pacientes, se observé una mor-
talidad sustancialmente menor con la asistencia mecanica circulato-
ria profilactica en pacientes con tormenta arritmica o alto riesgo en la
escala PAINESD.*’ Por el contrario, el rescate con asistencia mecanica
circulatoria durante la ablacién se asocié con una alta tasa de mortali-
dad ?*® En pacientes con tormenta arritmica por TVP/FV, el tratamien-
to lo determina la etiologia subyacente (figura 11).

/
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.
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/

Figura11. Parte1. Tratamiento de pacientes con tormenta arritmica o descargas repetidas del desfibrilador automatico implantable
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Figura11. Parte 2. Tratamiento de pacientes con tormenta arritmica o descargas repetidas del desfibrilador automatico implantable. iv.: intravenoso/a

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

Recomendaciones Clase* Nivel®
Tratamiento agudo de la TVS

Se recomienda la cardioversién con corriente continua como tratamiento de primera linea en pacientes con TVMS mal tolerada
hemodinamicamente.3°*s»

Se recomienda la cardioversidn con corriente continua como tratamiento de primera linea en pacientes que presenten TVMS bien
tolerada siempre que el riesgo de anestesia/sedacion sea bajo.

En pacientes con TV idiopatica hemodinamicamente bien tolerada, se recomienda el tratamiento con betabloqueantes intravenosos (TV
del TSVD) o verapamilo (TV fascicular).2°¢3°7

En pacientes con taquicardia regular de complejo QRS ancho hemodinamicamente bien tolerada con sospecha de TSV, se debe considerar
la administracién de adenosina o las maniobras vagales 3

En pacientes que presenten TVMS hemodinamicamente bien tolerada y diagnéstico o sospecha de cardiopatia estructural, se debe
considerar la procainamida intravenosa.>

En pacientes con TVMS hemodinamicamente bien tolerada sin diagnéstico establecido, se puede considerar la amiodarona intravenosa >

En pacientes con TVMS hemodindmicamente bien tolerada sin cardiopatia estructural significativa, se puede considerar flecainida,
ajmalina o sotalol 3°43%

El verapamilo intravenoso no se recomienda para las taquicardias con complejo QRS ancho o de mecanismo desconocido.>°%3%°
Tratamiento de tormentas eléctricas

La sedacion de leve a moderada se recomienda en pacientes con tormenta arritmica para aliviar el malestar psiquico y reducir el tono simpatico.

La terapia antiarritmica con betabloqueantes (preferiblemente no selectivos) en combinacién con amiodarona intravenosa se
recomienda en pacientes con cardiopatia estructural y tormenta arritmica a no ser que esté contraindicada.”®

El magnesio intravenoso con suplementacién de potasio se recomienda en pacientes con Tdp.?* C

Continiia
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El isoproterenol o la estimulacion cardiaca transvenosa para aumentar el ritmo cardiaco se recomiendan en pacientes con sindrome de

QTLadquiridoy TdP recurrentes a pesar de la correccion de los factores precipitantes y del magnesio.

La ablacion con catéter se recomienda en pacientes con TV incesante o tormenta arritmica debido a TVMS refractaria a antiarritmicos. 3> B
La sedacién profunda/intubacion se debe considerar en pacientes con tormenta arritmica intratable con tratamiento farmacol6gico.3* C
La ablacion con catéter se debe considerar en pacientes con episodios recurrentes de TVP/FV desencadenados por EV similares, que no C
responden al tratamiento médico o a la revascularizacion coronaria.?# 3233

La quinidina se puede recomendar en pacientes con enfermedad coronariay tormenta arritmica debido a TVP recurrente cuando otros C
antiarritmicos fracasen 3332

La modulacién autondmica se puede considerar en pacientes con tormenta arritmica refractaria al tratamiento farmacolégico en C
quienes la ablacién con catéter no sea efectiva o posible 32632834

Lainstauracién de asistencia mecanica circulatoria se puede recomendar en el tratamiento de tormenta arritmica farmacolégicamente C

refractariay shock cardiogénico.

EV: extrasistoles ventriculares; FV: fibrilacion ventricular; QTL: QT largo; TdP: torsades de pointes; TSV: taquicardia supraventricular; TSVD: tracto de salida del
ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida; TVP: taquicardia ventricular polimérfica

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

- . ™
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Figura11. Parte 3. Tratamiento de pacientes con tormentas arritmica o descargas repetidas del desfibrilador automatico implantable.

DAI: desfibrilador automatico implantable; EV: Extrasistoles ventriculares; FA: fibrilacién auricular; FV: fibrilacién ventricular; iv.: intravenoso/a;
IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevacion del segmento ST, RCPA: reanimacion cardiopulmonar avanzada; TVPC: taquicardia ventricular
polimérfica catecolaminérgica. *Seccién de aspectos especiales para la terapia con dispositivos. "No hay datos sobre el efecto de la quinidina en
las arritmias ventriculares polimérficas desencadenadas por EV. ‘Una alta carta de arritmia ventricular hace referencia a un escenario clinico poco
frecuente con episodios de arritmia ventricular muy frecuentes que requieren descargas del DAl y en los que solo se pueden conseguir pequefios
periodos de ritmo estable. La baja carga de arritmia ventricular hace referencia a un escenario clinico con RCPA/descargas del DAl repetidas seguidas
de ritmo estable. ¢Si la bradicardia o las pausas posextrasistélicas facilitan la iniciacién de TVP/FV. ¢La sobreestimulacidn (estimular con una
frecuencia ligeramente superior al ritmo de base) puede ser Gtil para terminar las TV lentas recurrentes/incesantes.
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6.2 Tratamiento a largo plazo

6.2.1. Farmacoterapia

El tratamiento médico 6ptimo de la cardiopatia subyacente, inclu-
yendo las dosis maximas toleradas de fairmacos para la insuficien-
cia cardiaca, es obligatorio.>*

En las Guia ESC 2021 sobre el diagnéstico y tratamiento de la
insuficiencia cardiaca aguda y crénica se recomiendan para los
pacientes con insuficiencia cardiaca con fraccién de eyeccion re-
ducida (ICFEr): los inhibidores de la enzima convertidora de angio-
tensina (IECA)/antagonista de los receptores de la angiotensina Il
(ARAl)/inhibidorde la neprilisinay del receptor de la angiotensina
(INRA), los antagonista de los receptores de mineralocorticoides
(ARM), los betabloqueantesy los inhibidores del cotransportador
de sodio-glucosa 2 (SGLT2) para reducir la mortalidad por insufi-
ciencia cardiacay la MSC .3+

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

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

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

Recomendaciones Clase* Nivel®

El tratamiento médico éptimo incluye IECA/ARA/
INRA, ARM, betabloqueantes e inhibidores del SGLT2
para todos los pacientes con insuficiencia cardiaca
con fraccion de eyeccién reducida. 3334

ARA: antagonista de los receptores de la angiotensina; ARM: antagonista
de los receptores de mineralocorticoides; IECA: inhibidores de la enzima
de conversion de la angiotensina; INRA: inhibidor de la neprilisinay del
receptor de la angiotensina; SGLT2: cotransportador-2 de sodio y glucosa
*Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

Antiarritmico

Efectos en el ECG

Tabla 8. Farmacos antiarritmicos (tratamiento agudo y crénico)

Indicaciones

(especificas)

Dosis oral diaria
(dosisi.v.)

Efectos secundarios

Contraindicaciones,
precauciones, otras
consideraciones

Amiodarona Disminuye la EV,TV,FV 200—400 mg Cardiacos: Precauciones:
frecuencia del Dosis de carga: Bradicardia, TdP Disfuncién del nédulo
nédulo sinusal, 600—-1.200mg/24h | (infrecuente) sinusal, alteraciones graves
prolongael 8—10djias. Extracardiacos: de la conduccién AV,
intervalo QT* (Dosis de carga: fotosensibilidad, depésitos hipertiroidismo.
5mg/kgen corneales, hipotiroidismo, Otvras consideraciones:
20min—2 h, 23 hipertiroidismo, toxicidad Puede utilizarse en pacientes
veces en pulmonar, hepatotoxicidad, | coninsuficiencia cardiaca.
24 h, seguidos de polineuropatia, Aumenta el riesgo de
600-1.200 mg/24h | pigmentacion azulada de miopatia cuando se combina
8—10 dias) la piel. con estatinas.
Adenosina Bloqueo AV Taquicardia de complejo | Nooral (bolos de Dolor toracico, rubor, Contraindicaciones:
transitorio ancho regular de origen 6-18 mg) broncoconstriccion Asma grave, FA preexcitada
desconocido (TV del Otras consideraciones:
tracto de salida) Antagonistas: teofilina.
Ajmalina Prolongala TV (desenmascara un No oral (1 mg/kg Cardiacos: Contraindicaciones:

duracién del QRS
y del intervalo QT

ECG de sindrome de
Brugada)

durante 5-10 min
(dosis maxima

100 mg) o

1mg/kg a1o mg/min

FV (rara si sospecha de
sindrome de Brugada), TdP
ocasionales, inotropismo
negativo.

Extracadiacos:

Ictericia colestasica, cefalea,
nauseas, trombocitopenia

Patrén EG de Brugada tipo1,
prolongacion del QT

Betabloqueantes

Disminuye la
frecuencia del
nédulo sinusal,
prolonga

el intervalo
PR, acortael
intervalo QT

EV, TV (SQTL, TVPC)

Variados (varios)

Cardiacos:

Bradicardia, bloqueo AV,
hipotension, inotropismo
negativos

Extracardiacos:

Fatiga, broncoespasmo,
trastornos sexuales,
depresion, frio en
extremidades

Contraindicaciones:

Disfuncién grave del

nédulo sinusal, alteraciones
graves de la conduccion del
nédulo AV, insuficiencia
cardiaca descompensada,
vasoespasmo coronario, asma
grave, sindrome de Brugada.

Continiia
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Landiolol
(bloqueante 31
selectivo de accidn
ultracorta)

Ver
betabloqueantes

TV, tormenta arritmica

Bolos de 100 pg/kg
en1min, infusién
10—40 pg/kg/min
(méx. 8o pg/kg/
min; max. 24 h
dosis total 57,6 mg/
kg/dia)

Ver betabloqueantes

Contraindicaciones:

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

Nadolol Ver EV, TV (SQTL, TVPC) 40-120 mg Ver betabloqueantes Contraindicaciones:

(bloqueante 3132 | betabloqueantes Ver betabloqueantes

no selectivo) Otras consideraciones:

Semivida plasmatica 20—24h

Propanolol Ver EV, TV (tormenta 80-320 mg Ver betabloqueantes Contraindicaciones:

(bloqueante p12 | betabloqueantes | arritmica, SQTL, TVPC) (160 mg/24 h) Ver betabloqueantes

no selectivo)

Disopiramida Aumenta la EV, TV 250-750 mg Cardiacos: Contraindicaciones:
frecuencia del Inotropismo negativo, Disfuncidn sinusal grave,
nédulo sinusal bloqueo AV, proarritmia alteraciones graves de la
y prolongael (TMV, TdP ocasionalmente) conduccion AV, alteraciones
intervalo PR, la Extracardiacos: graves de la conduccién
duracién del QRS Efectos anticolinérgicos intraventricular, IAM previo,
yelintervalo QT? cardiopatia estructural

significativa, hipotension.
Otvas consideraciones:
Reduce la obstruccién del
flujo desalida del Vly los
sintomas de la MCH.

Flecainida Prolongael EV, TV (desenmascara 200—400 mg Cardiacos: Contraindicaciones:
intervalo PR, la un ECCdesindromede | (1-2 mg/kg durante Proarritmia (TVM, IAM previo, cardiopatia
duraciéndel QRS | Brugada®) 10 min) TdP ocasionalmente), estructural significativa,

y el intervalo QT inotrdpicos negativos, sindrome de Brugada,
bradicardia sinusal, bloqueo | disfuncién grave del nédulo
AV, conduccién AV 1:1 sinusal, alteraciones
durante aleteo auricular de la conduccién AV o
Extracardiacos: intraventricular graves,
Efectos sobre el sistema SQTL heredado (excepto
nervioso central (p. €j., SQTL3), nefropatia grave
somnolencia, diplopia, (aclaramiento de la
cefalea). creatinina <35 ml/min/

1,73 m?)

Otvras consideraciones: retirar
si ensanchamiento del QRS
>25% o bloqueo de rama.

Isoproterenol Aumenta la (Tormenta arritmica No oral Cardiacos: Contraindicaciones:
frecuencia en el sindrome (0,5-10 pg/min) Taquicardia sinusal, SCA, SQTL
del nédulo de Brugada, FVI vasodilatacién Otvras consideraciones:
sinusal,acortael | ysindromede Extracardiacos: cefalea, Semivida plasmatica corta
intervalo QT repolarizacién precoz, sudoracién, temblores. (2 min)

TdP sobredosis de
betabloqueantes, SQTL
adquirido)

Lidocaina Sin efectos (TV/FV asociadas con No oral (bolos 50— Cardiacos: Precauciones:
significativos SCA) 200 mg, seguidos de | Bloqueo sinoauricular Reducir la dosis si reduccion

2—4 mg/min)

Extracardiacos:

Efectos sobre el sistema
nervioso central (p. €j.,
somnolencia, mareo)

del flujo sanguineo
hepatico (p. €j., shock,
B—bloqueo, insuficiencia
cardiaca grave).

Otras consideraciones:

Mas efectivos con niveles
altos de potasio. Escasos
efectos secundarios
hemodinamicos.

Continiia
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Mexiletina

Sin efectos
significativos

EV, TV (QTL3)

600—1200 Mg
Dosis de carga:

400 mginiciales
seguidos de 600 mg
en las primeras 24 h

Cardiacos:

Bradicardia sinusal en

la disfuncién del nédulo
sinusal, hipotension
Extracardiacos:

Efectos sobre el sistema
nervioso central (p. €j.,
temblores, disartria, mareos),
molestias gastrointestinales

Contraindicaciones:
Disfuncién del nédulo
sinusal, alteraciones graves
de la conduccién AV,
insuficiencia cardiaca grave

Procainamida Prolonga el TV (Bolos de1oo mgque | Cardiacos: Contraindicaciones:
intervalo PR, la se pueden repetir Bradicardia sinusal, Disfunci6n grave del
duracién del QRS tras 5 minsi no hipotension, TdP nédulo sinusal, alteraciones
yelintervalo QT? surten efecto, max. Extracardiacos: graves de la conduccién AV,
500-750 mg [max. Exantema, mialgias, alteraciones graves de la
50 g/min]. Luego, vasculitis, lupus eritematoso | conduccién intraventricular,
cada 2—-6 mg/min) sistémico, agranulocitosis disfuncion grave del VI,
hipotensién, sindrome de
Brugada
Propafenona Prolongael EV, TV 450—-900 mg Cardiacos: Contraindicaciones:
intervalo PR, la Bradicardia sinusal, bloqueo | IAM previo, cardiopatia
duracién del QRS AV, inotropismo negativo, estructural significativa,
y el intervalo QT proarritmia (TVM, TdP sindrome de Brugada,
ocasionales) disfuncién grave del nédulo
Extracardiacos: alteraciones sinusal, alteraciones graves
gastrointestinales, cefalea, de la conduccién AV o
xerostomia intraventricular, SQTL,
nefropatia o hepatopatia
graves.
Otvas consideraciones:
Retirar si ensanchamiento del
QRS >25% o bloqueo de rama
Quinidina Aumentode la (FV:, sindrome de 600-1.600 Mg Cardiacos: Contraindicaciones:
frecuenciasinusal | Brugada, SQTC). Dosis de carga: Hipotension, Disfuncion grave del nédulo
y prolongacion del iniciar con TdP¢Extracardiacos: sinusal, alteraciones graves
intervalo PR, la 200mgcada3h alteraciones de la conduccién AV o
duracién del QRS hasta conseguir gastrointestinales, trastornos | intraventricular, IAM previo,
yelintervalo QT efectos, max.3 gin auditivos y visuales, cardiopatia estructural
las primeras 24 h confusién, leucopenia, significativa, hipotension,
anemia hemolitica, SQTL
trombocitopenia, anafilaxia
Ranolazina Disminuye la TV (SQTL3) 50—2.000 mg Cardiacos: Contraindicaciones:
frecuencia del Bradicardia sinusal, Disfuncion grave del nddulo
nédulo sinusal, hipotension sinusal, insuficiencia cardiaca
prolonga el Extracardiacos: mareo, grave, SQTL (distinto a SQTL3)
intervalo QT nauseas, estrefiimiento, Precauciones:
alteraciones Tratamientos concomitantes
gastrointestinales, cefaleas, asociados con la
exantema prolongacién del intervalo QT
Sotalol Disminuye la TV 160—640 mg (0,5-1,5 | Ver betabloqueantes Contraindicaciones:

frecuencia del
nédulo sinusal,
prolonga el
intervalo QT

mg/kg en10 min. Si
necesario, se puede
repetir tras 6h)

TdP!(>2% de los pacientes,
monitorizacién estrecha
delintervalo QT y del
aclaramiento de la
creatinina)

Disfuncion grave del

ndédulo sinusal, alteraciones
graves de la conduccién 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 prolongacion del QT,
hipopotasemia.

Otras consideraciones: para los
efectos de bloqueo de canales
del potasio se requieren dosis
mas altas que para los efectos
betabloqueantes.

Continiia
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Verapamilo Prolongael (Taquicardia ventricular | 120-480 mg (5—10 Cardiacos: Contraindicaciones:
intervalo PR fascicular del VI) mgenbololento.Si | Bradicardia sinusal en Insuficiencia cardiaca con
necesario, se puede la disfuncién del nédulo FEVI reducida, disfuncién
repetir tras 30 min) sinusal, bloqueo AV, grave del nédulo sinusal y
inotropismo negativo, alteraciones graves de la
hipotension. conduccion AV, TV de origen
Extracardiacos: desconocido, SCA, sindrome
Alteraciones WPW
gastrointestinales, edema Otvras consideraciones:
periférico, rubor. Aumenta el riesgo de
miopatia en combinacién con
estatinas.

ECC: electrocardiograma; EV: Extrasistoles ventriculares; FA: fibrilacion auricular; FEVI: fraccidn de eyeccidn del ventriculo izquierdo; FV: fibrilacion ventricular;
FVI: fibrilacion ventricular idiopatica; HVI: hipertrofia ventricular izquierda; i.v.: intravenoso/a; IAM: infarto agudo de miocardio; MCH: miocardiopatia
hipertréfica; SCA: sindrome coronario agudo; SQTC: sindrome de QT corto; SQTL: sindrome de QT largo; TdP: torsades de pointes; TV monomorfica: taquicardia
ventricular monomoérfica; TV: taquicardia ventricular; TVPC: taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica; VI: ventriculo izquierdo; WPW: Wolff-
Parkinson-White.

3Precaucion con las enfermedades concomitantes o medicamentos que prolonguen el intervalo QT. Se debe retirar si QTc >500 ms. Ver figura 13 Algoritmo para
la evaluacion previa al inicio y el seguimiento de pacientes que requieran medicacién asociada a la prolongacién del segmento QT

bSi la ajmalina no estd disponible

IAM subagudo, descargas prematuras ectpicas multifocales del haz de Purkinje, sindrome de repolarizacién precoz, FVI.

dLos efectos secundarios proarrtimicos requieren indicaciones fuertes en pacientes sin DA

4 N

Pacientes que requieren bloqueadores de los canales de sodio

Evaluacion del perfil de riesgo del
paciente antes del inicio

Contraindicaciones:
«Sindrome de Brugada?
« 1AM previo (flecainida)®

l —> « Disfuncién grave del VI
- Cardiopatia valvular grave
Antecedentes de cardiopatia « Bradicardia grave, bloqueo de rama, > bloqueo AV de
o primer grado
alteraciones electrocardiograficas
o .
alteraciones ecocardiograficas Precauciones:
g « Disfuncion de VI de cualquier grado
« Hipertrofia del VI
« Cualquier cardiopatia valvular significativa
« Bloqueo AV de primer grado
Iniciar el tratamientot « Intervalo QT prolongado (disopiramida, quinidina)
Iniciar el tratamiento segln decisiones
individuales (riesgo/beneficio)?
ECG 1-2 semanas tras el inicio o el B |
aumento de la dosis®
AQRS >25%f o alteraciones en la ergometria? Considerar cambio de medicamento Considerar la
(nuevo bloqueo de rama, AQRS >25% orQRS  —— reduccién de la dosis Considerar la determinacién
>130 ms) de los niveles de farmaco en sangre

3

Continuar tratamiento Informar al paciente
sobre los sintomas de alerta (sincope) ECG
periddicos con evaluacién de la anchura del
QRS Control de cambios en las funciones
renal y hepatica Atencién a las potenciales
interacciones farmacolégicas

- %

Figura12. Algoritmo para la evaluacion previa al inicio y durante el seguimiento de pacientes que requieran bloqueadores de los canales de
sodio. ECG: electrocardiograma; VI: ventriculo izquierdo; IAM: infarto agudo de miocardio. *http://www.brugadadrugs.org. *Flecainida, encainida.
“Coadministracién de fairmacos con efectos sobre el bloqueo del nodo AV en pacientes con fibrilacién auricular o fliter auricular. En pacientes
con DA, se puede aceptar un mayor riesgo proarritmico inducido por farmacos. *Segtn la Guia ESC 2020 sobre el diagndstico y tratamiento de
la fibrilacién auricular.3#fUn AQRS > 25% no es un valor [imite absoluto, pero depende de la anchura del QRS antes del inicio del tratamiento
farmacoldgicoy de las consideraciones individuales de cada paciente sobre el riesgo—beneficio.
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-

l

Evaluacion del perfil de riesgo del paciente
antes del inicio

l

Sindrome QT largo o QTc basal >500ms? —

Hipopotasiemia/ hipomagnesemia/fallo
renal/fallo hepatico/hipertrofia del
Vl/insuficiencia cardiaca/farmaco adicional
que alargue el QT

Iniciar tratamiento

l

ECC basal, tras1diay tras 1—2 del inicio o

Paciente que requiere farmaco asociado con prolongacién del QT?

—_ —

Contraindicado: no iniciar tratamiento

Iniciar farmaco si indicacion fuerte con seguimiento estrecho

aumento de la dosis®

l

QTc>500 ms —

_—
Considerar determinaci6n de los niveles del firmaco en sangre

®

-

Considerar cambio a otro farmaco
Si recomendacién fuerte, considerar reducir la dosis

Continuar tratamiento
Informar al paciente sobre los sintomas de alerta (sincope)
Controlar cambios en las funciones renal y hepatica

v

Figura13. Algoritmo para la evaluacién previa al inicio y durante el seguimiento de pacientes que requieran medicamentos asociados a la
prolongaci6n del segmento QT. ECC: electrocardiograma; VI: ventriculo izquierdo. *http://www.crediblemeds.org. ®Si indicacién fuerte y sin
tratamiento alternativo, consultar con un especialista. ¢Segtn las Guia ESC 2020 sobre el diagnéstico y tratamiento de la fibrilacién auricular3+

La modificacién de los factores de riesgo, siempre que sea po-
sible, esimportante para prevenir la proarritmia. En pacientes que
requieran farmacos potencialmente arritmogénicos se recomien-
dallevaracaboun ECGy otras pruebas dependiendo del perfil del
pacientey las caracteristicas del antiarritmico (figuras 12y 13).

6.2.2. Implante de dispositivos

6.2.2.1. Desfibrilador automatico implantable

Los DAl 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 nimero necesario a tratar (NNT) para pre-
venir una MSC en prevencidn primaria.

Un metaandlisis sobre pacientes en los tres primeros ensa-
yos con DAP*7'en los que se comparé el DAI con la terapia mé-
dica para la prevenciéon secundaria de la MSC, se demostré una
reducciéon de la mortalidad del 28% (HR 0,72; 1C95% 0,6—0,87;
p = 0,0006) casi toda debida a la reduccién de muerte arritmica

(HR 0,5; IC95% 0,37—0,67; p < 0,0001) en el grupo con DAI.3** Por
tanto, el uso de DAI para la prevencién secundaria de MSC en au-
sencia de causas reversibles estd altamente aceptado.

El papel de los DAI para la prevencion primaria de la MSC en pa-
cientes con insuficiencia cardiaca con FEVI <35% se ha demostrado
en numerosos estudios aleatorizados controlados 333 Dos grandes
registros contemporaneos prospectivos con mas de 5.000 pacientes
hanrespaldado losinformes sobre la reduccién de la mortalidad 37-2
En el ensayo EU-CERT-ICD, el implante de un DAI en prevencion pri-
maria se asocié con una disminucién de la mortalidad del 27% con
resultados similares en la enfermedad coronaria y la MCD3* Los re-
sultados del ensayo DANISH, sin embargo, indican que los beneficios
sobre la mortalidad pueden ser menos claros en pacientes contempo-
raneos con insuficiencia cardiaca no isquémica (ver seccién 7.1.3.1.) 3

Enlaevaluacién diagndstica para la terapia con DAl es extrema-
damente importante tomar en consideracion 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 prevencion primaria con DA 357360~
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2 as mujeres hansido infrarrepresentadas en todos los ensayos de
prevencion primaria y los datos sugieren que pueden obtener me-
nos beneficios.* En general, el riesgo de MSC debe balancearse con
el riesgo competitivo de cada paciente de muerte no arritmica >3

En el contexto de la medicina centrada en el paciente, los médi-
cosy los profesionales de la salud deben involucrar a los candidatos
a un DAl y quienes finalmente lo reciben en el proceso de toma de
decisiones. Es obligatorio comunicar la informacién relevante, ase-
gurando un entendimiento claro de los beneficios, los riegos y las
potenciales consecuencias de cada opcidn, 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 prevencion primaria con el implante de un DA, el re-
emplazo del generador de DAl y los cuidados en el final de la vida.
Mas importante atn, el trasfondo cultural, religioso y socioeconé-
mico de cada paciente afecta a diversos factores en la percepcién de
«buena calidad de vida». Aunque las escalas de prediccion clinica,
como MADIT-ICD,** pueden aportar informacion adicional, la toma
de decisiones no debe basarse tinicamente en estas escalas.

Tabla de recomendaciones 11. Recomendaciones para
elimplante de DAI

Recomendaciones Clase* Nivel®

Elimplante de un DAl solo se recomienda para

pacientes con expectativas de supervivencia con C
buena calidad de vida superior a1 afo.

No se recomienda el implante de un DAl en pacientes

con arritmias ventriculares incesantes hasta que la C

arritmia ventricular esté controlada.

DAI: desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacion
®Nivel de evidencia

Tabla de recomendaciones 12. Recomendaciones para
la prevencién secundaria de la muerte sibita cardiaca

Clase* Nivel®

Recomendaciones

El implante de un DAl se recomienda en pacientes
con FV documentada o TV hemodinamicamente mal
tolerada en ausencia de causas irreversibles. 3352

En pacientes con TV/FV, con indicacion de DAl y

sin contraindicacién para amiodarona, se puede
considerar laamiodarona cuando el DAl no esté
disponible, esté contraindicado por razones médicas
concomitantes o el paciente lo rechace.

En pacientes con TVMS o TVPS/FV desencadenada por
EV de morfologia similar e indicacién de DA, la ablacién
con catéter se puede considerar cuando el DAl no esté
disponible, esté contraindicado por razones médicas
concomitantes o el paciente

lo rechace.

EV: extrasistoles ventriculares; FV: fibrilacién ventricular; TV: taquicardia
ventricular

TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida; TVPS: taquicardia
ventricular polimérfica sostenida

*Para la prevencién primariay los aspectos especificos de la prevencién
secundaria, dirfjase a la seccion 7.

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

Las complicaciones de la terapia con DAI incluyen terapias
inapropiadas, rotura de los electrodos e infecciones relacionadas
con el dispositivo. Laimplantacién de desfibriladores automaticos
subcutaneos (DAl subcutaneos) se ha desarrollado para tratar los
problemas relacionados con los electrodos intravenosos. Los DAI
subcutaneos no tienen electrodos intravasculares y, por tanto, no
ofrecen estimulacién antitaquicardia. En el ensayo PRAETORIAN
se aleatoriz6 a 849 pacientes con indicacién de DAL, pero sin indi-
cacion de estimulacion cardiaca, a recibir un DAl subcutaneo o un
DAI transvenoso.** Durante un seguimiento medio de 49 meses,
se mostro 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 subcutineo y del 7,3% en el grupo con DAI (HR 1,43; 1C95%
0,89-2,30). Tampoco se observaron diferencias en el objetivo se-
cundario de muerte y descargas apropiadas, pero el ensayo no te-
nia la suficiente potencia estadistica para mostrar no inferioridad
para este segundo objetivo. Cabe sefalar que mas del 80% de los
pacientes incluidos tenfan una clase | y Il de la NYHA y eran mas
jévenes que en otros ensayos anteriores con DAL

Tabla de recomendaciones 13. Recomendaciones para
el implante de DAl subcutaneo

Recomendaciones Clase®* Nivel®

Elimplante de un desfibrilador automatico
subcutaneo se debe considerar como alternativa al
desfibrilador automatico implantable transvenoso
en pacientes con indicacién de DAl cuando la Ila B
estimulacién para la bradicardia, la resincronizacion
cardiaca o la estimulacion antitaquicardia no sean
necesarias.>

DAI: desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacion
®Nivel de evidencia

6.2.2.2. Adicion de terapia de resincronizacion cardiaca®

Estd demostrado que la terapia de resincronizacion cardiaca
(TRC) reduce la mortalidad en pacientes con insuficiencia car-
diaca*’ y la evaluacion cuidadosa de los potenciales beneficios
de la TRC en pacientes con indicacién de DAl antes del implante
es obligatoria.? El papel de la adicién de un desfibrilador no esta
tan comprobado.?*®3 E| ensayo RESET-CRT, todavia en activo,
tiene como objetivo determinar el impacto de la TRC-desfibrila-
doren lamortalidad totaly la MSC en pacientes con insuficiencia
cardiaca e indicacién de TRC.

Tabla de recomendaciones 14. Recomendaciones para
laincorporacion de terapia de resincronizacion cardiaca
al desfibrilador automatico implantable

Recomendaciones Clase* Nivel®

Cuando un DAl esté indicado, se recomienda

evaluarsi el paciente se beneficiaria de la TRC-
desfibrilador.3

TRC: terapia de resincronizacion cardiaca
DAI: desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacién

°Nivel 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 deteccidn y el tratamiento de la TV y la FV.3° Por
tanto, es apto para pacientes con riesgo temporal que no sean can-
didatos paraimplante de DAI, porejemplo, durante la extraccién de
un dispositivo infectado y el posterior tratamiento antibidtico.?”” Un
problema sin resolver es |a proteccién de los pacientes en el periodo
precoz (40 dias) tras un IAM. En el ensayo VEST participaron 2.302
pacientes con IAMy FEVI <35% a quienes se aleatorizé precozmente
2:1a chaleco desfibrilador o no siguiendo el tratamiento médico ép-
timo basado en las guias 32 Tras un seguimiento de 90 dias, no hubo
diferencias en el objetivo primario de muerte arritmica (1,6 frente
a 2,4%; riesgo relativo de 0,67; 1C95% 0,37-1,21; p = 0,18). Una de las
preocupaciones fue la baja mediana de tiempode usode18 h (rango
intercuartilico [RIC] 3,8—22,7). Este tiempo de uso fue mas alto (23,4
h, RIC 22,2—23,8) en un reciente registro multicéntrico tras un plan
estructurado de educacion para los pacientes.” Sin embargo, se-
gln los datos disponibles, el Grupo de trabajo no recomienda el uso
rutinario del chaleco desfibrilador en el periodo precoz tras un IAM.
Aun asi, 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
prevencién primaria de la MSC en otros contextos clinicos (p. €j.,
miocarditis aguda, prevencion primaria durante el embarazo) son
escasos y actualmente no es posible hacer recomendaciones.

Tabla de recomendaciones 15. Recomendaciones para
el chaleco desfibrilador

Recomendaciones Clase* Nivel®

El chaleco solo se debe considerar para pacientes
adultos con indicacién de DAI para la prevencién

. . (o
secundaria que no sean temporalmente candidatos
para el implante de DAI.
El chaleco desfibrilador se puede considerar en el B

periodo precoz tras IAM en ciertos pacientes 3372

DAI: desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacion
®Nivel de evidencia

6.2.3. Aspectos especiales del tratamiento con dispositivos

6.2.3.1. Optimizacién de la programacién del dispositivo

La optimizacion de la programacién del DAl es imprescindible
para minimizar la incidencia de terapias del DAl 'y para mejorar el
desenlace de los pacientes.3”*37 Las recomendaciones detalladas
estan disponibles en documentos de consenso de expertos. 376377
La programacion anti-bradicardia deberfa personalizarse para
prevenir la estimulacién innecesaria del VD, reduciendo asi las
hospitalizaciones por insuficiencia cardiaca y la mortalidad ge-
neral’®73% (capitulo 43.21 ESC CardioMed).>® Una estrategia de
programacion para la deteccion de las taquicardias que incorpo-
re umbrales de deteccion prolongados y limites de FC altos (>188
|.p.m. en el ensayo Advance Il1,3*2 >200 en el ensayo MADIT-RIT*%)
reduce las terapias del DAl y la mortalidad total sin aumentar
el riesgo de sincope 333%23% | a5 evidencias son mas sélidas para
las indicaciones en prevencién primaria que para la prevencion
secundaria.?®? (capitulo 43.21 ESC CardioMed).>*' Se recomienda

el uso consistente de discriminadores de TV/TSV incluso en fre-
cuencias de hasta 230 |.p.m. en pacientes con DAl sin bloqueo AV
completo para reducir las terapias inapropiadas.?®*2% La buena
sensibilidad auricular es un prerrequisito para la activacion de los
discriminadores bicamerales®® (capitulo 43.21 ESC CardioMed) 3
En general, se prefiere la programacién dos o mas zonas de de-
teccion para permitir un uso individualizado de los ajustes de
detecciény terapia para distintas frecuencias de taquicardia.332¢
La programacion de una Gnica zona con un limite alto puede re-
comendarse solo en pacientes con alta probabilidad de FV (p. €j.,
enfermedades eléctricas primarias).3®” En los DAl subcutaneos, se
debe adoptar la configuracion de dos zonas. La programacion es-
tandarizada, incluyendo una zona de «descarga condicional» mas
baja activada con algoritmos de discriminacién 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.?®%° E| uso sistematico de la estimulacion
antitaquicardia antes de las descargas, también en las taquiarrit-
mias ventriculares muy rapidas, ha demostrado reducir el sinco-
pe arritmico3753%43" La estimulacién antitaquicardia en rafagas
se prefiere antes que en rampa debido al aumento de la eficacia
para la terminacién de la taquicardia en un primer intento.* La
incorporacion de la monitorizacién remota en el seguimiento de
pacientes con DAl deberia fomentarse para optimizar la vigilan-
cia de la integridad del dispositivo, permitir la deteccién rapiday
la gestidn de eventos sobre los que pueda actuarse para prevenir
descargas inapropiadas®**3 (capitulo 43.21 ESC CardioMed).®
Las recomendaciones propuestas para la programaciéon éptima
del dispositivo se aplican a la mayoria de los pacientes con DAI. Al-
gunos pacientes pueden requerir ajustes personalizados.

Tabla de recomendaciones16. Recomendaciones para optimizar
la programacién del dispositivo

Recomendaciones Clase* Nivel®

La optimizacion de la programacion del DAl esta
indicada para evitar terapias inapropiadas y reducir
la mortalidad.?37

En pacientes con DAl monocamerales o bicamerales
sinindicacion de estimulacién antibradicardia, se
recomienda minimizar la estimulacion ventricular.37-3%

La programacion de periodos de deteccion
prolongados estd indicada (criterios de duracién de
al menos12 s 030 intervalos) 37338238

Se recomienda programar el limite para la zona
terapéutica de taquicardia més lentaa >188 |.p.men
pacientes con DAl en prevencion primaria 3%

En pacientes con cardiopatia estructural, la
programacién de al menos una terapia de
estimulacién antitaquicardia se recomienda para
todas las zonas de taquicardia 3753843

Se recomienda programar todos los algoritmos
paraladiscriminacion de la TSV frenteala TV para
frecuencias taquicirdicas de hasta 230 |.p.m 38738

Se recomienda activar alertas de fallo de los
electrodos.?3%

Continiia
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Se recomienda la monitorizacién remota para reducir
laincidencia de descargas inapropiadas.?

Se recomienda la programacién de estimulacién
antitaquicardia en rafagas frente a la estimulacion | B
antitaquicardia en rampa.’”

Para los DAl subcutaneos, se recomienda la
configuracién en una zona de activacion con
algoritmo de discriminacion en la zona de descarga
condicional mas baja 383

Para la programacion rutinaria del DAI, se debe
considerar la activacion de mas de una zona de Ila B

deteccién de taquicardia.3®3%

DAI: desfibrilador automatico implantable; TSV: taquicardia
supraventricular; TV: taquicardia ventricular

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

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

Ademas de la optimizacién de la programaciéon del dispositivo,
el tratamiento farmacolégico o invasivo puede prevenir la te-
rapia con DAl inapropiada. Los betabloqueantes (el carvedilol
fue superior al metoprolol en el ensayo MADIT-CRT) se deben
ajustar hasta la dosis maxima tolerada en pacientes con insu-
ficiencia cardiaca para reducir el riesgo de terapias inapropia-
das.*°° En pacientes con terapias inapropiadas debidas a TSV
recurrentes, la ablacién con catéter deberia ser el tratamiento
de primera linea dado sus altas tasas de éxito y bajas tasas de
complicaciones.3°24°™4% En e| caso de terapias inapropiadas re-
lacionadas con FA que no responden al tratamiento farmaco-
[6gico para el control de la frecuencia, se sugieren estrategias
terapéuticas adaptadas (control de frecuencia o ritmo) a las
caracteristicas individuales de cada paciente3*® En pacientes
con FA de reciente comienzo, la adopcidén de una estrategia del
control del ritmo mejoré los desenlaces en el ensayo EAST-AF-
NET 4.4°* En pacientes con desfibrilador con TRC, la ablacién
del nodo AV se ha asociado con una reduccion de descargas in-
apropiadas del DAl y menores tasas de hospitalizacién en com-
paracion con el tratamiento farmcolégico*s (capitulo 4 1.14 de
ESC CardioMed).4°¢

Tabla de recomendaciones 17. Recomendaciones para
el tratamiento concomitante que evite las terapias inapropiadas
del desfibrilador automatico implantable

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda la ablacidn con catéter en pacientes
con DAly TSV recurrente que resulten en terapias | C
inapropiadas del DA 442

El tratamiento farmacoldgico o la ablacién con
catéter se recomiendan en pacientes con terapias
inapropiadas del DAl relacionadas con FA a pesar de
la programacion 6ptima del dispositivo. 440547

DAI: desfibrilador automatico implantable; FA: fibrilacién auricular
Clase de recomendacion
®Nivel de evidencia

6.2.3.3. Impacto psicosocial del tratamiento con
desfibriladores automaticos implantables

Casi el 20% de los pacientes con DAI sufren ansiedad y depresion
asociadas con el aumento de la mortalidad.*°®=*" En pacientes con
DA, el malestar psiquico esta causado principalmente por las preo-
cupaciones sobre potenciales descargas del dispositivo mas que por
haber experimentado una descarga per se.#>% Por tanto, se reco-
mienda la evaluacién de las preocupaciones en todos los pacientes
con DAl antes de que reciban descargas del dispositivo. El cribado
sistematico de los pacientes con DAl para identificar malestar psico-
[6gico es posible a través de cuestionarios especificos.= 4

Una proporcién significativa de los pacientes con DAl y sinto-
mas clinicamente relevantes de ansiedad y depresion estan infra-
tratados.*” La comunicacién con todos los pacientes con DAI es
imprescindible para clarificar malentendidos sobre la funcién del
dispositivo, abordar preocupaciones sobre la funcidn sexual, las res-
tricciones de la conduccién de vehiculos y recomendar un plan de
accién en caso de descarga del dispositivo.#"®+° La derivacion a los
servicios de salud mental puede ser necesaria para ciertas interven-
ciones.#®4° |Las intervenciones con terapia cognitivo-conductual
llevadas a cabo por enfermeras de cardiologia capacitadas también
pueden aliviar la ansiedad.*” Las intervenciones a través de paginas
web también pueden ser (tiles para mejorar el bienestar psicoso-
cial de pacientes con DAl y aumento del malestar psicosocial *?>

Tabla de recomendaciones 18. Recomendaciones para |a gestion
psicosocial tras el implante de un desfibrilador automatico

Recomendaciones Clase* Nivel®
Se recomienda la evaluacion del estado psicolégicoy I C

el tratamiento del malestar en pacientes con DAI##2

Se recomienda la comunicacion entre el paciente

y el médico/profesional de la salud para abordar

preocupaciones relacionadas con el DAI, asi como la I C

discusién de los aspectos relacionados con la calidad
de vida antes del implante del DAly durante la
progresion de la enfermedad.##4

DAL desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacién
®Nivel de evidencia

6.2.3.4. Pacientes con dispositivos de asistencia
ventricularizquierda

Las arritmias ventriculares son comunes en pacientes con disposi-
tivos de asistencia ventricular izquierda (DAVI).*»7428 Las arritmias
ventriculares son generalmente bien toleradas ya que los DAVI
mantienen un gasto cardiaco adecuado y previenen el colapso
circulatorio.*”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.®° 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 DAl pueden reducir de for-
ma significativa la arritmia ventricular sostenida.*?*42643"-434 Estos
datos apoyan el implante de DAl en prevencién secundaria en pa-
cientes con DAVIy arritmias ventriculares sintomaticas.
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Los estudios observacionales en pacientes con DAVI pulsatiles
de generaciones anteriores informaron de mayor supervivencia
con un DAI®5%7 (capitulo 37.32 ESC CardioMed).*®

En registros recientes en los que participaron pacientes con
DAVI de flujo continuo se ha cuestionado la reduccién de la mor-
talidad con un DAI, pero los datos disponibles son contradicto-
rios. 4242642843440 Jn gnalisis del registro INTERMACS en el que
participé la mayor cohorte con DAVI de flujo continuo se mostr6
que el implante de un DAI no se asoci6 con un aumento de la su-
perviviencia.*?® 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 infeccion, interaccion de los dispositivos) favorece un
enfoque individual.

Tabla de recomendaciones 19. Recomendaciones para el implante
de desfibrilador automatico en pacientes con dispositivos
de asistencia ventricular izquierda

Clase* Nivel®

Recomendaciones

Elimplante de un DAl se debe considerar para
pacientes con DAVI con arritmias ventriculares lla B
sintomaticas sostenidas. 4"

DAI: desfibrilador automatico implantable; DAVI: dispositivo de asistencia
ventricularizquierda

*Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

6.2.3.5. Complicaciones de los dispositivos

La prevencién de complicaciones derivadas de un DAl es impor-
tante para reducir la morbilidad, la mortalidad y el coste asocia-
dos. Durante el implante del dispositivo, se deben implementar
laprofilaxisantibidtica, la preparacion perioperatoriadel pacien-
te, y la técnica quirirgica apropiada para prevenir la infeccién
del dispositivo y la formacién hematomas de la bolsa del dispo-
sitivo.**~*# El acceso por la vena cefalica o axilar se prefiere antes
que el subclavio para reducir el riesgo de neumotérax y el fallo
de los electrodos.**+*¢ La seleccion adecuada del sistema de DAI
es importante. Los DAl monocamerales se recomiendan para
pacientes en prevencién primaria sin indicaciones de estimula-
cién auricular o AV secuencial. Esto reduce las complicaciones
perioperatorias y los reemplazos del generador en comparacion
con los DAl bicamerales. Este enfoque no aumenta el riesgo de
descargas inapropiadas si el dispositivo de programa de forma
correcta.*#° E| uso rutinario de electrodos de desfibrilacién
monobobina se prefiere debido al menor riesgo de complicacio-
nes durante la extraccion del electrodo sin diferencias asociadas
en la eficacia de las descargas.*™*? El uso de electrodos de des-
fibrilacién bibobina puede considerarse en contextos clinicos
donde se sospeche un umbral de desfibrilacién mayor p. ej., en
la MCH, implantaciones en zona derecha.#345

Tabla de recomendaciones 20. Recomendaciones para
la prevencion de complicaciones en el implante
de desfibrilador automatico

Recomendaciones Clase* Nivel®

Los DAl monocamerales se recomiendan por encima
de los bicamerales en pacientes en prevencion
primaria sin indicaciones actuales o potenciales de
estimulacion auricular o AV secuencial debido al
bajo riesgo de complicaciones relacionadas con el
dispositivo. 447448450

Se debe considerar el uso de electrodos de
desfibrilacién monobobina frente a electrodos de
desfibrilacién bibobina debido a la baja tasa de
complicaciones durante la extraccion intravenosa
del electrodo.*'

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacion
®Nivel 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 Gltima fase de la vida.*s 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
decision explicandoles de forma sensible y comprensiva los be-
neficios y los problemas de continuar con la terapia del DAI.#¢
Se debe informar a los pacientes sobre las opciones de desac-
tivacion del DAL En general, la desactivacion de la terapia an-
tibradicardia no estd recomendada para evitar la pérdida de
calidad de viday en algunos paises la desactivacién en pacien-
tes que dependen del marcapasos puede estar prohibida por
ley.*7 La desactivacién 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 abordary llevar a cabo la desactivacién del dispositivo tras
una seria consideracién, las tasas de desactivacién actuales
alin son bajasy se necesita mejorar la asistencia sanitaria.*®*°

Tabla de recomendaciones 21. Recomendaciones para
las cuestiones relativas al final de la vida
en pacientes con desfibrilador
automatico implantable

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda abordar con el paciente y su familia
las opciones de desactivar el DAl y latoma de
decisiones conjunta antes del implante, en caso de
deterioro significativo del estado de salud.*®

DAI: desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacion
®Nivel de evidencia
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6.2.4. Terapia intervencionista
6.2.4.1. Ablacién con catéter

6.2.4.1.1. Pacientes con cardiopatia estructural. En pacientes con car-
diopatia estructural, las TVMS se deben principalmente a meca-
nismos de reentrada asociados a cicatriz.#6°4

Debido al mayor riesgo de MSC, el implante de un DAl suele
recomendarse en pacientes con arritmias ventriculares sosteni-
das asociadas con cardiopatia estructural.*¢**% Sin embargo, los
DAI no previenen las arritmias ventriculares y muchos de estos
pacientes sufriran recurrencias de TV/FV sintomaticas que resul-
taran en sincope o descargas del DAl y podrian requerir trata-
miento adicional 330:383419.469-471

En pacientes con cardiopatia estructural, la eleccién de an-
tiarritmicos se limita principalmente a los betabloqueantes, el
sotalol y laamiodarona para ayudar a controlar las recurrencias
de TV/FV y este tratamiento esta frecuentemente dificultado
por los efectos secundarios.>'®472

Debido a los grandes avances de las Gltimas tres décadas, la
ablacién con catéter ha ganado relevancia en el tratamiento de
las TV relacionadas con escara.#’? Desde principios de la década
de los noventa del siglo XX, la ablacién con catéter de la taqui-
cardia ventricular por reentrada rama-rama ha gozado de gran
éxito¥+ %7 y se considera el tratamiento de primera linea*¢®+
(figura 5). Posteriormente, la ablacion con catéter ha demos-
trado ser altamente efectiva en el control de las TV incesantes
o las tormentas eléctricas®°3'y en la reduccién de la posterior
carga de TV. El efecto positivo de la ablacién de la TV sobre los
resultados clinicos en la recurrencia de las TV se ha observado en
muchos estudios observacionales.#®=4% En tres ensayos aleatori-
zados*4844%5se ha observado que en pacientes con enfermedad
coronaria la ablacién con catéter, en comparacién con el trata-
miento convencional, disminuye la probabilidad de descargas
de DAl posteriores y previene los episodios recurrentes de TV.

La parte critica de los circuitos de reentrada de la TV, deno-
minada «el istmo protegido de la TV», es la diana principal de
ablacion,*°4%¢ pero es muy dificil de identificar en TV mal tolera-
das hemodindmicamente.*¥74% Debido a la alta probabilidad de
multiples circuitos de reentrada en una cicatriz y a las dificulta-
des para identificar los istmos, la estrategia de ablacién ha evo-
lucionado con el tiempo hacia una ablacién mas extendida del
sustrato arritmogénico.***%Se debe prestar especial atencién a
los casos de TVP/FV iniciados por EV de morfologia similar, don-
de las EV desencadenantes (cominmente asociadas a la red de
Purkinje) deben ser el objetivo de la ablacign,?332:333.493

Las caracteristicas electrocardiograficas de los circuitos de
las TV dependen de la cardiopatia estructural subyacente. Por
tanto, las TV postinfarto estan principalmente relacionadas con
circuitos de TV endocardicos (susceptible de ablacién endocar-
dica), mientras que la localizacién de los circuitos de reentrada
de la TV es mas variable en pacientes con miocardiopatias.*4-¢
Aqui, la involucracién intramural o epicardica es mas comin.
Esto contribuye significativamente a las diferencias en los des-
enlaces clinicos de la ablacién de TV en relacién con las cardio-
patias subyacentes con un mejor desenlace en la enfermedad
coronaria en comparacién con etiologias no isquémicas.*7-4°

La ablacién efectiva requiere lesiones de ablacién 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 (endocardico/
epicardico).5°° Para mejorar la formacion de lesiones miocardicas,
se estan evaluando nuevas técnicas basadas en catéteres (p. €j.,
ablacién bipolar/con aguja, ablaciéon transcoronaria con alco-
hol),5=5° asi como la ablacién con radioterapia®’=°¢ o la ablacion
quirargica,’ que actualmente son tratamientos de rescate.

Cuando se planee la ablacion de una TV, es importante re-
coger toda la informacion disponible sobre el sustrato arritmo-
génico, especialmente para identificar cicatrices (con una RMC
o una TC), " y ayudar a determinar la region de salida del
circuito reentrante arritmias ventriculares con documentacién
electrocardiografica de 12 derivaciones de las TV clinicas o EV
que inducen la TVP/FV.

Las tasas de éxito medias a largo plazo de las ablaciones
de TV varian del 30 al 70% dependiendo de la cardiopatia es-
tructural subyacente.**"s's5"® Pueden aparecer complicaciones
perioperatorias, especialmente ictus, el taponamiento cardia-
co o la muerte 59522

6.2.4.1.2. Pacientessin cardiopatia estructural evidente. Se denominan «TV
idiopaticas» a las TV que no se asocian con cardiopatia estructural o
sindrome arritmico genético. La mayoria de TV idiopaticas estan 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.s? Estas caracteristicas clave dis-
tinguen a las TV idiopaticas de las TV asociadas a cardiopatia estruc-
tural. En primer lugar, las TV idiopaticas se general principalmente en
un Unico sitio y en una region cardiaca especifica (principalmente los
tractos de salida del VI o del VD,***5** alrededor de los anillos valvu-
lares,’275%8 |os musculos papilares’ o la red de Purkinje del VI).52 En
segundo lugar, no se identifican cicatrices en la TV idiopatica.s* Por
ultimo, las TV idiopaticas tienen un prondstico benigno y, general-
mente, el implante de un DAI no se suele recomendar.#¢¢

El sitio de activacion mas temprana durante la TV es la diana
de ablacién para los origenes focales, mientras que el tejido de
Purkinje anémalo (con actividad diastélica durante la TV) es el
objetivo de ablacion de las TV fasciculares izquierdas "=

La ablacién con catéter es curativa en la mayoria de las TV
idiopaticasy las complicaciones perioperatorias son raras.

6.2.4.2. Modulacién autondémica

El papel del sistema nervioso auténomo en la activacién de las
arritmias esta reconocido desde hace tiempo, lo que ha generado
el concepto de «triangulo de Coumel de la arritmogénesis».53®

La activacién simpdatica ha demostrado ser una parte clave en
la induccién de arritmias ventriculares en enfermedades como el
STQLy la TVPC,25% asi como la denervacién simpdtica cardiaca
izquierda ha demostrado asociacién con una disminucién de la
frecuencia de sincope arritmogénico en el SQTL congénito.5#5+
La eficacia del bloqueo de las eferencias simpaticas cardiacas
segln distintos enfoques (anestesia epidural toracica, bloqueo
percutaneo del ganglio estrellado o reseccién quirtrgica del gan-
glio estrellado) para la reduccion de la carga arritmica en la TV/FV
refractaria se ha reconocido en diversos estudios observacionales
pequefos 32632834 Se necesitan mas estudios para identificar qué
pacientes se podrian beneficiar de una modulacién del sistema
nervioso auténomo para un mejor control de la TV/FV.



Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ventriculares y la prevencion de la muerte cardiaca stbita 50

7. EVALUACION DIAGNOSTICA, TRATAMIENTO
Y ESTRATIFICACION DEL RIESGO SEGUN LA
PRESENTACION CLINICA Y LA ENFERMEDAD
(MAS PROBABLE) CONOCIDA

7.1. Cardiopatias estructurales especificas

7.1.1. Enfermedad coronaria
7.1.1.1. Sindromes coronarios agudos y vasoespasmo

7.1.1.1.1. Sindromes coronarios agudos. La MSC es la principal causa
de mortalidad en los SCA, principalmente causada por arritmias
ventriculares sostenidas, especialmente FV. La mayoria de los
estudios aportan informacidon de pacientes con IAMCEST. De
estos, el 4-12% desarrollan arritmia ventricular en las prime-
ras 48 h tras la aparicién de los sintomas.5*5454 Las arritmias
ventriculares antes de la reperfusién son mas comunes que las
arritmias de reperfusion o tras la reperfusién en el IAMCEST.5*
La inestabilidad hemodinamica, el shock cardiogénico, la FEVI
<40%Yy lasuma de desviaciones en el segmento ST son predicto-
res independientes de arritmia ventricular tanto en el IAMCEST
como en el IAMSEST.%54 Ademas, los patrones de repolarizacion
precoz se han asociado con un aumento del riesgo de arritmias
ventricularesy MSC en los SCA 5%

Prevencion de arritmias ventriculares en el infarto de miocardio
con elevacion del segmento ST

La reperfusion urgente es la terapia mas importante, %5+
ya que la isquemia aguda desencadena arritmias. El tratamien-
to con betabloqueantes también se recomienda para prevenir
arritmias ventriculares>* En un ensayo aleatorizado reciente
de pacientes con IAMCEST, el metoprolol intravenoso antes de
la intervencidn coronaria percutanea (ICP) redujo la incidencia
de arritmias en la fase aguda y no se asoci6 con un aumento de
los acontecimientos adversos.> El tratamiento profilactico con
antiarritmicos no ha demostrado beneficios y puede incluso ser
danino.?** Se recomienda encarecidamente la correccion del
desequilibrio hidroelectrolitico.?®

Tratamiento de la taquicardia ventricular sostenida y de la fibrilacion
ventricular en el sindrome coronario agudo

La cardioversion eléctrica o la desfibrilacion son las inter-
venciones de eleccion para la supresién aguda de las arritmias
ventriculares en pacientes con SCA (figura 14).2°53% La TV soste-
nida recurrente, especialmente si polimérfica, o la FV recurrente
pueden ser sugestivas de reperfusién incompleta o recurrencia
de isquemia aguda. En este caso, se recomienda la angiografia
coronaria inmediata.? Para las TVP que degeneran en FV, se re-
comiendan los betabloqueantes.>s"** Ademas, la sedacién pro-
funda puede ser util para reducir los episodios de TV o FV.5* La
amiodarona intravenosa debe considerarse para la terminacion
aguda de arritmias ventriculares recurrentes hemodinamicamen-
te relevantes, aunque los ensayos controlados sobre el uso de la

amiodarona durante el IAMCEST son escasos®**y las evidencias en
este contexto se extrapolan principalmente de estudios en parada
cardiaca extrahospitalaria.>* Si el tratamiento con betabloquean-
tes y amiodarona no fuese efectivo, se puede considerar la lido-
caina.?*No se recomienda el tratamiento con otros antiarritmicos
en el SCA 545 En pacientes hemodindmicamente inestables con
arritmia ventricular refractaria, se pueden considerar los disposi-
tivos de asistencia mecanica circulatoria.*s5 Para las arritmias
ventriculares en el contexto de bradicardia relativa o relacionada
con pausas, la estimulacién cardiaca puede ser efectiva para evi-
tar recurrencias.

Relevancia pronéstica 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 percutaneo (ICP), casi to-
das las arritmias ventriculares ocurren en las primeras 24 h®. Las
arritmias ventriculares precoces se han asociado con un aumento
de hasta 6 veces de la mortalidad intrahospitalaria, mientras que
el pronéstico a largo plazo no parece estar afectado. 54555 En una
cohorte prospectiva, los pacientes con FV durante la fase aguda
del IAMCEST presentaron una incidencia menory muy similar de
MSC en comparacién con los pacientes sin FV durante un perio-
do de observacién de 5 afios.**° Cabe sefialar que la TV precoz mo-
nomorfica se asocié con una incidencia significativamente mayor
de intervenciones con DAl adecuadas en comparacién con la FV
precozy fue un factor de prediccién independiente de muerte du-
rante el seguimiento a largo plazo.’®' Por tanto, la relevancia pro-
nostica de la TV y la FV durante la fase aguda del IAM puede ser
diferente. El impacto de la arritmia ventricular durante el periodo
tardio tras la reperfusién (>48 h) en la MSC no esta tan clara.

Podolecki et al.>*® demostraron recientemente que la mor-
talidad total a largo plazo tras un IAMCEST se predecia por las
arritmias ventriculares que ocurrian durante el periodo tardio
tras la reperfusion (>48 h), mientras que las arritmias ventricula-
res durante el periodo precoz no afectaban al desenlace a 5 afos.
Se necesitan mas 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 pronéstico 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.>5 En una reciente encues-
ta europea multicéntrica,’* los pacientes con arritmias ven-
triculares potencialmente letales secundarias a vasoespasmo
tenfan un alto riesgo de recurrencias, especialmente cuando la
terapia médica administrada era insuficiente. Mientras que los
calcioantagonistas podian suprimir los episodios, los betablo-
queantes pueden desencadenar arritmias ventriculares. Ya que
laintervencion médicay diversos farmacos para el vasoespasmo
pueden no ser lo suficientemente protectores, se puede consi-
derar el implante de DAI en supervivientes de parada cardiaca
sibita con angina variante.
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Figura14. Algoritmo para la prevencidn y el tratamiento de arritmias ventriculares en infartoagudo de miocardio con elevacion del segmento ST.
FV: fibrilacién ventricular; IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevacion del segmento ST; ICP: intervencién coronaria percutanea;

i.v.: intravenoso/a; TV: taquicardia ventricular. *Guia ESC 2017 sobre el tratamiento del infarto agudo de miocardio en pacientes con elevacion
del segmento ST.3"Los betabloqueantes intravenosos deben evitarse en pacientes con hipotensidn, insuficiencia aguda grave, bloqueo AV o
bradicardia grave. ‘Diagrama de flujo para el tratamiento de las tormentas eléctricas. Si las EV de morfologia similar desencadenan arritmia
ventricular polimérfica recurrente.
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Tabla de recomendaciones 22. Recomendaciones para
el tratamiento de las arritmias ventriculares en el sindrome
coronario agudoy el vasoespasmo

Nivel®

Recomendaciones Clase*

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. "

El tratamiento con amiodarona intravenosa se debe
considerar para pacientes con TVP/FV durante la fase
aguda del SCA 552554555

La lidocaina intravenosa se puede considerar para el
tratamiento de TVP/FV recurrente que no responde a los
betabloqueantes o a laamiodarona o silaamiodarona
esta contraindicada en la fase aguda del SCA >

No se recomienda el tratamiento profilactico con
antiarritmicos (distintos a los betabloqueantes) en
el SCA3=

Vasoespasmos

En supervivientes de parada cardiaca sibita con
espasmo coronario se debe considerar el implante de
un DA|.562*554

DAL desfibrilador automatico implantable; FV: fibrilacion ventricular;
IAMCEST: infarto agudo de miocardio con elevacion del segmento ST; SCA:
sindrome coronario agudo; TV: taquicardia ventricular; TVP: taquicardia
ventricular polimérfica

Clase de recomendacién

®Nivel 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.’®®5% Por este motivo se recomienda la eva-
luacion precoz de la FEVI, es decir, antes del alta hospitalaria.®75¢
El implante rutinario profilactico de DAI en los primeros 40 dias
tras un IAM no redujo la mortalidad en pacientes tras IAM con FEVI
reducida en dos ensayos aleatorizados (DINAMIT e [RIS),5*57°y, por
tanto, no se recomienda. La evaluacién temprana con pruebas no
invasivas complementarias, ademas de la determinacion de la FEVI,
tampoco ha mostrado ser (til para la estratificacion del riesgo re-
lacionada con la MSC 5" Las escasas evidencias sugieren que la es-
tratificacién invasiva del riesgo con EEF en el periodo precoz tras un
IAM puede ser (til para la identificacion de pacientes de alto riesgo
con FEVI reducida.’? 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, evalGa si el EEF puede guiar la decisién del implante de DAI
en pacientes con FE reducida en el periodo precoz tras un IAMCEST.
El remodelado inverso tras un |AM se asocia con tasas signifi-
cativamente menores de muerte, parada sibita cardiaca y otros
desenlaces clinicos adversos.s>5” Por tanto, la evaluacién de la
indicacion de implante profilactico de DAI, generalmente lleva-
da a cabo con ecocardiografias 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-
valuacién de la FEVI antes de las 6 semanas tras un IAM puede no
discriminar entre aturdimiento miocardico y remodelado.

En el periodo precoz tras un IAM, las tormentas arritmicas 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
arritmicos, la ablacién con catéter es potencialmente efectiva, es-
pecialmente en los episodios desencadenados por EV de similar
morfologia.®* Si hay recidiva de la TVP a pesar del tratamiento
con betabloqueantesy amiodarona, se ha documentado la termi-
nacién con quinidina.?®

Tabla de recomendaciones 23. Recomendaciones para
la estratificacidn del riesgo y el tratamiento de arritmias
ventriculares en el periodo precoz tras un infarto de miocardio

Nivel®

Recomendaciones Clase?

Estratificacion del riesgo

Se recomienda la evaluacién precoz (antes del alta
hospitalaria) de la FEVI en todos los pacientes con
IAM agudo 7568

En pacientes con FEVI <40% antes del alta
hospitalaria, se recomienda la reevaluacion de la FEVI
6-12 semanas tras un |AM para evaluar la potencial
necesidad de implante de DAl en prevencion
primaria.sees7s74

Tratamiento de las arritmias ventriculares

La ablacion 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 revascularizacién
coronaria en la fase subaguda del IAM .32

DAI: desfibrilador automatico implantable FEVI: fraccién de eyecci6n
del ventriculo izquierdo; EV: extrasistoles ventriculares; FV: fibrilacién
ventricular; IAM: infarto de miocardio; TV: taquicardia ventricular; TVP:
taquicardia ventricular polimoérfica

*Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

7.1.1.3. Enfermedad coronaria crénica

7.1.1.3.1. Prevencion primaria de la muerte sibita cardiaca en pacien-
tes con fraccion de eyeccion reducida. Aproximadamente el 5% de
los pacientes presentaran una FEVI <35% cuarenta dias tras un
IAMCEST.>” Estos pacientes presentan riesgo de MSC. Por tanto,
en pacientes con FEVI <35% y sintomas de insuficiencia cardiaca
NYHA clase Il y clase 1], se recomienda el implante preventivo de
un DAI** El implante de DAI también debe considerarse en pa-
cientes asintomaticos con una FE <30%.3% En esta poblacién, la re-
duccién de la mortalidad por el implante de DAI se ha demostrado
en cuatro ECA 35373% En pacientes con enfermedad coronaria, FEVI
reducida (menor o igual a 40%) y TVNS asintomatica, la inducibi-
lidad por EEF identifica a pacientes que se beneficiarian de un DA,
independientemente de la clase NHYA 3%

Desde la publicacién de los ensayos anteriormente mencionados,
las estrategias de revascularizacion precoz y los medicamentos mo-
dernos para la insuficiencia cardiaca han reducido el riesgo total de
MSC en pacientes con insuficiencia cardiaca.’”” Aunque la mortalidad
total se ha reducido, la reduccién relativa por DAl se mantiene con-
sistentemente en el 27%, como se ha corroborado recientemente en
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dos grandes registros prospectivos en los que participaron 2.327 pa-
cientes europeos entre 2014 y 2018 (EU-CERT-ICD)*’ y 2.610 pacientes
suecos entre 2000y 2016 (registro SwedeHF) 35

Tabla de recomendaciones 24. Recomendaciones para la
estratificacion del riesgo, la prevencidn de la muerte stbita cardiaca
y el tratamiento de las arritmias ventriculares en la enfermedad
coronaria crénica

Recomendaciones Clase* Nivel®
Estratificacion del riesgo y prevencion primaria de la MSC

En pacientes con sincope e IAMCEST previo, el EEF
estd indicado cuando no se hayan identificado

los origenes del sincope tras la evaluacion no
invasiva. 1468

La terapia con DAl se recomienda para pacientes
con enfermedad coronaria, insuficiencia cardiaca
sintomatica (NYHA clases I1-11) y FEVI <35% tras >3
meses de TMQ.354356

La terapia con DAl se debe considerar en pacientes
con enfermedad coronaria, NYHA clase | y FEVI lla B
<30% tras >3 meses de TMO.3*

Elimplante de un DAl se debe considerar en
pacientes con enfermedad coronaria, FEVI<40% tras
>3 meses de TMOy TVNS si es posible inducir TVMS
mediante EEF3%

lla B

En pacientes con enfermedad coronaria, no
se recomienda el tratamiento profilactico con
antiarritmicos distintos a los betabloqueantes 5657857

Prevencién secundaria de la MSCy tratamiento de las arritmias
ventriculares

Se recomienda el implante de DAl en pacientes
sinisquemia en curso con FV documentada o TV
hemodindmicamente mal tolerada que ocurren mas
de 48h tras un |IAM 34935

En pacientes con enfermedad coronariay TVMS
recurrente o con descargas del DAl por TVMS a pesar
de terapia crénica con amiodarona, se recomienda
la ablacién con catéter antes que escalar la terapia
antiarritmica.*”

La adicién de amiodarona oral o el reemplazo de
betabloqueantes por sotalol se debe considerar
en pacientes con enfermedad coronariay TVMS lla B
recurrente y sintomatica o descargas del DAl por TVMS
a pesar de tratamiento con betabloqueantes. 35

En pacientes con enfermedad coronariay TVMS
hemodindmicamente bien toleraday FEVI>40% se
debe considerar la ablacién con catéter en centros
experimentados como alternativa a la terapia con
DAl siempre que se hayan alcanzado los criterios de
valoracion establecidos <&

lla C

Elimplante de DAl se debe considerar en pacientes
con TVMS hemodindmicamente bien toleraday
FEVI>40% si la ablacién de la TV fracasa, no esta
disponible o no se acepta.

lla C

La ablacién con catéter se debe considerar en
pacientes con enfermedad coronariay TVMS
recurrente sintomatica a pesar del tratamiento con
betabloqueantes o sotalol.*”

lla C

Continiia

En pacientes con enfermedad coronaria elegibles
para el implante de un DAI, la ablacién con catéter
se puede considerar justo antes (o inmediatamente
después) del implante del DAl para reducir |la carga
de TVy las descargas del DA 454485582583

DAI: desfibrilador automatico implantable; EEF: estimulacion eléctrica
programada; FEVI: fraccién de eyeccidn del ventriculo izquierdo; FV:
fibrilacién ventricular; IAM: infarto de miocardio; IAMCEST: infarto de
miocardio con elevacién del segmento ST

MSC: muerte stbita cardiaca; NYHA: New York Heart Association; TV:
taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica
sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

7.1.1.3.2. Prevencion primaria de la muerte siibita cardiaca en pacien-
tes con fraccion de eyeccion conservada o ligeramente reducida. No
hay datos que apoyen el implante profilactico de un DAl en pre-
vencién primaria posinfarto en pacientes con FEVI conservada
o ligeramente reducida. Estos pacientes son heterogéneos en
cuanto al potencial sustrato arritmico y actualmente se esta
trabajando en identificar a aquellos con el mayor riesgo de MSC.
El EEF se recomienda postinfarto en pacientes con sincope de
origen desconocido tras la evaluacién no invasiva para guiar el
tratamiento (figura 15).4¢

En el ensayo PRESERVE-EF, 41 de los 575 pacientes postinfar-
to con una FEVI 240% y un factor de riesgo ECG no invasivo mas
de 40 dias tras un IAM presentaban TV/FV inducibles en el EEF y
se les implant6 un DAL Durante el seguimiento de 32 meses, no
ocurrié ninguna MSCy 9 pacientes con DAl de 37 recibieron una te-
rapia apropiada del DAI. Sin embargo, se desconoce el valor de las
descargas apropiadas del DAl como subrogado de MSC en pacien-
tes con FEVI conservada y se necesitan ensayos aleatorizados. El
tratamiento profilactico con antiarritmicos y otros betabloquean-
tes no estéd indicado independientemente de la FEV| 556578579

7.1.1.3.3. Prevencion secundaria de la muerte siibita cardiaca. Los tres
ensayos de referencia sobre |la prevencidn secundaria con DAI con-
taron con la participacion de 1.866 pacientes entre los afios 1990 y
199734735 Un metaanalisis de datos individuales de los pacientes
demostré una reduccion delamortalidad del 28% (HR 0,72; 1C95%
0,60—0,87; p =0,0006) a expensas casi en su totalidad de la reduc-
cién de la muerte de causa arritmica (HR 0,50; 1C95% 0,37—0,67; p
<0,0001) en el grupo con DAI.*?Esto se traduce en una ampliacién
de la supervivencia de 4,4 meses durante un seguimiento medio
de 6 afios con el DAI. Aproximadamente el 80% de la poblacién
del estudio sufrié enfermedad coronaria. Los pacientes con TVMS
bien tolerada fueron excluidos de los ensayos de prevencién se-
cundaria (figura16).

7.1.1.3.4. Tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular hemodind-
micamente toleraday fraccion de eyeccion conservada o ligeramente redu-
cida. Con el mejor entendimiento de los mecanismos de la TV tras
un IAM, asi como la mejora en las técnicas de ablaciény deimagen,
la ablacién con catéter se ha convertido en una opcién para el tra-
tamiento de la TV hemodindmicamente bien tolerada en ciertos
pacientes tras un IAM y FE conservada o ligeramente reducida sin
DAl de apoyo. En un pequefio ensayo retrospectivo unicéntrico se
estudid a pacientes con enfermedad coronaria, FEVI >40% y TV
hemodindmicamente bien tolerada que recibieron ablaciéon con
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catéter como tratamiento de primera linea.s® Los investigadores
consiguieron abolirel 90% de todaslas TV clinicasy el 58% de las TV
inducibles. Posteriormente, al 42% de los pacientes se les implant6
un DAL Tras un seguimiento medio de 3,8 afos, el 42% de los pa-
cientes fallecieron independientemente de la presencia o ausencia
deun DAI (p=0,47).

En un gran ensayo retrospectivo multicéntrico se evalu6 a 166
pacientes con FEVI >30% con TVMS bien tolerada que recibieron
tratamiento solo con ablacién con catéter y se compararon los
desenlaces con un grupo de control de 378 pacientes que recibie-
ron un DAL.*®° De los 166 pacientes con ablacién como tratamiento
de primera linea, el 55% presentaban enfermedad coronaria. La
FEVI media fue del 50%y tras un seguimiento medio de 32 meses,
la mortalidad total no se diferencié entre ambos grupos (12%).

Estos datos sugieren que el implante de un DAl o la ablacién
en centros especializados deben considerarse en pacientes con
FE conservada o ligeramente reducida que presenten TVMS he-
modindmicamente bien tolerada. Cabe sefialar que, aunque es
practica comin implantar DAl en esta poblacién, los ensayos
sobre DAI para la prevencién secundaria no mostraron benefi-
cios en supervivencia en pacientes con FEVI >35%.3% Aunque la

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

7.1.1.3.5. Tratamiento de la taquicardia ventricular recurrente en pacien-
tes con desfibriladores automaticos implantables. La TV frecuente y
sintomatica en pacientes con DAl debe tratarse médicamente con
amiodarona osotalol 3% En pacientes con enfermedad coronaria
con recurrencia de TVMS durante el tratamiento con amiodarona,
se recomienda la ablacién con catéter antes que la intensificacién
de los antiarritmicos. En el ensayo VANISH, se consiguié demos-
trar la reduccion significativa del objetivo compuesto de muerte,
tormenta de TV y terapia apropiada con DAl en el grupo de abla-
cién en comparacién con el grupo al que se escalé la terapia con
amiodarona durante un seguimiento medio de 28 meses (59%
frente a 68.5%; HR 0,72; 1IC95% 0,53— 0,98; p = 0,04).”" El ensayo
en curso VANISH2 (identificador ClinicalTrials.gov: NCT02830360)
evalla si la ablacién con catéter como tratamiento de primera
linea es superior a la terapia con antiarritmicos en pacientes con
TVMS tras un IAM.
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Figura15. Algoritmo para la estratificacién del riesgo y la prevencidn primaria de la muerte sibita cardiaca en pacientes con enfermedad coronaria
crénicay fraccién de eyeccidn reducida. DAI: desfibrilador automatico implantable; EEF: estudio electrofisiolégico; FEVI: fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo; IAM: infarto agudo de miocardio; NYHA: New York Heart Association; TVMS: taquicardia ventricular monomorfica sostenida;
TVNS: taquicardia ventricular no sostenida. *Guia ESC 2018 sobre el diagnéstico y el tratamiento del sincope.”
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Figura16. Algoritmo para el tratamiento de la taquicardia ventricular monomérfica sostenida en pacientes con enfermedad coronaria
crénica. DAI: desfibrilador automatico implantable; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo;
TVNS: taquicardia ventricular no sostenida. *Taquicardia ventricular incesante en zona de monitor: considerar ablacion con catéter.
bSi la ablacién con catéter no estd disponible, no tiene éxito o el paciente la rechaza. ‘Para reducir las descargas del DAI.

La ablacién 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 comparacién con una estrategia de
ablacién solo tras la tercera descarga del DAL

Sin embargo, en pacientes que presenten un primer episodio de
TV en quienes el DAl esté indicado, la ablacion con catéter llevada a
cabo inmediatamente antes o después del implante del DAI puede
recomendarse para disminuir las TVy las descargas del DAL 484485583

7.1.1.4. Anomalias coronarias

El origen anémalo 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 afios du-
rante o tras el ejercicio intenso.”* El origen anémalo de |a coronaria
izquierda es menos comun, pero mas maligno que el origen corona-
rio anémalo de la coronaria derecha. Otros factores de riesgo para
la MSCson el trayecto intraarterial entre la aortay la arteria pulmo-
nar, un orificio con forma de hendidura, un orificio alto, el origen en
angulo agudo y el trayecto intramural y su longitud.®***¢ Las indi-
caciones para la intervencion quirirgica, especialmente en pacien-
tes asintomaticos, se basan en la evaluacion de la anatomia de alto
riesgo con angioTC y en la evaluacién de la isquemia inducida por
el ejercicio utilizando técnicas de imagen avanzadas.*®¢*¢ La gam-
magrafia miocardica de estrés también se recomienda para evaluar

laisquemia inducida por el ejercicio tras la intervencién quirargica,
especialmente en pacientes con parada cardiaca reanimada.*®

Tabla de recomendaciones 25. Recomendaciones para la prevencién
de la muerte sibita cardiaca en pacientes con anomalias coronarias

Nivel®

Recomendaciones Clase?

Evaluacion diagnéstica

La gammagrafia miocardica de estrés durante
el gjercicio fisico se recomienda junto con la
ergoespirometria en pacientes con origen anémalo
de la coronariay trayecto interarterial para confirmar/
descartar isquemia miocardica.*®’

La gammagrafia miocirdica de estrés durante

el gjercicio fisico se recomienda junto con la
ergoespirometria tras la cirugia en pacientes con
origen anémalo de la coronaria y antecedentes de
parada cardiaca reanimada.

Tratamiento

Se recomienda la cirugia en pacientes con origen
aértico anémalo de una arteria coronariay PCR,

sospecha de sincope originado por arritmia C
ventricular o angina cuando se hayan excluido
otras causas.s8s86.588

Contintia
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La cirugia se debe considerar en pacientes
asintomaticos con origen anémalo de la coronariay
evidencia de isquemia miocardica u origen adrtico lla C
andémalo de la arteria coronaria izquierda con
anatomia de alto riesgo.os8s58658¢

Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

La anatomia de alto riesgo se define como trayecto interarterial, orificio
con forma de hendidura, orificio alto, origen en dngulo agudo y trayecto

intramural y su longitud.

7.1.2. Extrasistoles ventriculares/taquicardia
ventricular idiopatica y miocardiopatia inducida
por extrasistoles ventriculares

7.1.2.1. Extrasistoles ventriculares/taquicardia
ventricularidiopatica

Las EV/TV en pacientes sin cardiopatia estructural se definen
como idiopaticas (figura17). En pacientes con sospecha de EV/TV
idiopaticas basandose en antecedentes negativos y una explora-
cién fisica normal, el ECC de 12 derivaciones y la ecocardiografia
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Figura17. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con extrasistoles ventriculares/taquicardia ventricular idiopaticas sin cardiopatia
estructural evidente. ECG: electrocardiograma; EV: Extrasistoles ventriculares; FEVI: fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo;
RMC: resonancia magnética cardiaca; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho. *La cardiopatia estructural no evidente se define como
la ausencia de alteraciones significativas en el examen fisico, el ECG basal y la ecocardiografia. "Presentacién atipica: p. €j., edad avanzada,
morfologia de bloqueo de rama derecha, TV monomérfica sostenida consistente con reentrada. ‘Los sintomas deben ser relevantes y
relacionados con la EV/TV. YSospecha del origen en el ECG o confirmado durante el estudio electrofisiolégico. *Considerar la reevaluacién en caso
de nuevos sintomas o cambios en la salud del paciente.
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transtoracica son los primeros pasos diagndsticos importantes
para excluir cardiopatia estructural subyacente. La monitoriza-
cién con Holter durante 24 horas generalmente se lleva a cabo
para determinarla carga de las EV. La EV multiformes con moni-
torizacion electrocardiografica prolongada y los cambios sutiles
en el ECG o en la ecocardiografia deben estudiarse.’® La RMC
debe llevarse a cabo cuando el ECC y la ecocardiografia no sean
concluyentes para descartar cardiopatia estructural o la presen-
tacion clinica haga sospechar cardiopatia estructural 20

Los pacientes requieren tratamiento cuando las EV/TV sean
sintomaticas o se asocien con deterioro de la funcién cardiaca. La
evolucién clinica y las respuestas a distintos tratamientos se han
estudiado principalmente en aquellas con origen en el TSVD 0 en
los hemifasciculos izquierdos.

Son muchos los farmacos que se han utilizado para tratar las
EV/TVidiopaticas. Lasrecomendaciones se basan en series peque-
fias o no controladas. Los betabloqueantes y los calcioantagonis-
tas son los mas estudiados y ambos han demostrado ser efectivos
para la terminacion de las arritmias.3** Hay pocas evidencias so-
bre la flecainida.®? En el caso de alta carga de EV con frecuencia
cardiaca alta o durante el ejercicio, se prefieren los betabloquean-
tes.’ Si no hubiese tal correlacion, el tratamiento con flecainida
o calcioantagonsitas se ha asociado con supresién mas 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 farmaco de eleccion
para las EV/TV fasciculares. Aunque hay pocos datos, los betablo-
queantes o los calcioantagonistas deben considerarse de prime-
ra eleccién para las EV con origen fuera del TSVD o los fasciculos
izquierdos porque la flecainida puede tener efectos secundarios
proarritmicos. La amiodarona se asocia con toxicidad sistémica
grave y se debe emplear solo si la ablacién u otros farmacos como
la flecainida fracasan o no se pueden utilizar>**La tabla 9 contie-
ne un resumen de las recomendaciones para el tratamiento de las
EV/TV idiopaticasy de las miocardiopatias inducidas o agravadas
por EV con antiarritmicos.

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

yo aleatorizado en el que se incluyé a pacientes con EV del TSVD,
la ablacién fue superior a los antiarritmicos para la supresién de
la arritmia sin diferencias en las complicaciones.s® Por tanto, la
ablacién se recomienda como tratamiento de primera linea para
las EV/TV del TSVDYy fasciculares. La informacién disponible para
otras formas de EV/TV es escasay en sumayoria restringida al éxi-
to agudo de la ablacién, que, en general, es menory se asocia con
una mayor recurrencia que en las EV/TV del TSVDy fasciculares.s*
Ademais, el acceso y la ablacion de sitios especificos (p. €j., los
senos de Valsalva, el summit del V1) puede aumentar el riesgo de
complicaciones del procedimiento. Por tanto, cuando el ECCG de 12
derivaciones sea altamente indicativo de EV/TV con origen fuera
del TSVD o los hemifasciculos izquierdos, el nivel de recomenda-
cién de la ablacién es bajo.

En general, el tratamiento de casos pediatricos debe ser simi-
lar al de los adultos. Sin embargo, la ablacion debe retrasarse en
ninos pequefios debido al riesgo de complicaciones y el tamafio
relativamente mayor de la lesién de ablacién en comparacién con
el corazén del adulto.#%7 El verapamilo no se recomienda como
tratamiento de primera linea en nifios de <1 afio porque se ha
asociado con hipotensién en algunos casos.**> Cabe sefialar que
todos los pacientes estudiados presentaban insuficiencia cardia-
ca, sobredosis de verapamilo o tratamiento con otro antiarritmico
cuando se administré el verapamilo.*®®

Los pacientes pueden presentar EV/TV asintomaticas frecuen-
tes. Solo una minoria de pacientes con >1.000 EV por dia desarro-
llaran disfuncién ventricular tras un seguimiento de 5 afios.*** Una
carga de EV del 10% parece ser el limite menor para el desarrollo
de disfuncién del VI, con un riesgo mayor cuando la cargade EV es
>20% 566096 Por tanto, se recomienda la evaluacién 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-
maticos con funcién ventricular conservada. Ademas, la inciden-
cia de las EV generalmente disminuye espontdneamente con el
tiempo, especialmente en nifios.?*>¢°* En ciertos pacientes, p. €j.,
en pacientes que no desean seguimiento, se puede recomendar la
ablacién con catéter. En pacientes con carga de EV <10% la reeva-
luacién puede ser apropiada si desarrollan sintomas nuevos o hay
un cambio en el estado de salud del paciente.

Tabla 9. Resumen de las recomendaciones para el tratamiento de pacientes con miocardiopatia inducida por extrasistoles
ventriculares/taquicardias ventriculares idiopaticas

EV/TV del TSVD/fascicular: sintomatica, funcién del VI normal

Ablacién Betabloqueantes BCC Flecainida® Amiodarona

EV/TV con origen distinto del TSVD/fascicular: sintomatica, funcién del VI
normal

EV/TV del TSVD/fascicular: con disfuncién del VI

EV/TV del TSVD/ con origen distinto del TSVD/fascicular: con disfuncién
del VI

EV: Carga >20%, asintomdtica, funcién del VI normal

Clasel Clasella Clasella Clase lla
Clasella Clasel Clasel Clasella
Clasel Clasella Clase lla® Clasella
Clasel Clasella Clase lla® Clasella
Clasellb

TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular; VI: ventriculo izquierdo

3Calcioanatagonistas intravenosos.
°En ciertos pacientes (solo con disfuncién moderada del VI)
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Tabla de recomendaciones 26. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con extrasistoles ventriculares/
taquicardia ventricular idiopatica

Recomendaciones Clase* Nivel
Recomendaciones generales

La evaluacion periddica de la funcién ventricular

estd indicada en pacientes con carga de EV >10%y C
funcién ventricular normal 606

En pacientes con EV/TVy presentacion atipica

para origen idiopaticoS, se debe considerar la RMC, C

aunque la ecocardiografia sea normal.’
Tratamiento

Se recomienda la ablacién con catéter como
tratamiento de primera linea en las TV/EV idiopaticas
del TSVD o de los fasciculos izquierdos. ¢535595:596604

Los betabloqueantes o los calcioantagonistas no
dihidropiridinicos estan indicados en pacientes
sintomaticos con TV/EV idiopaticas de origen distinto
al TSVD o los fasciculos izquierdos.2°45%

Los betabloqueantes o los calcioantagonistas no
dihidropiridinicos se deben considerar cuando la
ablacion con catéter no esté disponible, el paciente
la rechace o sea particularmente arriesgada en
pacientes sintomaticos con TV/EV idiopaticas del
TSVD o de los fasciculos izquierdos.2045925%

lla B

La ablacion con catéter o la flecainida se deben
considerar en pacientes sintomaticos con TV/EV
idiopaticas de origen distinto al TSVD o los fasciculos
izquierdos, 525604605

lla C

La ablacién con catéter se puede recomendar para
las TV/EV idiopdticas en pacientes asintomaticos con
mas del 20% de EV por dia repetidamente durante el
seguimiento.s36006!

1b C

La ablacion con catéter de las TV/EV idiopaticas no se
recomienda para nifios de <5 afios o con peso <10 kg
excepto cuando la terapia médica fracase o la TV no
se tolere hemodindmicamente.>”

La amiodarona como tratamiento de primera
linea no se recomienda para pacientes con TV/EV C
idiopaticas.®*

El verapamilo no se recomienda para nifios de <1 afio
con EV/TV, especialmente si no presentan signos de
insuficiencia cardiaca o tratamiento concurrente con
antiarritmicos.®*

EV: extrasistoles ventriculares; RMC: resonancia magnética cardiaca;

TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular;
TVMS: taquicardia ventricular monomdrfica sostenida; TVPS: taquicardia
ventricular polimérfica sostenida

*Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

‘Incluyendo, aunque no solo, la edad avanzada, morfologia de bloqueo de la
rama derecha, TVMS consistente con reentrada.

dNivel de evidencia C para TV/EV de los fasciculos izquierdos.

7.1.2.2. Miocardiopatia inducida/agravada
por extrasistoles ventriculares

Se ha identificado la relevancia de la miocardiopatia inducida
por EV como causa secundariay reversible de disfuncion del VI

en pacientes sin cardiopatia estructural.®°”¢°® Los antecedentes
personalesy familiares del paciente, el ECG de 12 derivaciones,
el Holter y la ecocardiografia son las piedras angulares de la
evaluacion de pacientes con sospecha de miocardiopatia in-
ducida por EV (figura 18). La carga de EV ha demostrado ser
el mayor predictor independiente de miocardiopatia inducida
por EV en diversos estudios.®°¢**=¢" Se ha informado de fluc-
tuacionesdia a diadelacargade EV en pacientes con monitori-
zacion durante 14 dias, pero la mayoria de los datos provienen
de registros de 24 horas.®" Una carga de EV de al menos un
10% parece ser el umbral minimo para el desarrollo de mio-
cardiopatia inducida por EV y el riesgo aumenta adin mas con
una carga de >20%.°°¢" En pacientes con una carga de EV de
<10%, se debe sospechar una miocardiopatia de otra etiologia
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 superiot, ori-
gen epicardico, TVNS, menor intervalo de acoplamiento y sexo
masculino.s3sen-62

Las EV frecuentes también pueden agravar la disfuncién del
VI en pacientes con cardiopatia estructural. En estos casos, la dis-
funcién del VI puede ser una consecuencia directa de las EV, como
en la miocardiopatia inducida por EV, o debido al efecto limitante
de las EV en la estimulacién biventricular en pacientes con TRC.
Parametros tales como un VI o un didmetro diastélico menores
y menor duracién intrinseca del QRS pueden ayudar a distinguir
la miocardiopatia inducida por EV de la miocardiopatia agravada
por EV.5 Se debe considerar la RMC en los pacientes en quienes
se sospeche miocardiopatia inducida por EV para excluir formas
sutiles de cardiopatia estructural °¢s En pacientes con EV fre-
cuentes, la presencia de realce tardio de gadolinio es indicativa de
cardiopatia estructural con EV frecuentes mas que de miocardio-
patiainducida por EV, ya que esta tltima no presenta realce tardio
de gadolinio. Dado que se ha demostrado que las EV con morfolo-
gia de BRDHH tienen una mayor asociacion con el realce tardio de
gadolinio,**se debe considerar la RMC en estos pacientes.

El diagndstico de miocardiopatia inducida por EV frente a
miocardiopatia agravada por EV se puede confirmar solo tras la
mejora/normalizacion de la FEVI (remodelado inverso) tras la su-
presion de las EV.

La ablacién con catéter de las EV es muy eficiente, con tasas
de éxito del 75—-90% y se considera el tratamiento de primera
linea para la miocardiopatia inducida por EV.s35600.09610612.617-620
Entre los factores que afectan al éxitoy a los resultados clinicos
se incluyen el sitio de origen de las EV (mas alto para las EV del
tracto desalida), el nimero de morfologias de las EVyla RMCsin
realce tardio de gadolinio.s¢¢°* En pacientes con cardiopatia
estructural, la ablacién con catéter de las EV monomérficas fre-
cuentes también ha demostrado mejoras de la FEVI en pacien-
tes con enfermedad coronaria o miocardiopatias tanto con TRC
como sin ella.s967621-623 De |a misma forma, el tratamiento con
antiarritmicos para la supresién de las EV ha demostrado me-
jorarla FEVI. En un ECA, la amiodarona llevé a una mejor supre-
sion de las EV y a una mejora mayor de la FEVI en comparacién
con el placebo.®* Los bloqueadores de canales de sodio también
pueden suprimir de forma efectiva las EV.5%5 En un estudio, la fle-
cainida redujo la carga de EV del 36% al 10%, lo que conllevé un
aumento de la FEVI del 37% al 49%.5
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Figura18. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con miocardiopatia inducida/agravada por extrasistoles ventriculares.

EV: Extrasistoles ventriculares; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izq

Mientras que la flecainida tiene un perfil de acontecimientos
adversos mas favorable sobre la toxicidad orgénica, se ha infor-
mado de un aumento de la mortalidad en pacientes con 1AM 5
Para ciertos pacientes con sospecha de miocardiopatia inducida
por EV y miocardiopatia agravada por EV, la flecainida todavia
puede considerarse, especialmente (tabla 9) si el paciente tiene un
DAl implantado (tabla 9).

Se ha informado de una causa monogenética rara de miocar-
diopatia inducida por EV, conocida como descargas prematuras
ectépicas 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 morfologias de BRDHH o bloqueo de rama
izquierda (BRIHH) y un aumento del riesgo de MSC.%*” Las muta-
ciones patogénicas en el gen SCN5A llevan a un incremento de la
funcién de los canales de sodio responsables de la hiperexcita-
bilidad del sistema fascicular de Purkinje.¢*® Los pocos datos
disponibles parecen indicar que los pacientes con descargas pre-
maturas ectépicas multifocales del haz de Purkinje no responden
a los betabloqueantes, pero podrian beneficiarse del tratamiento
con flecainida, quinidina o amiodarona.s27-6

uierdo; RMC: resonancia magnética cardiaca; VI: ventriculo izquierdo.

Tabla de recomendaciones 27. Recomendaciones para el tratamiento
de pacientes con miocardiopatias inducidas/agravadas
por extrasistoles ventriculares

Recomendaciones Clase* Nivel®

Evaluacién diagnéstica

En pacientes con FE reducida inexplicada y carga
de EV de al menos10%, se debe considerar la
miocardiopatia inducida por EV.600609610

En pacientes con sospecha de miocardiopatia
inducida por EV, se debe considerar la RMC.5%0¢'s

Tratamiento

En pacientes con sospecha de miocardiopatia
causada por EV frecuentes y predominantemente

monomoérficas, se recomienda la ablacién con
catéter.53515°°»5°9»6‘2»517»6‘““

Continiia
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En pacientes con miocardiopatia causada
presuntamente por EV frecuentesy
predominantemente monomorficas, se debe
considerar el tratamiento con antiarritmicos¢sila
ablacién con catéter no esta disponible, el paciente la
rechaza, se sospecha alto riesgo o fracasa.*+%%

lla C

En pacientes con cardiopatia estructural en quienes se
sospeche que las EV frecuentes y predominantemente
monomorficas contribuyan a la miocardiopatia, se lla B
deben considerar el tratamiento con antiarritmicos
(amiodarona) o la ablacién con catéter.67:621622.624

En pacientes que no respondan a la TRC con EV
frecuentesy predominantemente monomdrficas que
limiten la estimulacion biventricular éptima a pesar lla C
del tratamiento farmacolégico, se debe considerar la
ablacion con catéter o los antiarritmicos.®*

DAI: desfibrilador automatico implantable, EV: extrasistoles ventriculares;
FE: fraccion de eyeccién; RMC: resonancia magnética cardiaca; TRC: terapia
de resincronizacion cardiaca; VI: ventriculo izquierdo

Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

“La flecainida solo en ciertos pacientes (con DAl implantado, solo disfuncién
moderada del VI).

7.1.3. Miocardiopatias

7.1.3.1. Miocardiopatia dilatada y miocardiopatia no dilatada
hipocinética
La MCD se caracteriza por dilatacién del VI y disfuncion sistélica
inexplicables por enfermedad coronaria o condiciones de carga
anémalas.®* La verdadera prevalencia de esta enfermedad es difi-
cil de estimar. En estudios antiguos se informaba de una prevalen-
ciade1decada2.700 personas.®®

En los datos histdricos en adultos con MCD se refleja una morta-
lidad a1afo del 20-25% y una tasa de supervivencia a los 5 afios del
50%.%¢ En ensayos recientes con pacientes con MCD con insuficiencia
cardiaca sistdlica y TMO se informa de unos rangos de mortalidad a
5 afios del 21-28%.35°3 Hasta el 12% de los pacientes con MCD sufre
MSCy todavia constituye un 25-35% de todas las muertes 3963463

En los nifios, la incidencia anual de MCD es de 0,57 casos por
cada 100.000.%¢ El pronéstico en nifios es malo, con una inciden-
cia a 5 afios de trasplante cardiaco o muerte relacionada con la
insuficiencia cardiaca del 40%. Sin embargo, en comparacién con
los adultos, la incidencia de MSC en los pacientes pediatricos con
MCD es mucho menor, con una incidencia a 5 afios del 2,4—3%
segln dos grandes registros de miocardiopatia pediatrica de los
Estados Unidos y Australia 63763

Las causas de MCD pueden ser genéticas o adquiridas.®® La
predisposicion genética también puede interactuar con factores
extrinsecos como las miocardiopatias relacionadas con el peripar-
to, el alcoholismo o la quimioterapia.®® La forma clinica, especial-
mente de las etiologias genéticas, puede cambiar con el tiempoy
puede no coincidir con los criterios de enfermedad estandar en el
momento en que la enfermedad se manifieste. Como consecuen-
cia, se ha propuesto la nueva categoria de miocardiopatia hipoci-
nética no dilatada (MCHND).5*

71.3.1.1. Evaluacion diagndstica y estratificacion del riesgo. Se puede encon-
trar un algoritmo para la estratificacién del riesgo y la prevencién pri-
maria de la MSC en pacientes con MCD/MCHND en la figura19.

Las pruebas diagndsticas exhaustivas, incluyendo las pruebas
genéticas y la RMC, deben considerarse para identificar la causa
subyacente para la estratificacién del riesgo orientada por etiolo-
giay el tratamiento 3+%°

En el 25-55% de los pacientes con MCD se identifican mutaciones
patogénicas,®+#%64° [as mas comunes con herencia autosémica do-
minante. Las mutaciones truncadasen el gendela titina (TTN) son las
mas frecuentes, seguidas de las mutaciones en el gen LMNA, sarco-
méricasy desmosdmicas. Las mutaciones en genes como LMNA, PLN,
RBMzo y FLNC se asocian con mayor riesgo de arritmia ventriculary
MSC.54¢% L os portadores de variantes desmosémicasy LMNA sufren
las tasas mas altas de arritmia ventricular/MSC, que fueron indepen-
dientes de la FEVI en una de las series.®*

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 mas probable en pacientes en quie-
nes la enfermedad se manifieste a una edad temprana o con sig-
nos sospechosos de una etiologia especifica (p. ej., conduccion
AV prolongada para LMNA (figura 20).5463964064¢ | o5 familiares
de primer grado de pacientes con MCD/MCHND deben someter-
se a una evaluacion clinica con fines diagnésticos si se sospecha
causa hereditaria.

La discriminacion entre pacientes de alto y bajo riesgo
para MSC sigue siendo un reto. Mas alla de la FEVI y la clase
NYHA 3735963564760 |gg datos recientes sugieren que tanto los
hallazgos genéticos como de la RMC pueden contribuir a la es-
tratificacién del riesgo. En un metaanalisis de 29 estudios con un
total de 2.948 pacientes se evalu6 el papel de la RMC en pacien-
tes con MCD."” El realce tardio de gadolinio se asocié significa-
tivamente con la aparicién de arritmias, incluso cuando solo se
incluian estudios que llevasen a cabo un analisis multivariante
(HR 6,7; p < 0,001). Curiosamente, la asociacién entre el realce
tardio de gadolinio y las arritmias siguié 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 observé que el realce tardio
de gadolinioy la FEVI eran ambos marcadores de riesgo para la
mortalidad total y la muerte cardiaca, pero solo el realce tardio
de gadolinio se asocié con riesgo de MSC.*"

La estratificacion 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 conducciony alto riesgo
de MSCy progresion a insuficiencia cardiaca terminal 8642652653 En
un registro multicéntrico con 269 portadores de mutaciones en el
LMNA, laTVNS, la FEVI <45% en la primera evaluacion, el sexo mas-
culino y mutaciones distintas a las sin sentido se definieron como
factores de riesgo independientes de arritmia ventricular.®? La
arritmia ventricular solo la sufrieron personas con al menos dos de
estos factores de riesgo. La estratificacién del riesgo fue posterior-
mente validada externamente.® Otro estudio, en el que participa-
ron 589 portadores de la mutacién en LMNA, identificé el bloqueo
AV como un predictor adicional. Recientemente se ha desarrollado
una calculadora del riesgo (https://Imna-risk- vta.fr/) para predecir
el riesgo de arritmia ventricular potencialmente letal (indice C de
0,776 [1C95%: 0,711—0,842]).% En pacientes con un riesgo estimado
a 5 anos del >10% y cardiopatia manifiesta (TVNS, FEVI <50% o re-
traso de la conduccion AV), debe considerarse el implante de un DAI
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en prevencién primaria con el fin de evitar la sobreimplantacién
potencial en portadores sin fenotipo cardiaco. En los portadores de
mutacién del LMNA con forma clinica de MCD, el ejercicio de alta
intensidad se ha asociado con un alto riesgo de MSCy deterioro de
la FEVly, por tanto, no se recomienda. 54655

Recientemente se ha propuesto una puntuaciéon de riesgo
para la prediccién de arritmias ventriculares en pacientes con
MCD o MAVD relacionada con la mutacién p.AR14 en el gen PLN.%¢
Se necesitan estudios de validacién antes de su recomendacién
para uso clinico.

Més alla de la genética y la RMC, se han sugerido predictores
adicionales de MSC, generalmente derivados de pequefas cohor-

tes con ninguno o muy pocos estudios de replicacién. Un sincope
de origen desconocido requiere pruebas complementariasy el EEF
puede determinar la causa subyacente. El riesgo de arritmias en
pacientes con MCD con una FEVI baja y sincope de origen desco-
nocido fue similar a aquellos con parada cardiaca previa® y alto,
independientemente de los resultados del EEF**#Sin embargo, los
datos de pacientes con DCM con FE ligeramente reducida sugie-
ren el valor anadido del EEF. De los pacientes con MCD y FE >40%
con sincope de origen desconocido a quienes se les implanté un
DAI tras un EEF positivo, el 80% presentaron terapia apropiada
durante el seguimiento. Ning(n paciente no-inducible sufrié MSC
o arritmia ventricular sintomatica.*

/

RMC (Clase lla)

Ira las secciones especificas para el tratamiento
dirigido a etiologifas, especialmente para las
enfermedades inflamatorias
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Figura19. Algoritmo para la estratificacion del riesgo y la prevencion primaria de la muerte sibita cardiaca en pacientes con miocardiopatia dilatada/
no dilatada hipocinética. DAI: desfibrilador automatico implantable; EEF: estudio electrofisioldgico; LMNA: lamina A/C; FEVI: fraccién de eyeccién
del ventriculo izquierdo; MCD: miocardiopatia dilatada; MCHND: miocardiopatia hipocinética no dilatada; RMC: resonancia magnética cardiaca;

TVNS: taquicardia ventricular no sostenida. *Factores de riesgo: sincope de origen desconocido, variantes patogénicas en PLN, FLNC o RBMz0, realce
tardio de gadolinio en la RMC, TVMS inducible medidante EEF. °Guia ESC 2018 sobre el diagndstico y el tratamiento del sincope.’
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Figura 20. Caracteristicas tipicas de la miocardiopatia dilatada asociada con mutacion en el gen de la lamina A/C con arritmias ventriculares.
BRDHH: bloqueo de la rama derecha del haz de His; ECC: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular.

7.1.3.1.2. Prevencion primaria de la muerte siibita cardiaca. En pacientes
con MCD/MCHND, el TMO segtn la actual Guia ESC 2021 sobre el diag-
nostico y tratamiento de la insuficiencia cardiaca aguda y crénica es obli-
gatorio?*? Se requiere la reevaluacion de la funcién cardiaca y del
estado clinico tras 3 meses de TMO antes del implante de un DAl en
prevencion primaria. Es mas probable que la funcién del VI mejore
en la MCD causada por miocarditis o en las mutaciones de TTN.

La eficacia de la prevencién primaria con DAl en pacientes con
MCD con ICFEr se ha estudiado en seis ECA.®5

Se publicaron entre 2002 y 2005 cinco estudios (CAT, AMIOVIRT,
DEFINITE, COMPANION y SCD-HeFT). Los tres primeros fueron es-
tudios mas pequefios 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 comparé un desfibri-
lador-TRC, un marcapasos-TRCy el TMO. En un metaanalisis de los

cinco ensayos (1.854 pacientes con MCD) se demostré una reduccion
del riesgo del 31% en la mortalidad total con el DAl en comparacién
alaterapiamédica (RR 0,69 [IC95% 0,55, 0,87], p < 0,002).%% El efecto
se mantuvo cuando se excluyé el ensayo COMPANION.

Mas recientemente, 1.116 pacientes sintomaticos (clase NYHA
Il o Il) con insuficiencia cardiaca sistélica no isquémica (FEVI
<35%) participaron en el ensayo DANISH. Los pacientes se asigna-
ron aleatoriamente a DAI o no DAI tras TMO.>*® No se observé una
reduccién en el objetivo primario de mortalidad total para los pa-
cientes asignados a DAl (HR 0,87;1C95% 0,68—1,12; p = 0,28) a pesar
de una reduccion significativa de la MSC en el grupo con DAI (HR
0,50; 1C95% 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 DAly 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 metaanalisis
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de los seis principales ensayos clinicos sobre prevencién también
se demostré una reduccién, aunque menor, de la mortalidad total
con la terapia con DAI (RR 0,76; IC95% 0,65—0,91; p = 0,002).%* En
un andlisis de sensibilidad, los beneficios de la terapia con DAl se
mantuvieron tras la eliminacién de cualquier estudio aislado del
analisis combinado.

Los resultados del ensayo DANISH subrayan la necesidad de
perfeccionar atin mas las indicaciones para la prevencién primaria
con DAl en pacientes contemporaneos con MCD. Deben tenerse en
cuenta la edad y las comorbilidades.®® En el ensayo DANISH, el im-
plante de DAI se asocié con una tasa significativamente menor de
muerte en pacientes jovenes.* En un andlisis mas en profundidad
de los datos de DANISH® se mostrd una asociacién entre la reduc
cion de la mortalidad total y los DAI en pacientes de <70 afnos (HR,
0,70; 1C95% 0,51—0,96; p = 0,03), pero no en pacientes de >70 afios.

Son escasos los estudios prospectivos que evaltan los bene-
ficios del DAI en la MCD/MCHND con disfuncién moderada del
VI, pero sin factores de riesgo asociados con arritmia ventriculary
MSC (incluyendo RMC con realce tardio de gadolinio, mutaciones
patogénicas en PLN, FLNC, RBMzo0, sincope de origen desconocido
einducibilidad de la TVMS).129:641643.644.659-662 N335 |as limitaciones
de la FEVI como Gnico marcador de riesgo en la MCD/MCHND, el
presente panel de expertos comparte la opinién de considerar el
DAl ante una combinacién de marcadores de riesgo.

7.1.3.1.3. Prevencion primaria de la muerte siibita cardiaca y tratamien-
to de las arritmias ventriculares. La terapia con DAl y el tratamiento
médico para la prevencién secundaria en pacientes con parada
cardiaca reanimada o TV mal tolerada se han evaluado en tres
ensayos aleatorizados (AVID, CASH y CIDS).3#>3'352 | os tres ensa-
yos contaron con la participacion de un total de 1.963 pacientes, de
quienes solo 292 (14,8%) presentaban etiologias no isquémicas. Se
mostré una reduccion significativa en la mortalidad total en pa-
cientes con DAI, que fue principalmente debida a una reduccién
del 50% de las muertes arritmicas.>? En el subgrupo de pacientes
con miocardiopatias hubo una tendencia similar, pero no signifi-
cativa, en la reduccién de las muertes.®? En los ECA se ha excluido
a pacientes con TV hemodinamicamente tolerada. En los pacien-
tes con MCD el sustrato de TV estd menos definido y la evolucién
de laenfermedad debe tenerse en cuenta. Por tanto, a pesardelas
lagunas en las evidencias, el presente panel de expertos comparte
la opinién de que el DAl también debe considerarse en pacientes
con MCDy TV hemodindmicamente bien tolerada.

La optimizacién de la programacion del DAI (ver seccidn 6.2.3.1)
puede reducir las descargas del DAl en respuesta a las TV, pero ge-
neralmente se necesita terapia adicional para reducir los episodios
de arritmia ventricular sintomaticos. En el ensayo OPTIC, 412 pa-
cientes con DAl implantado en los primeros 21 dias 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 afio fueron del 10,3%, 24,3% y
38,5% respectivamente. La mayor eficacia de laamiodarona con be-
tabloqueantes en comparacion con el sotalol debe sopesarse frente
a la mayor tasa de acontecimientos adversos de forma individual >
Aunque hay muy pocos datos disponibles, los bloqueadores de ca-
nales de sodio pueden controlar la TV en la cardiopatia estructural
y pueden ser beneficiosos en pacientes con DAl sin insuficiencia car-
diaca avanzada. La mayoria de las TVMS se deben a reentrada ge-
nerada en el tejido cicatrizal, que puede abordarse con la ablacién

con catéter. Se ha descrito que la eficacia aguda de la ablacion es
similaren enfermedad coronaria 0 MCD.*7¢% 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 tras1afio).*” Tras multiples procedimientos en
el 36% de los pacientes, la ausencia a largo plazo de TV se consiguid
en el 69% de los casos en una cohorte retrospectiva unicéntrica de
282 pacientes tratados entre 1999 y 2014.56

La ablacién epicardica es necesaria en el 27-30% de los procedi-
mientos.*7¢¢* E| prondstico es especialmente maloy las estrategias
de rescate (la ablacién transcoronaria con etanol, la ablacion bipo-
lar, la ablacién quirdrgica) pueden ser necesarias en pacientes con
mutaciones patogénicas (gen LMNA) y en aquellos con localizacién
intramural o anteroseptal del sustrato.#*¢+%¢ Por tanto, dada la
complejidad de los procedimientos de ablacién, los pacientes con
MCD deben recibir tratamiento solo en centros especializados.

Tabla de recomendaciones 28. Recomendaciones para |
a estratificacién del riesgo, la prevencion de la muerte sibita cardiaca
y el tratamiento de arritmias ventriculares en la miocardiopatia
dilatada o la miocardiopatia no dilatada hipocinética

Recomendaciones Clase* Nivel®

Recomendaciones generales y para la evaluacion diagnéstica

Las pruebas genéticas (al menos los genes LMNA,
PLN, RBM20y PLNC) se recomiendan para pacientes
con MCD/MCHNDYy retraso en la conduccién AV de
<50 afios 0 en pacientes con antecedentes familiares
de MCD/MCHND o MSC en un familiar de primer
grado (de <50 afios).6464

La RMC con realce tardio de gadolinio se debe
considerar para pacientes con MCD/MCHND
para evaluar la etiologiay el riesgo de arritmia
ventricular/MSC.122651667

lla B

Las pruebas genéticas (al menos los genes LMNA,
PLN, RBM20y PLNC) se deben considerar para la
estratificacion del riesgo en pacientes con MCD/
MCHND aparentemente esporadica en edad joven
o con signos que hagan sospechar de una etiologia
heredada.®4

Ila C

No se recomienda la practica de ejercicio de alta
intensidad o de deportes de competicién para pacientes
con MCD/MCHNDYy mutacién en el gen LMNA &

Estratificacion del riesgo y prevencién primaria de la MSC

El implante de DAl se debe considerar en pacientes
con MCD/MCHND, insuficiencia cardiaca sintomatica
(clase NYHA 1H11) y FEVI <35% tras >3 meses de
TMO'357,359,535,650

lla

Se debe considerar el implante de DAI en pacientes con
MCD/MCHNDy mutacién patogénica en el gen LMNA
si el riesgo estimado a 5 afos de arritmia ventricular lla B
potencialmente letal es del >10%¢y con TVNS o FEVI
<50% o retraso en la conduccion AV.8652653

El implante de DAl se debe considerar en pacientes
con MCD/MCHND, FEVI <50%y al menos >2

factores de riesgo (sincope, RMC con realce tardio de lla C
gadolinio, TVMS inducible mediante EEF, mutaciones

patogénicas en los genes LMNA¢PLN, FLNCy RBM20).

Continiia
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En pacientes con MCD/MCHND, el estudio
electrofisiolégico se debe considerar cuando el origen
del sincope siga sin conocerse tras la evaluacion no
invasiva.c"6%®

lla C

Prevencién secundaria de la MSCy tratamiento de las arritmias

ventriculares

Se recomienda el implante de DAl en pacientes con
MCD/MCHND que hayan sobrevivido a una parada
cardiaca stbita debida a TV/FV o sufran de TVMS
hemodindmicamente mal tolerada.3#332

La ablacién con catéter en centros no especializados se
debe considerar para pacientes con MCD/MCHND y
TVMS sintomatica recurrente o descargas del DAl para lla C
TVMS en quienes los antiarritmicos no sean efectivos,
estén contraindicados o no se toleren 447,664,669

La adicion 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 sintomaticas recurrentes a
pesar de la programacién éptimay el tratamiento
con betabloqueantes.®

lla B

Se debe considerar el implante de un DAI
en pacientes con MCD/MCHNDy TVMS lla C
hemodindmicamente bien tolerada.

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 ecocardiografia si:

+ el paciente indice obtuvo el diagnéstico con <50
afios o presenta caracteristicas clinicas indicativas | C
de causa hereditaria o

+ hay antecedentes familiares de MCD/MCHND o
MSC prematura inesperada.®*

Se puede considerar un ECG y una ecocardiografia a
familiares de primer grado de pacientes con MCD/ 11b C
MCHND aparentemente esporadicas.®

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable;
ECC: electrocardiograma; EEF: estudio electrofisiolgico; FEVI: fraccion
de eyeccién del ventriculo izquierdo; MCD: miocardiopatia dilatada;
MCHND: miocardiopatia hipocinética no dilatada.; MSC: muerte sibita
cardiaca; NYHA: New York Heart Association; RMC: resonancia magnética
cardiaca; TMO: tratamiento médico dptimo; TVMS: taquicardia ventricular
monomorfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; FV:
fibrilacién ventricular; TV: taquicardia ventricular

Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

Seglin la calculadora de riesgo https://Imna-risk-vta.fr/

dVer recomendaciones especificas para el LMNA.

7.1.3.2. Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho

La MAVD es una enfermedad hereditaria que se caracteriza por
un reemplazo fibroadiposo miocardico.5° La prevalencia varia de
1:1.000 a 1:5.000 personas, con predominio de varones en los pro-
bandos." Los pacientes con MSC/FV como primera presentacion
son generalmente mas jovenes (edad media, 23 [RIC 13—57 afios])
en comparacion con los que presentan TVMS (edad media, 36 [RIC
14—78] anos).c2

La MAVD esta generalmente causada por mutaciones patogé-
nicas en genes desmosémicos y menos frecuentemente en genes
no desmosdmicos. Se recomiendan los tests genéticos y la identi-
ficacién de una mutacién (en hasta el 73% de los probandos) es un
criterio relevante para el diagnéstico."s¢” 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.2¢73
La penetrancia de la enfermedad en familiares de primer grado es
del 28—-58%,+¢” lo que apoya la evaluacion clinica frecuente de
los familiares.

La MAVD se caracteriza por la afectaciéon predominante del
VD. Los criterios revisados de 2010 del grupo de trabajo interna-
cional se basan en una estrategia multiparamétrica™ (figura 21).
La caracterizacion tisular no se incluy6 en la RMC. Sin embargo,
la infiltracion de tejido adiposo en el VD y el realce tardio 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.¢-¢® Tanto las alteraciones
en lamovilidad de la pared como las alteraciones de |a sefial antes
y después del contraste se han propuesto para mejorar la preci-
sion diagnéstica de la RMC para la MAVD.®” La identificacion de
afeccién biventriculary afectacién predominante del VI en los pa-
cientes con MAVD®® ha |levado a proponer el término “miocar-
diopatia arritmogénica”.*®

La restriccion de ejercicio de alta intensidad se considera una he-
rramienta preventiva en los pacientes con MAVD con afeccién clinica
para reducir el riesgo de arritmias ventriculares y la evolucién de la
enfermedad.s®% No se ha evaluado en cohortes prospectivas si la
restriccion de la practica deportiva es beneficiosa en todos los por-
tadores de mutaciones sin expresién de la enfermedad, pero evitar
el ejercicio competitivo de alta intensidad parece razonable.®¢%® La
MSCy la arritmia ventricular ocurren de forma desproporcionada du-
rante el ejercicio en los pacientes afectados y la infusion de altas do-
sis de isoproterenol puede provocar TVP en el >90% de los pacientes
con MAVD, lo que apoya el papel de la estimulacién simpatica para
la arritmogenicidad.s>¢®#¢® Sin embargo, todavia no esta claro si los
betabloqueantes pueden prevenir las arritmias ventriculares espon-
taneas. Los pocos datos disponibles hasta la fecha sugieren el poten-
cial papel beneficioso del atenolol .

7.1.3.2.1. Estratificacion 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 afi0s.%"%** Que una TVMS sea potencial-
mente letal depende de la duracién, del ciclo de la TV, la funcién
cardiaca y las circunstancias de la TV. Entre los pacientes con
MAVD confirmada/probable con consideracion de alto riesgo para
arritmia ventricular, el 23—48% recibiran el implante apropiado de
un DAl durante un seguimiento medio de 4,7 anos. En el 16—19%
delos casos, laintervencion del DAl ladesencadena una TV rapida
de >250 I.p.m. o una FV, que se consideran equivalentes a eventos
potencialmente letales.®>-*¢ 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 afos,
pero solo el 10,8% presentaban un evento potencialmente letal.
Por tanto, la terapia con DAl 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 prediccion del riesgo se basan en criterios de
valoracién arritmicos combinados, que generalmente conllevan
indicacion de DAI para prevenir la MSC. Esto es especialmente re-
levante en pacientes jévenes con MAVD con riesgo de por vida de
complicaciones relacionadas con el DAI.56%°
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Figura 21. Caracteristicas tipicas de la miocardiopatia arritmogénica del ventriculo 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: ventriculo derecho.

Son pocos los ensayos aleatorizados de terapia con DAI en pre-
vencién secundaria, pero las altas tasas de terapia con DAl apropiada
desencadenada por episodios de TV rapida o FV en pacientes con DAI
tras parada cardiaca o TV mal tolerada hemodindmicamente cla-
ramente sugieren los efectos beneficiosos del DAI sobre la supervi-
vencia’® En pacientes que presenten TV hemodinamicamente bien
tolerada, los beneficios sobre la supervivencia del DAl no estan tan
claros 7700702 Es dificil identificar a los pacientes con MAVD con ries-
go de MSCy las evidencias que apoyan los factores de riesgo para las
arritmias ventriculares potencialmente letales son escasas. El sincope
arritmico fue un predictor de eventos posteriores en la mayoria de las
series de casos de pacientes con MAVD confirmada (HR combinadas
3,67; IC 2,75— 4,9)%9579"7%3 y en estos pacientes se debe considerar un
DAl La disfuncién del VDy del VI se ha asociado con un mayor riesgo
arritmico.“>°* Los valores de corte son dificiles de establecer, pero en
pacientes con disfuncién grave del VD (cambio en el 4rea fraccional
del VD <17% o fraccidn de eyeccién del VD <35%) se debe considerar

un DAI. De la misma forma, los pacientes con MAVD y afectacidn sig-
nificativa del VI (FEVI<35%) deben recibir tratamiento segtin las reco-
mendaciones actuales para el implante de DAl en la MCD. Hay datos
contradictorios sobre el valor predictivo independiente de la TVNS para
los posteriores eventos artitmicos.®>¢¢7"' De la misma forma, el pa-
pel del EEF en la estratificacion del riesgo, especialmente en pacientes
sintomaticos, no esta bien definido.®>%**' En una serie de casos en
la que se incluyd principalmente a pacientes sintomadticos, tanto la
TVNS como el EEF positivo predijeron de forma independiente los
eventos arritmicos, mientras que en otras se informa de una fiabili-
dad diagnéstica baja.* La prediccion del riesgo basada en un tnico
parametro 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 DAI™¢ en pacientes con MAVD sintomadtica con disfuncién 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
queseincluyen laedad, el sexo, el sincope arritmico, la TVNS, la carga
deEV, las derivaciones con inversién de laonda Ty la fraccién de eyec
cién del VD para predecir cualquier arritmia ventricular sostenida (in-
dice C 0,7).5" Ademas, se ha promocionado un modelo de prediccién
especifico para arritmias ventriculares potencialmente letales basa-
do en 864 pacientes con MAVD, con predictores que incluyen el sexo
masculino, la determinacion de las EV durante 24h y el nimero de
derivaciones con inversidn de la onda T (indice C 0,74).7°2 Sin embar-
go, se necesitan estudios de validacién antes de que estos modelos se
puedan recomendar para su uso clinico.

71.3.2.2. Tratamiento. Hasta el 97,4% de todos los episodios de arritmia
ventricular en pacientes con MAVD y DAl son TVMS. Las altas tasas
de terminacion con estimulacién antitaquicardia (92% de los episo-
dios) independientemente de la duracién del ciclo de la TV apoyan
rotundamente el uso de dispositivos con estimulacién antitaquicar-
dia.®® Los DAI subcutaneos reducen las complicaciones relacionadas
con los electrodos y han demostrado su efectividad en la terminacién
mediante choque de arritmias ventriculares en pequefas cohortes de
pacientes con MAVD durante un seguimiento a corto plazo.”’

Generalmente se requiere tratamiento adicional para supri-
mir las arritmias ventriculares. Aunque no esta confirmado con
datos clinicos, los betabloqueantes se recomiendan como trata-
miento de primera linea en pacientes sintomaticos.

Los datos sobre el uso de antiarritmicos para prevenir la recu-
rrencia de TV solo provienen de pequenos estudios observaciona-
les y registros. En general, el tratamiento con antiarritmicos tiene
una eficacia limitada. Aunque el sotalol fue efectivo para prevenir
la inducibilidad de TV,°® no suprimié las arritmias clinicamente
relevantes.®°7°® E| tratamiento con amiodarona o farmacos antia-
rritmicos de clase 1 se ha asociado con una tendencia a una menor
recurrencia de TV en comparacion con sotalol.”®® La adicién de fle-
cainida o betabloqueantes/sotalol tuvo beneficios en una cohorte
pequefia.’™® La ablacién con catéter es una alternativa. La ablacién
del sustrato endocardicoy adyuvante del sustrato epicardico, si fue-
se necesaria, se ha asociado con unas tasas de supervivencia libre
de TV prometedoras. Los potenciales riesgos de la intervencion, los
efectos farmacoldgicos secundarios y las preferencias del paciente
deben tomarse en consideracién.*®

Tabla de recomendaciones 29. Recomendaciones para
el diagndstico, la estratificacion del riesgo, la prevencion de
la muerte stbita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares
en la miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho

Recomendaciones Clase* Nivel®

Recomendaciones generales y para la evaluacion diagnéstica

En pacientes con sospecha de MAVD, se recomienda
|3. RMC.676_678

En pacientes con sospecha o diagnéstico confirmado
de MAVD, se recomiendan la asesoria y los tests
genéticos.57#67

Se recomienda que los pacientes con diagndstico
confirmado de MAVD eviten el ejercicio de alta
intensidad.c®-

Continiia

Se puede considerar evitar el ejercicio de alta

intensidad®en los pacientes portadores de mutaciones C
patogénicas de MAVD sin forma clinica.¢®¢%
Se pueden considerar los betabloqueantes en todos C

los pacientes con diagnéstico definitivo de MAVD.
Estratificacion del riesgo y prevencion primaria de la MSC

Se debe considerar el implante de un DAI
en pacientes con MAVD definitiva y sincope lla B
arn’tmico_696,7o1,711—713

Se debe considerar el implante de un DAl en
pacientes con MAVD definitiva y disfuncién grave del lla C
VDOV|.575’691

Se debe considerar el implante de un DAl en
pacientes sintomaticos‘con MAVD definitiva,
disfuncién moderada del VD o VI e inducibilidad de
la TVNS o la TVMS mediante EEF.695:696.701703.705

Ila C

En pacientes con MAVD y sintomas altamente
indicativos de arritmia ventricular, se puede
considerar el EEF para la estratificacion del
riesg0‘695'705

Prevenci6n secundaria de la MSCy tratamiento de
las arritmias ventriculares

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes

con MAVDy TV mal tolerada hemodindmicamente C
o FV.7e°

En pacientes con MAVDYy arritmias ventriculares

no sostenidas o sostenidas, se recomienda el C

tratamiento con betabloqueantes.

En pacientes con MAVD y TVMS sintomitica
recurrente o descargas del DAl parala TVMS a
pesar del tratamiento con betabloqueantes, se lla C
debe considerar la ablacién con catéter en centros
especializados.*270974

En pacientes con MAVD e indicacion de DAI, se
debe considerar un dispositivo con estimulacién
antitaquicardia para TVMS programable hasta
frecuencias altas.®®

lla B

Se debe considerar el implante de un DAl en
pacientes con MAVDy TVMS bien tolerada lla C
hemodindmicamente.*

En pacientes con MAVDy TV sintomatica recurrente a
pesar del tratamiento con betabloqueantes, se debe lla C
considerar el tratamiento con antiarritmicos.”"°

Tratamiento de familiares de un paciente con MAVD

Se recomiendan un ECG y una ecocardiografia para
los familiares de primer grado de pacientes con
MAVD.5s

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG:
electrocardiograma; EEF: estudio electrofisioldgico, MAVD: miocardiopatia
arritmogénica del ventriculo derecho, MSC: muerte sibita cardiaca

RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS:
taquicardia ventricular monomérfica sostenida; TVNS: taquicardia
ventricular no sostenida; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo
*Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

‘Guia ESC 2020 sobre cardiologia del deporte y el ejercicio en pacientes con
enfermedad cardiovascular.

dPresincope o palpitaciones indicativas de arritmia ventricular.
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7.1.3.3. Miocardiopatia hipertréfica

La MCH se caracteriza por un aumento del grosor de la pared
ventricularizquierda que no se puede atribuir a alteraciones de
carga (como hipertension o valvulopatias).*®'s Ya que la histo-
ria natural y el tratamiento difieren segin la etiologia subya-
centede la HVI, las pruebas diagnésticas son extremadamente
importantes (ver seccién 7.1.3.5) e incluyen la RMC y los tests
genéticos.””®7% La MCH estd generalmente causada por una
mutacién con herencia autosémica dominante, lo que apoya el
cribado cardiaco en familiares de primer grado junto con las
pruebas genéticas en el paciente indice. En el 30-60% de los
pacientes mas jovenes en el momento del diagnéstico o con
antecedentes familiares de MCH se identifica una mutacién
genética sarcomética.®4¢72

La prevalencia estimada de MCH en adultos es de 1 entre
500.7%En nifios, la prevalencia es mucho menor.

La mortalidad anual relacionada con la MCH es del 1-2% en
la mayoria de estudios con estrategias de tratamiento contempo-
raneas,**”sy puede incluso llegar al 0,5%.7% La tasa anual de MSC
o terapia con DAl apropiada es del 0,8%, pero depende enorme-
mente de la edad y del perfil de riesgo.®72573° Los pacientes con
MCH presentan riesgo de insuficiencia cardiaca, FA e ictus.?7s
La mayoria de las muertes relacionadas con la MCH en pacientes
de <60 afios son repentinas, mientras que los pacientes de mayor
edad suelen fallecer por ictus o insuficiencia cardiaca.”* La MSC
generalmente esta relacionada con arritmia ventricular, que pue-
de ser una consecuencia de la isquemia, obstruccion del tracto de
salida del ventriculo derecho (TSVD) o arritmias supraventricu-
lares. La MSC también la puede desencadenar el ejercicio y se ha
desaconsejado la participacién en deportes de competicion.’3? Sin
embargo, los datos mas recientes parecen sugerir que el ejercicio
en pacientes con MCH sin marcadores de riesgo puede no estar
asociado con arritmia ventricular.’3*7+

7.1.3.3.1. Estratificacion del viesgo y prevencion primaria de la muerte siibita
cardiaca. En la prevencién primaria, el reto sigue siendo la identifica-
cién de un grupo relativamente pequefio de pacientes con el mayor
riesgo de MSC. La presencia de TVNS se identifica en la monitoriza-
cién ECG ambulatoria (24/48h) en el 20-25% de los pacientes 27"
La prevalencia aumenta con la edad y se correlaciona con el grosor
de la pared del VI y realce tardio de gadolinio en la RMC.7"¢7%7%
El valor prondstico de la TVNS para la MSC es mas importante en
pacientes jévenes (<30 afios).” La relacion entre la duracion, la fre-
cuenciaolatasade TVNSy el pronéstico de MCH no esta claro.”

El registro de TVNS durante la ergometria es muy raro,
pero se ha asociado con un riesgo mayor de MSC.”?? Se han
identificado factores de riesgo adicionalesy se ha desarrollado
una puntuacion para estratificacion del riesgo de MSC a 5 afhos
basada en 7 factores (edad, grosor de la pared del VI, tamano
de la auricula izquierda, gradiente del TSVI, TVNS, sincope de
origen desconocido y antecedentes familiares de MSC)®* (HCM
Risk-SCD: https://doczdo.com/hcm/webHCM.html) que ha sido
validada externamente.®72872 | g calculadora no se ha desarro-
[lado para ser usada en deportistas de élite o en pacientes con
enfermedades metabdlicas o infiltrativas o tras miectomia o
ablacion septal con alcohol.®

Los factores adicionales que no se incluyen en el modelo
RISK-SCD también deben considerarse en pacientes con riesgo
calculado intermedio o bajo, incluyendo disfuncién sistélica
del VI, aneurisma apical, realce tardio de gadolinio extenso en
la RMC y presencia de una o varias mutaciones sarcoméricas
(figura 22).716717.7227367739 E| realce tardio de gadolinio extenso en
la RMCdefinido como un >15% de la masa del VI se ha propues-
to como un buen predictor de la MSC en adultos. Sin embargo,
los limites pueden ser dificiles de utilizar porque la cuantifica-
cion del realce tardio de gadolinio depende de la adquisicidn
de imagenes, el tipo y la cantidad de contraste en la RMC.

La evaluacién periddica es obligatoria como parte de la
evaluacién longitudinal de los pacientes. La arritmia ventricu-
lar inducida mediante EEF se considera no especifica, aunque
se han documentado resultados contradictorios.”°7

Apenas habia datos sobre prevencién primaria en nifios
hasta el reciente desarrollo de puntuaciones y calculadoras
de riesgo.®>®* La escala HCM Risk-Kids score®* se ha desarrolla-
do y validado externamente’™? especificamente para nifios
con MCH (1—16 anos de edad) e incluye sincope de origen des-
conocido, grosor maximo de la pared del VI, gran diametro
auricular izquierdo, TSVI con bajo gradiente y TVNS (https://
hcmriskkids.org). En comparacién con los adultos, la inclusion
de la edad y los antecedentes familiares de MSC no mejoraron
el rendimiento del modelo pediatrico. Se excluyé a los pacien-
tes con antecedentes de FV o TV sostenida, errores congénitos
del metabolismo conocidos y causas sindrémicas de la MCH. El
valor predictivo del realce tardio de gadolinio en nifios no esta
tan definido, aunque se han registrado datos preliminares.’®

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 hemodindmicamente mal tolerada siguen te-
niendo un alto riesgo de arritmia ventricular potencialmente
letal en el futuro y se benefician de la terapia con DA 128744746

No hay ECA sobre la MCH o estudios de cohortes que
apoyen un papel relevante de los fairmacos para prevenir la
MSC. 28715747 | 3 amiodarona puede reducir la arritmia ventricu-
lar, pero con resultados contradictorios sobre la prevencién de
la MSC.7#7748 | a disopiramiday los betabloqueantes son eficien-
tes para controlar los sintomas y la obstruccién del TSVI, pero
no hay evidencia de que reduzcan el riesgo de MSC.”?®7's De
igual forma, la miectomia quirdrgica o la ablacién con alcohol
no se recomiendan con el objetivo de reducir el riesgo de MSC
en pacientes con obstruccidn del TSVI.2*75 Tras el implante de
un DAl en prevencién primaria o secundaria, el tipo de arritmia
ventricular mas documentado es la TVMSy la estimulacién an-
titaquicardia tiene éxito en el 69—76,5% de los episodios.”*7"
Aunque los datos sobre la eficacia de los farmacos son escasos,
los antiarritmicos (betabloqueantes, amiodarona, sotalol, blo-
queadores de canales de sodio) se deben considerar en pacien-
tes con MCH y arritmia ventricular sintomatica. La ablacién con
catéter también puede recomendarse en un pequefio grupo de
pacientes con MCH y TVMS en quienes los antiarritmicos no
sean efectivos, estén contraindicados o no se toleren, pero los
desenlaces tras la ablacién son inferiores en comparacién con
otras etiologias no isquémicas.’s*75*


https://doc2do.com/hcm/webHCM.html
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Ritmo sinusal en ECG—Ondas T negativas en V2-V/6 y derivaciones inferiores
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Figura 22. Caracteristicas tipicas de la miocardiopatia hipertréfica asociadas con taquicardia ventricular sostenida monomérfica..
BRDHH: bloqueo de la rama derecha del haz de His ; ECC: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular;
VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

Tabla de recomendaciones 30. Recomendaciones para el
diagn6stico, la estratificacion del riesgo, la prevencidn de la muerte
sibita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares en la
miocardiopatia hipertréfica
Nivel®

Recomendaciones Clase?

Recomendaciones generales y para la evaluacién diagnéstica

La RMC con realce tardio de gadolinio se recomienda
como parte de las pruebas diagnésticas en pacientes
con MCH."&7®

Se recomiendan la asesoriay los tests genéticos en
pacientes con MCH.”#7%

La participacién en ejercicio de alta intensidad se
puede considerar en adultos con MCH asintomatica
sin marcadores de riesgo.”

Estratificacion del riesgo y prevencion primaria de la MSC

Se recomienda evaluar el riesgo de MSC durante
la primera consultay en intervalos de 1-3 afos o
cuando haya un cambio en el estado de salud.

Se debe considerar el implante de un DAl en
pacientes de 16 afios 0 mds con un riesgo estimado
de MS a 5 anos >6%.585728729

Se debe considerar el implante de un DAl en
pacientes con MCH de 16 afios 0 mas con riesgo
intermedio de MSC a los 5 afios (>4 a <6%)con

(a) realce tardio de gadolinio significativo en la
RMC (generalmente >15% de la masa del VI); o (b)
FEVI<50% o (c) respuesta anémala de la presion
arterial durante la ergometria%; o (d) aneurisma
apical enel VI; o (e) presencia de mutacion
SarCOmérica.715'7‘7'722'735'739

Continiia

Continiia
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En nifios menores de 16 afios con MCH y un riesgo
estimado de MS >6% (segtn la escala HCM Risk- lla B
Kids®), se debe considerar el implante de un DAI.%742

Elimplante de un DAl se puede recomendar para
pacientes con MCH de 16 afios 0 mas con un riesgo 11b B
estimado de MSC a 5 anos de >4 a <6%.%%728729

El implante de un DAI se puede recomendar para
pacientes con MCH de 16 aflos 0 mas con un riesgo
estimado bajo de MSC a 5 afos (<4%)° con (a)
realce tardio significativo de gadolinio en la RMC
(generalmente >15% de la masa del VI); o (b) FEVI
<50% o0 (¢) aneurisma apical en \V/|.716717.722.7367739

1b B

Prevencién secundaria de la MSCy tratamiento de las arritmias

ventriculares

El implante de un DAI se recomienda en pacientes
con MCHy TV hemodinamicamente mal tolerada o | B
FVA744—746

En pacientes con MCH que presenten TVSM
hemodindmicamente bien tolerada, se debe lla C
considerar el implante de un DAL

En pacientes con MCH y arritmia ventricular
recurrente sintomatica o terapia con DAl recurrente, Ila C
se debe considerar el tratamiento con antiarritmicos.

La ablacion con catéter en centros especializados
se puede considerar en ciertos pacientes con MCH
y TVMS sintomatica recurrente o descargas del DAI 11b C
para la TVMS en quienes los antiarritmicos no sean
efectivos, estén contraindicados o no se toleren .75

Tratamiento de familiares de pacientes con MCH

Se recomiendan un ECC y una ecocardiografia en

familiares de primer grado de pacientes con MCH. ! ¢

DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG: electrocardiograma; FEVI:
fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; FV: fibrilacién ventricular; MCH:
miocardiopatia hipertréfica; MS: muerte siibita; MSC: muerte stbita cardiaca;
RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS:
taquicardia ventricular monomoérfica sostenida; VI: ventriculo izquierdo
Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

Segiin HCM Risk-SCD: https://doczdo.com/hcm/webHCM.html

dDefinida como el fracaso en el aumento de la presidn sistélica de al menos
20 mmHg desde el reposo hasta el ejercicio o una disminucién de >20
mmHg de |a presion pico.

¢Basado en la escala pediatrica HCM: https://hcmriskkids.org

7.1.3.4. Ventriculo izquierdo no compactado

El VINC hace referencia a un grupo heterogéneo de enfermeda-
des. El diagndstico es un reto y se han propuesto varios criterios
diagnosticos. El rendimiento de las pruebas genéticas en pacien-
tes indice es bajo.”

El fenotipo morfolégico de la no compactacion se basa en
parametros de imagen que también pueden darse en la pobla-
cién sana.’s

En un metaandlisis que incluyé a 2.501 pacientes con VINC se
revelé un riesgo de mortalidad cardiovascular similar al de los
pacientes con MCD, sin relacién con la extensién de la trabecula-
cién.”” La deteccion basada en RMC de la fibrosis local utilizando
el realce tardio de gadolinio en la VINC con fraccion de eyeccidn
conservada se asoci6 con eventos cardiacos graves (muerte rea-
nimada, terapia con DA, trasplante cardiaco, DAVI) en otro me-

taanalisis en el que se incluy6 a 574 pacientes (OR 6,1; IC 2,1—17,5; p
<0,001).® Una combinacién de criterios para la RMC con genotipi-
ficacion sistematica puede solucionar las dudas actuales sobre la
estratificacion del riesgo.

Tabla de recomendaciones 31. Recomendaciones para
el implante de desfibrilador automatico en la no compactacion
del ventriculo izquierdo

Recomendaciones Clase* Nivel®

En pacientes con diagnédstico de VINCen laRMCo la
ecocardiografia, se debe considerar el implante de un
DAl para la prevenci6n primaria de la MSC siguiendo
las recomendaciones parala MCD/MCHND.

Ila C

DAI: desfibrilador automatico implantable; MCD: miocardiopatia dilatada;
MCHND: miocardiopatia hipocinética no dilatada; RMC: resonancia
magnética cardiaca; VINC: ventriculo izquierdo no compactado

Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

7.1.3.5. Miocardiopatia restrictiva

El fenotipo de la miocardiopatia restrictiva es raro y puede ser
consecuencia de diversas etiologias, incluyendo enfermedades
infiltrantes (p. ej. amiloidosis) y enfermedades de almacenamien-
to (p. €j., enfermedad de Andersen—Fabry), cuya identificacion es
crucial para guiar el tratamiento. La insuficiencia cardiaca es uno
de los principales sintomas en la MCR primariay secundaria.”®

En la enfermedad de Fabry, la mayoria de los informes sobre
muertes cardiovasculares se han categorizado como MSCen una
reciente revisidn sistematica de 13 estudios en con 4.185 pacien-
tes.”* Una mayor edad, el sexo masculino, la HVI, el realce tard-
fiio de gadolinioy 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
mayoria de estos pequefios estudios unicéntricos y el pequefio
nimero absoluto de muertes cardiovasculares (36/623) y MSC
(30/623) no permiten recomendar el implante de DAl en preven-
cién primaria en la actualidad.™

La amiloidosis puede estar causada por distintos plegamien-
tos anémalos de proteinas precursoras que producen depésitos
en los tejidos y los 6rganos. La amiloidosis cardiaca esta princi-
palmente relacionada con cadenas ligeras de inmunoglobulina
o transtirretina. Esta Gltima puede dividirse en natural, también
conocida como amiloidosis senil, mas frecuentemente compli-
cada por retraso en la conduccién AV y arritmias auriculares, y
amiloide por mutaciones patogénicas en el gen TTR. La manifes-
tacién de la enfermedad depende de la mutacién. A pesar de los
avances en el tratamiento de la amiloidosis de cadenas ligeras,
el prondstico sigue siendo malo en pacientes con afectacion
cardiaca manifiesta.”®* Las causas de muerte son la insuficiencia
cardiaca progresiva, la disfuncién autonémica y la disociacién
electromecanica.’®>’® Los beneficios de la prevencién primaria
con implantacién de DAI en pacientes con amiloidosis cardia-
ca no estan claros. En la actualidad, el DAI se debe considerar
en pacientes con TV hemodinamicamente mal tolerada tras el
abordaje en detalle de los riesgos competitivos de muerte no
arritmicay muerte no cardiaca con el paciente.
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Figura 23. Algoritmo para la estratificacion del riesgo, la prevencion de la muerte siibita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular en la distrofia
miotdnica. AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable; HV: intervalo His-ventriculo; MS: muerte siibita; RMC: resonancia
magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular. 2Sincope o palpitaciones altamente sospechosas de origen arritmico. ®Bloqueo auriculvoentricular
espontaneo: bloqueo AV de tercer o segundo grado avanzado. “Factores que favorecen el implante de un DAI: edad®$™ expansion de CTG=*3"* MS o
antecedentes familiares de MS; alteraciones de la conduccién en el ECG,* prolongacién del PR,® BRIHH,sarritmias auriculares,®* TV no sostenida,
disfuncién del VI,” anomalias estructurales en la RMC. " ¢Tratamiento complementario segtin los resultados del estudio electrofisioldgico.

Tabla de recomendaciones 32. Recomendaciones para
el implante de desfibrilador automatico implantable en pacientes
con amiloidosis cardiaca

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se debe considerar un DAl en los pacientes con
amiloidosis de cadenas ligeras o amiloidosis cardiaca
asociada a las transtirretinas y TV mal tolerada
hemodindmicamente.

lla C

DAI: desfibrilador automatico implantable
TV: taquicardia ventricular

*Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

7.1.3.6. Trastornos neuromusculares

Se presenta un algoritmo para la estratificacion del riesgo, la pre-
vencion de la MSC y el tratamiento de las arritmias ventriculares
en la distrofia miotdnica en la figura 23.

Las arritmias son frecuentes y generalmente la primera mani-
festacion de un trastorno neuromuscular.’s* La distrofia miotdnica
es la distrofia muscular mas comtn en la poblacién adulta (pre-
valencia 1 de cada 8.000). Es la consecuencia de la expansion del
trinucleétido en laregién terminal del gen DMPK, lo que resultaen
empalme incorrecto de SCN5Ay retrasos en la conduccién cardia-
cayarritmia. Ladistrofia de Duchenne también tiene una alta inci-
dencia (1 de cada 3.500 nacimientos de varones). Ya que la mayoria
de los pacientes fallecen antes de los 20 afios de edad, raramente
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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 mayoria de estos trastornos se asocian con alte-
raciones de la conduccién y el ritmo, algunas de ellas potencial-
mente letales, y con mecanismos que responden al tratamiento
con antiarritmicos especificos.” El tratamiento antiarritmico debe
considerase, ya que la funcién muscular y la esperanza de vida
solo estin generalmente limitadas de forma moderada’® Se
suele recomendar tratar a los pacientes con enfermedades neu-
romusculares que han sobrevivido a una parada cardiaca o que
presentan arritmias ventriculares o disfuncién 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 pronéstico general en algunos subtipos, como en la
distrofia de Duchenne.

Los sintomas pueden ser el resultado de bradicardia o ta-
quiarritmiasy el EEF invasivo esta justificada a no ser que se haya
documentado clinicamente alguna causa, como bloqueo AV."? El
aumento repentino del intervalo PRy de la duracién del QRS se ha
asociado con bloqueo AVy MSCen ladistrofiamiot6nicaapesarde
la ausencia de sintomasy, por tanto, se debe considerar el estudio
electrofisiol6gico’67” Un intervalo HV de >70 ms deberia conducir
al implante inmediato de un marcapasos independientemente de
los sintomas. La induccion de taquicardia ventricular por reentra-
da rama-rama en un paciente sintomatico apoya el diagnéstico de
taquicardia ventricular por reentrada rama-rama (capitulo 42.5
de ESC CardioMed)”® como causa subyacente de los sintomasy se
recomienda laablacién delaramaderechaTraslaablaciéndela
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-
longacién del intervalo PR o del QRS™"*# con arritmias auriculares
concomitantes,®'*® y RMC con realce tardio de gadolinio “***®en
pacientes de mas de 40 afios se haasociado con bloqueo AVy MSC
durante el seguimiento en la distrofia mioténica. Por ello, se pue-
de recomendar el implante de un marcapasos incluso en ausencia
de sintomas. Aunque los datos son escasos, el implante de un DAI
en lugar de un marcapasos se puede preferir en pacientes con dis-
trofia mioténica 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 sindro-
me Kearns—Sayre, sindrome Emery—Dreiffus o distrofia muscular
de cinturas con cualquier grado de bloqueo AV debido al riesgo
sustancial de progresion rapida a bloqueo total. En pacientes con
distrofia muscular de cinturas tipo 1B o distrofia Emery—Dreifuss
que tengan indicacion de electroestimulacion o realce tardio de
gadolinio significativo en la RMC, se debe considerar el implante
de un DAI7®

El implante de un DAI en lugar de un marcapasos también
se puede recomendar en pacientes con Duchenne/Becker cuan-
do haya realce tardio de gadolinio significativo en la RMC.77°7"
Sin embargo, debe tenerse en cuenta el pronéstico general de
estas enfermedades. En pacientes que hayan sobrevivido a una
parada cardiaca por TVMS, se recomienda el implante de un DAI
cuando seinduzca TV distinta de la reentrada rama-rama (p. €j.,
TV relacionada con cicatrizacién) o si la TV no es inducible. Los
pacientes con distrofia mioténica y sincope probablemente atri-
buible a arritmia ventricular, incluso cuando no sea inducible, y
aquellos con palpitaciones e induccion de una TV diferente a la

reentrada rama-rama se consideran de riesgo para MSC arritmi-
cay 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 asintomati-
cosy el ECG sea normal.5™ Debido a la progresion lenta y al hecho
de que los cambios significativos generalmente se reflejan en el
ECG de superficie, el estudio electrofisiolégico seriado para eva-
luar la conduccion del nodo AVy la induccién arritmica no se reco-
miendan en pacientes sin sospecha de arritmia o sin progresion de
las alteraciones de la conduccién en el ECG.76"772

Tabla de recomendaciones 33. Recomendaciones para
la estratificacion del riesgo, la prevencién de la muerte sibita
cardiacay el tratamiento de arritmias ventriculares
en las enfermedades neuromusculares

Recomendaciones Clase* Nivel®

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.®™

Se recomienda que los pacientes con trastornos
neuromusculares que presenten arritmias
ventriculares o disfuncion ventricular reciban el | C
mismo tratamiento para la arritmia que los pacientes
sin trastornos neuromusculares.”7

Se recomienda el estudio electrofisiolgico invasivo
en pacientes con distrofia mioténica y palpitaciones

b e o . 1 C
o sincope indicativo de arritmia ventricular o tras
sobrevivir a una parada cardiaca.’™
Se recomienda el implante de un DAl en pacientes
con distrofia miot6énicay TVMS o parada cardiaca I C

reanimada no causada por taquicardia ventricular
por reentrada rama-rama.”®

El estudio electrofisiolégico invasivo se debe considerar
en pacientes con distrofia miotdnicay aumento E B
repentino del intervalo PR o de la duracion del QRS.7¢77

El estudio electrofisiolégico se debe considerar en
pacientes con distrofia miot6nica y un intervalo PR >240
ms o una duracién del QRS >120 ms, que sean mayores
de 40 afosy presenten arritmias supraventriculares‘o
que sean mayores de 40 afios y presenten realce tardio
de gadolinio significativo en la RMC 55416766

lla B

En pacientes con distrofia miotdnica sin retraso en la
conduccién AV y sincope altamente sospechoso de
arritmia ventricular, se debe considerar el implante
de un DAL.7¢¢

lla C

En pacientes con distrofia miotdnica con palpitaciones
altamente sospechas de arritmia ventricular e
induccién de una TV diferente a la reentrada rama-
rama se debe considerar el implante de un DAI.7®¢

lla C

En pacientes con distrofia muscular de cinturas

tipo 1B o distrofia Emery—Dreifuss e indicacion de
estimulacion cardiaca, se debe considerar el implante
de un DAL

Ila C

Continiia
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El implante de un DAI se puede recomendar en
pacientes con distrofia muscular Duchenne/Beckery 11b C
realce tardio de gadolinio significativo en la RMC.77077

Se puede recomendar el implante de un DAl antes
que un marcapasos permanente en pacientes

con distrofia mioténica con factores de riesgo
adicionales® de arritmia ventriculary MSC.

1b C

En los pacientes con distrofia miotdnica, el estudio
electrofisioldgico seriado de la conduccién AVy de
lainduccién de arritmias no se recomiendan sin
sospecha de arritmia o progresion electrografica de
las alteraciones de la conduccion.””

Tratamiento de la arritmia ventricular

En pacientes sintomaticos con taquicardia ventricular
por reentrada rama-rama se recomienda la ablacién 1 C
con Catéte r.e,153,474,475,477

En pacientes con distrofia miotdnica que van a
recibir ablacion para la taquicardia ventricular por
reentrada rama-rama se recomienda el implante de
un marcapasos/DAL.™3

AV: auriculoventricular; BRIHH: bloqueo de la rama izquierda del haz de His
cardiopatia estructural; DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG:
electrocardiograma; MS: muerte siibita; MSC: muerte sbita cardiaca;
RMC: resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS:
taquicardia ventricular monomérfica sostenida; VI: ventriculo izquierdo
Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

dFactores que favorecen el implante de un DAI: edad>$" expansién de CTG*
91316 MS 0 antecedentes familiares de MS; alteraciones de la conduccién

en el ECG, prolongacion del PR,® BRIHH,sarritmias auriculares,** TV no
sostenida,’ disfuncién del V1,7 anomalias estructurales en la RMC."45®

°En otras cardiopatias (reemplazo de la valvula aértica) con taquicardia
ventricular por reentrada rama-rama, también se recomienda la ablacién
con catéter.

7.1.4. Enfermedades cardiacas inflamatorias

La inflamacién cardiaca se ha asociado con la alteracién de las
propiedades eléctricas del miocardio y arritmias y se ha observa-
do en diversas miocardiopatias, como, obviamente, la miocardi-
tis, pero también en miocardiopatias hereditarias o tras [AM 77377+

Las miocardiopatias inflamatorias se caracterizan por infla-
macién miocardica (miocarditis) como la causa primaria del dafio
cardiaco, mientras que las inflamaciones miocardicas secunda-
rias estan causadas por una patologia miocardica inicial 77577

La miocarditis, la sarcoidosis y la enfermedad de Chagas son
algunasde las principales enfermedades dentro de las miocardio-
patias inflamatorias.

7.1.4.1. Miocarditis

El diagndstico de miocarditis puede ser un reto. Esta enfermedad
no tiene una presentacion clinica patognomoénica,””’y las mani-
festaciones cardiacas varian de sintomas sutiles a insuficiencia
cardiaca grave, bloqueo AV completoy MSC.””® En las personas j6-
venes, se estima que el 2—12% de las MSC estan relacionadas con
miocarditis.”7?7®

La miocarditis se diagnostica con una biopsia endomiocardica
con criterios histoldgicos, inmunoldgicos e inmunohistoquimicos
establecidos, asi como reaccidn en cadena de la polimerasa para
detectar genomas virales.”®»”® Esto implica que la biopsia endo-

miocardica, aunque no es de uso extendido, es el gold standard
para el diagndstico de la miocarditis.”’®7%* En la practica actual, el
diagnéstico de la miocarditis se basa en la presentacion clinica, los
niveles elevados de troponina, los cambios electrocardiograficos,
la evidencia de disfuncién del VI, la ausencia de enfermedad coro-
naria o cardiopatias valvulares significativas y los hallazgos indi-
cativos en la RMC o la PET-TAC.

En el contexto de sospecha o confirmacién de miocarditis agu-
da, los pacientes con presentacion potencialmente letal (miocar-
ditis fulminante, arritmias ventriculares sostenidas o bloqueo AV
completo) deben derivarse a un centro especializado.”®7%¢ En un
centro especializado deben poder llevarse a cabo una cateteriza-
cion cardiaca y biopsias endomiocardicas, asi como disponer del
uso de dispositivos de asistencia mecanica 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,”*se infor-
mé de FV o parada cardiaca intrahospitalaria en el 2,5% de los
casos. En otra serie de miocarditis aguda en nifios,”® se informé
de taquiarritmias sostenidas en el 11,5% de los pacientes, siendo
la mayoria de los casos arritmias ventriculares (79,5%). Las ta-
quiarritmias se asociaron con un aumento de 2,3 del riesgo de
muerte.”®” 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 presentacion inicial y posteriormente mas
de la mitad de los pacientes desarrollan arritmias refractarias
durante la evolucién de la enfermedad. 7%

El tratamiento de la miocarditis aguda depende de la pre-
sentacion clinica, de la PCR viral de las biopsias miocardicasy de
los hallazgos histoldgicos. En pacientes con sospecha de miocar-
ditis que presenten insuficiencia cardiaca leve, se recomienda
evitar el ejercicio e iniciar el tratamiento con betabloqueantes
e I[ECA®° Los pacientes con arritmias ventriculares o bloqueo AV
deben ingresar en el hospital con monitorizacidn continua.

El tratamiento de las arritmias en pacientes con cardiopa-
tias inflamatorias no difiere de las practicas clinicas aceptadas
generalmente. Las arritmias ventriculares sintomaticas pue-
den requerir antiarritmicos como la amiodarona o los betablo-
queantes.””" 7% Cabe sefialar 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 anos) de recurrencias de TV/FV
durante el seguimiento.”*

La miocarditis puede resolverse sin secuelas, recurrir o croni-
ficarse. Por tanto, la miocarditis se considera generalmente un
precursor de la MCD.” Se ha observado el desarrollo de MCD en
el 21% de los pacientes con miocarditis aguda durante un segui-
miento medio de 3 afios.””® Se desconoce la proporcién exacta de
MCD crénicas como resultado de la progresién 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.””” En pacientes con TVMS de etiologia desconocida, debe sos-
pecharse miocarditis especialmente cuando la RMC revele tejido
fibrético miocardico subepicardico o intraparietal anémalo. La
RMC con realce tardio de gadolinio también se ha asociado con la
aparicion tardia de arritmias ventriculares en pacientes con mio-
carditis virica confirmada por biopsia endocmiocardica.78-5°°

El tratamiento de las arritmias ventriculares documenta-
das en la miocarditis crénica es similar al de los pacientes con
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MCD, incluyendo el implante de un DAl y el tratamiento con
antiarritmicos. La ablacién 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 ventriculo
izquierdo.7s28°=8% En una publicacion,®? la no inducibilidad de
la TV tras la ablacién con catéter llevd a evitar el implante de
DAl en un tercio de los pacientes, sin recurrenciade TV durante
el seguimiento.

Tabla de recomendaciones 34. Recomendaciones para la prevencién
de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento de arritmias
ventriculares en la miocarditis

Recomendaciones Clase*  Nivel®

Recomendaciones generales

En la miocarditis aguda confirmada o clinicamente
sospechada se recomienda que los pacientes que
presenten arritmias ventriculares potencialmente
letales se deriven a centros especializados.”®%4

Prevencién secundaria de la MSCy tratamiento de arritmias
ventriculares

En pacientes con TVMS hemodinamicamente mal
tolerada durante la fase aguda de la miocarditis se 1 C
recomienda el implante de un DAI.78684

En pacientes con TV sostenida hemodindmicamente
mal tolerada o FV durante la fase aguda de la
miocarditis, se debe considerar el implante de un DAI
antes del alta hospitalaria.7é879480¢

lla C

Se deben considerar los antiarritmicos
(preferiblemente amiodarona o betabloqueantes)
en pacientes con arritmias ventriculares Ila C
sintomaticas no sostenidas o sostenidas durante la
fase aguda de la miocarditis.

En pacientes tras miocarditis con TV sintomatica
recurrente, se debe considerar el tratamiento con Ila C
antiarritmicos.

La ablacion con catéter en centros especializados
se debe considerar en pacientes con TVMS post-
miocarditis recurrente sintomdtica o descargas
del DAl por TVMS tras miocarditis en quienes los
antiarritmicos sea inefectivos, no se toleren o se
rechacen.m"’“f“é

lla C

En pacientes con TVMS hemodindmicamente bien
tolerada durante la fase aguda de la miocarditis, se lla C
debe considerar el implante de un DALI.

En pacientes con TVMS hemodinamicamente
bien tolerada en la fase aguda de la miocarditis,
funcién del VI conservada y cicatrizacién pequefia
susceptible de ablacién, la ablacién con catéter

se puede recomendar como alternativa a la
terapia con DAl tras discusion con el pacientey
siempre que se hayan alcanzado los objetivos
establecidos.©

11b C

DALl desfibrilador automatico implantable; FV: fibrilacion ventricular; MSC:
muerte sibita cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia
ventricular monomdrfica sostenida; VI: ventriculo izquierdo

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

‘No inducibilidad de la TV y eliminacion de electrogramos consistentes con
retraso en la conduccion.

7.1.4.2. Sarcoidosis cardiaca

La sarcoidosis cardiaca es una enfermedad inflamatoria multisis-
témica de causa desconocida, con predisposicién genética,®” que
se caracteriza por la acumulacién de linfocitos T, fagocitos mono-
nuclearesy granulomas no caseificantes que resulta en fibrosis.®*®
Aunque la afectacién pulmonar es mas frecuente, cualquier 6r-
gano puede verse afectado. Se estima que un 5% de los pacien-
tes con sarcoidosis presentan sintomas indicativos de afectacion
cardiaca. Sin embargo, el uso de modalidades de imagen cardiaca
avanzadas (RMC/PET-TC) aumenta el diagndstico de sarcoidosis
asintomatica.®o®*"

El diagnéstico de la sarcoidosis cardiaca es un reto. Puede si-
mular la forma clinica de la MAVD en el caso de afectacion predo-
minante del VD*° o el corazén puede ser el Ginico érgano afectado
por la sarcoidosis (la llamada «sarcoidosis cardiaca aislada»).t™
Los mapas de voltaje pueden ayudar en el diagnéstico diferencial
entre la sarcoidosis cardiaca aislada y la MAVD.®® Las tres mani-
festaciones clinicas tradicionales de la sarcoidosis cardiaca son
la disfuncion del VI, alteraciones de la conduccién AV y arritmias
ventriculares. El bloqueo AV completo se desarrolla principalmen-
te durante la fase inflamatoria aguda en oposicion a la TV sos-
tenida, que cominmente se desarrolla en |la fase avanzada de la
enfermedad (figura 24).5*

Ademas de la sarcoidosis cardiaca aislada,®™ se han identificado
tres factores independientes asociados con resultados adversos y,
especialmente, riesgo de arritmias ventriculares: (i) FEVI <35%°
(i) registro de bloqueo AV de alto grado®>®*y (iii) cicatrices en el
VD o el VI en la RMC (figura 25).57-%7 Sin embargo, las arritmias
ventriculares y la MSC pueden ocurrir en pacientes con FEVI lige-
ramente reducida o normal. El EEF,®22%25 |3 PET-TC®¢y [a RMC con
realce tardio de gadolinio pueden ayudar en la estratificacion del
riesgo de arritmias ventriculares en estos pacientes.®” En una se-
rie de 120 pacientes con sarcoidosis extracardiaca confirmada por
biopsia y funcién sistélica del VI/VD conservada, la inducibilidad
de la TV en el EEF fue baja (6%), pero se asoci6 con la aparicidn
de arritmias ventriculares y MSC, que sufrieron 3 pacientes, todos
con PET o RMC normal (p =0,009).%%° En una cohorte de 66 pacien-
tes asintomaticos con sarcoidosis extracardiaca confirmada por
biopsia y PET o RMC normal, 8 (11%) presentaron inducibilidad
mediante EEFy 6 de los 8 presentaron arritmias ventriculares o fa-
llecieron durante el seguimiento, en comparacién con1de cada 68
pacientes no inducibles (p < 0,0001). Cabe sefialar que los pacien-
tes inducibles presentaban una menor FEVI en el momento del
EEF, que se deteriord alin mas durante el seguimiento de 2 afios.

Se ha reportado el beneficio de los DAI, tanto en prevencién
primaria como secundaria.®*®2 Los resultados apoyan el uso de
DAI para la prevencién primaria de la MSC en pacientes con FEVI
<35%.8'283° Ademas, independientemente de la FEVI, los DAl tam-
bién deben considerarse en pacientes con indicaciones de estimula-
cién cardiaca permanente o con cicatriz significativa en la RMC.#3#34
Ademas, como se muestra en dos metaandlisis recientes,®”#* |a
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 definicién ampliamente aceptada de realce tardio de gadolinio
significativo. El realce tardio de gadolinio en >9/29 segmentos (17 Vly
12 VD) y el realce tardio de gadolinio que afecte a >22% de la masa
del VI se han asociado con eventos arritmicos.t20827:83
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Figura 24. Algoritmo para la prevencién de la muerte sbita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular en pacientes con sarcoidosis
cardiaca. DAI: desfibrilador automatico implantable; EEF: estudio electrofisioldgico; FEVI: fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo;
FV: fibrilacién ventricular; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida. *Realce tardio de gadolinio que
afecte a >9/22 segmentos o al >22% de la masa del VI se han asociado con criterios de valoracién arritmicos.

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.®*"#3% Obviamente, basandose en la fisiopatologia
de laenfermedad, la inflamacién 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 activacion
inflamatoria en si misma. Es cierto que los sustratos intramurales o
epicardicos relacionados con escara (con predileccién por las regio-
nes perivalvulares) explican la mayoria de las TV en pacientes con
sarcoidosis cardiaca.®® El sustrato de la TV tenia mas posibilidades
de estar localizado en segmentos con cicatrices intramurales en la
RMC y menor grado de inflamacién en la PET.®*° La ablacién con
catéter puede ayudar a prevenir la TV,®984842 especialmente si el
tratamiento con antiarritmicos fracasa,®’ pero las recurrencias son
frecuentes,s>®° especialmente si la ablacion con catéter se lleva a
cabo durante la inflamacién activa, con los antiarritmicos siendo
continuados en muchos pacientes.®%#4

Tabla de recomendaciones 35. Recomendaciones para la prevencion
de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento de arritmias
ventriculares en la sarcoidosis cardiaca

Clase* Nivel®

Recomendaciones

Estratificacion del riesgo y prevencion primaria de la MSC

Se recomienda el implante de DAl en los pacientes
con sarcoidosis cardiaca con FEVI <35%.%12828-830.832

En pacientes con sarcoidosis cardiaca e indicacion
de estimulacién cardiaca permanente relacionada
con bloqueo AV de alto grado, se debe considerar el
implante de un DAl independientemente

dela FEVI.5*

En pacientes con sarcoidosis cardiacay FEVI >35%
pero realce tardio de gadolinio significativo en la
RMC tras la resolucién de la inflamacién aguda, se
debe considerar el implante de un DA 5781982183383

Continiia
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En pacientes con sarcoidosis cardiacay FEVI En pacientes con sarcoidosis cardiaca y arritmias
35-50% Y realce tardio de gadolinio leve en la RMC, lla C ventriculares sintomaticas recurrentes, se debe Ila C
tras resolucion de la inflamacién aguda, se debe considerar el tratamiento con antiarritmicos.

considerar el EEF para la estratificacion del riesgo. - J T
La ablacién con catéter en centros especializados se

En pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI puede considerar en los pacientes con sarcoidosis
35-50%y TVMS inducible mediante EEF, se debe lla C cardiacay DAl con TVMS sintomaticas recurrentes o 11b C
considerar el implante de un DAI.#%-82 descargas del DAl en quienes los antiarritmicos no surtan

efecto, estén contraindicados o no se toleren #9484z

Prevencion secundaria de la MSCy tratamiento de las arritmias
ventriculares

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable; EEF:
estudio electrofisiolgico; MSC: muerte sibita cardiaca; FEVI: fraccion
de eyeccién del ventriculo izquierdo; FV: fibrilacién ventricular; RMC:

Se recomienda el implante de DAl en pacientes con
sarcoidosis cardiaca que presenten (1) TV sostenida

documentada o (2) parada cardiaca reanimada. B resonancia magnética cardiaca; TV: taquicardia ventricular; TVMS:
812,828-830,832 taquicardia ventricular monomérfica sostenida
Clase de recomendacién
Contintia ®Nivel de evidencia
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Figure 25. Caracteristicas tipicas de la sarcoidosis cardiaca asociadas con taquicardia ventricular monémérfica sostenida
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7.1.4.3. Miocardiopatia chagasica

La enfermedad de Chagas, una enfermedad miocardica causa-
da por el parasito Trypanosoma cruzi, es la causa mas comdn de
miocardiopatia no isquémica en Iberoamérica. Tras el periodo de
incubacién, la gran mayoria de personas infectadas presentan
sintomas leves o ningln sintoma y muy pocas (<1%) desarrollan
miocarditis aguda.®* Sin embargo, la infeccion dura de por vida y
afios o décadas tras la primera infeccién, el 20-30% de las personas
desarrollaran miocardiopatia,®® 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 mas comdn
en pacientes con miocardiopatia chagasica.®##¢ Una puntuacién de
riesgo desarrollada por Rassi et al.®* asi como la presencia de fibro-
sis miocardica en la RMC con realce tardio de gadolinio son (tiles
en laevaluacién del riesgo de muerte en pacientes con enfermedad
de Chagas. Sin embargo, si esta estratificacion del riesgo se puede
traducir en beneficios clinicos con la terapia con DAl debe evaluarse
en ensayos prospectivos, tomando también en consideracion la alta
mortalidad anual en pacientes con enfermedad de Chagasy DAL

Aunque el implante de un DAl puede parecerrazonable parala
prevencidn secundaria de la MSC en pacientes con miocardiopatia
chagasica, hay estudios contradictororios®'* sobre los benefi-
ciosy los riesgos de implante de DAl en estos pacientes. De hecho,
en un metaandlisis de estudios observacionales no se encontraron
beneficios del DAI (n = 483) frente a la amiodarona (n = 115) para
la prevencion 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).®¢ En otro
metaanalisis se descubrié una tasa anual de descargas inapropia-
dasdel 4,7%y una tasa de mortalidad anual del 9,0% en 1.041 pa-
cientes con DAl y enfermedad de Chagas.®'

La amiodarona y la ablacién con catéter®®-%°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 miocardiopatia chagasica generalmente se
localiza en el epicardio.

Tabla de recomendaciones 36. Recomendaciones para el tratamiento
de las arritmias ventriculares en la miocardiopatia chagasica

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se debe considerar la amiodarona para reducir la
carga arritmica en pacientes con miocardiopatia lla C
chagasica que presenten EV o TV.57

En pacientes con miocardiopatia chagasicay TVMS
sintomatica recurrente o descargas del DAl para

la TVMS en quienes los antiarritmicos no sean
efectivos, estén contraindicados o no se toleren, se
debe considerar la ablacién con catéter en centros
especializados.®8¢°

lla C

En pacientes con miocardiopatia chagasicay
TV sintomatica en quienes los antiarritmicos
(amiodaronay betabloqueantes) no sean efectivos o 11b C
no estén tolerados, se puede considerar el implante
de un DAI.85|,354—856

DAI: desfibrilador automatico implantable; EV: extrasistoles ventriculares; TV:
taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida
Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

7.1.5. Cardiopatia valvular

La cardiopatia valvular predispone a la MSC tanto en el periodo
prequirtrgico como tras la cirugia valvular. En cohortes antiguas
de pacientes sintomaticos no intervenidos con estenosis adrtica
grave o regurgitacion mitral grave, la incidencia de la MSC fue del
50—60%. En estos estudios, no se especificé la tasa de MSC secun-
daria a arritmia ventricular.8&

Las tasas de MSC en pacientes con valvulas protésicas varian
del15al 30% con un riesgo estimado anual del 0,2—0,9%.5% En una
gran serie con 1.533 pacientes sometidos a reemplazo de la valvula
adrtica o mitral, el 6% de las muertes fueron causadas por arrit-
mias.®* Un informe reciente de 3.726 pacientes con implante per-
cutaneo de valvula adrtica (TAVI) mostr6 un 5,6% de MSC en los
22 meses de seguimiento, enfatizando el riesgo residual de MSC
también tras el reemplazo de valvular.8s

En pequenos estudios observacionales se ha demostrado que
los pacientes con disfuncion residual del VI tras cirugia valvular que
reciben un DAl tienen tasas de terapias apropiadas y mortalidad, si-
milares a las de los pacientes con miocardiopatia isquémica o dilata-
da.s6-% E| implante de un DAl en estos pacientes, por tanto, deberia
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 conduccién de nuevo inicio (BRIHH, QRS >160 ms)
y FEVI reducida <40%.%% La MSC en estos pacientes puede ser la
consecuencia de bloqueo AV avanzado y las indicaciones para la
estimulacién permanente deben seguir las recomendaciones de
la Guia ESC 2021 sobre estimulacién cardiaca y terapia de resin-
cronizacién.? El papel del implante de DAl para la prevencion de la
MSC tras TAVI no esta claro. En dos analisis retrospectivos recien-
tes con un total de 203 pacientes en quienes la FEVI se mantuvo
<35% no se demostré beneficio en términos de supervivencia del
implante de un DA, probablemente en relacién con el alto riesgo
competitivo de muerte por insuficiencia cardiaca y comorbilida-
des relevantes en esta poblacion t¢287°

En pacientes con TVMS tras reemplazo de la valvula adrtica, el
EEF esta indicado por la alta probabilidad de taquicardia ventricular
por reentrada rama-rama como mecanismo subyacente, una arrit-
mia que es potencialmente curable con ablacién con catéter.®7+472

Se ha informado de una incidencia de MSC en el 0,2—0,4% de los
pacientes con PVM por ano.#># Sin embargo, el niimero total de pa-
cientes que fallecen repentinamente con esta enfermedad esta pro-
bablemente infraestimado, ya que es una afeccién valvular comin
con una prevalencia estimada del 2-3% en la poblacién general &7

Utilizando criterios rigurosos para el diagnéstico morfolégico
(i.e. valvula mitral mixomatosa) en el andlisis post mortem, la TVM
se ha asociado con el 7% de todos los casos de MSC juvenil en el
Registro de la regién de Véneto en Italia.??® En estudios patoldgi-
cos y ensayos clinicos recientes con victimas de MSC con PVM se
han aportado datos sobre la arritmia ventricular como potencial
sustrato.’°225876-88% En particular, se ha reconocido la afectacion fi-
brosa miocérdica tanto de la pared libre infero-basal del VI como
de los musculos papilares en los estudios patoldgicos y con RMC
con realce tardio de gadolinio.?”® El proceso de fibrosis se ha rela-
cionado con estrés biomecanico secundario a la movilidad exce-
siva de la valvula mitral debido a disyuncién de la valvula mitral y
posterior curling sistdlico.®”s Esto demuestra el papel prometedor
de la RMC para la estratificacion del riesgo arritmico mas alla de
los marcadores electrofisiolégicos tradicionales.
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Los criterios propuestos para el «sindrome de PVM arritmi-
co» que se han asociado con un aumento del riesgo de MSC in-
cluyen: adultos jovenes (casi siempre mujeres), prolongacién de
QTc u onda T negativa en las derivaciones electrocardiograficas
inferiores, disyuncién del anillo mitral, afectacién bivalvar en la
ecocardiografia, EV frecuentes o TVP no sostenida en la monito-
rizacion con Holter o en la ergometria.30228876-85 | 3 FEV/| reducida
y la fibrosis miocardica en la RMC pueden incrementar el perfil de
riesgo. Estos datos se derivan principalmente de pequefas series
retrospectivas con supervivientes de MSC y estudios post mortem.
Por tanto, la identificacion de este pequeno subgrupo de pacien-
tes con riesgo de MSC sigue siendo un reto.?2®7* No hay datos s6-
lidos que apoyen las recomendaciones para la estratificacion del
riesgo de MSC en pacientes con PVM.

Tabla de recomendaciones 37. Recomendaciones para
la prevencion de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento de
arritmias ventriculares en la cardiopatia valvular

Recomendaciones Clase* Nivel®

El EEF con posibilidad de ablacién con catéter se
recomienda en pacientes con valvulopatia aérticay
TVMS paraidentificary llevar a cabo la ablacién la
taquicardia ventricular por reentrada rama-rama,
especialmente si aparece tras una intervencion
valvular. 8728

En pacientes con valvulopatia y disfuncién del VI
persistente tras correccion quirirgica, se recomienda
(si es posible) que el implante de DAl en prevencién 1 C
primaria siga las mismas recomendaciones que en la
MCD/MCHND.?¢®

DAI: desfibrilador automatico implantable; EEF: estudio electrofisiolgico;
MCD: miocardiopatia dilatada; MCHND: miocardiopatia hipocinética

no dilatada; TVMS: taquicardia ventricular monomérfica sostenida; VI:
ventriculo izquierdo

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

7.1.6. Cardiopatias congénitas

Los avances en las reparaciones quirirgicas y el tratamiento mé-
dico han mejorado el pronéstico a largo plazo de los nacidos con
cardiopatia congénita (CC). Actualmente, mas del 90% sobre-
viven hasta la edad adulta,® por lo que la prevalencia de la CC
entre adultos ha aumentado de forma constante.®®* Con menos
pacientes que fallecen por eventos periquirtrgicos e insuficiencia
cardiaca temprana, la MSC se ha convertido en la primera causa
de muerte en los adultos con CC reparada.®® La combinacion de
incisiones quirargicas, cicatrizaciéon miocardica y anomalias ana-
témicas residuales o nuevas son el sustrato para arritmias ventri-
culares (figura 26).

La estratificacion del riesgo para la MSC en pacientes con CC
sin arritmia ventricular documentada sigue siendo dificil debido
a la poblacién diversa de pacientes, la ausencia de ECA y estu-
dios observacionales relativamente pequefios. En pacientes con
fisiologia biventriculary VI sistémico, el criterio estandar de FEVI
<35% se utiliza en la seleccidn de pacientes para el implante de
DAl en prevencidn primaria.®®% Para los pacientes con sincope
de origen desconocido, los sintomas graves de arritmia, como
las palpitaciones o el presincope y la TVNS, se debe considerar el

EEF.®%” En pacientes asintomaticos con tetralogia de Fallot, pero
otros indicadores de la existencia de un sustrato de arritmia
ventricular, el estudio electrofisiolégico puede perfeccionar la
estratificacion del riesgo.®® La era quirdrgica y las técnicas em-
pleadas afectan al sustrato de arritmia ventricular a la aparicion
de arritmias ventriculares, y deberia tenerse en consideracion.
El uso de la reparacion con parche transanular en pacientes con
tetralogia de Fallot, por ejemplo, se asoci6 a un riesgo menor de
arritmia ventricular.®® Los beneficios en prevencién primaria de
la terapia con DAl en pacientes con un VD (nico o sistémico es-
tan menos establecidos y requieren la consideraciéon de factores
especificos de cada casoy cada paciente.®°®"

En pacientes con CCy arritmia ventricular sostenida o super-
vivientes de parada cardiaca, es importante llevar a cabo una eva-
luacién exhaustiva de las causas, incluyendo pruebas de imagen
cardiacas (especialmente CMR) y evaluaciéon hemodinamica (fi-
gura 26).%? Sj se detectan anomalias anatémicas preexistentes o
nuevas que requieran intervencién, el plan de tratamiento debe
considerar el mapeo pre o intraquirtrgicoy la ablacion del sustra-
to de la TV ya que la accesibilidad puede quedar comprometida
tras la intervencidn 8888938 | 3 evaluacion y la intervencién pre-
quirrgicas son especialmente importantes en pacientes con te-
tralogia de Fallot sometidos a sustitucién de la valvula pulmonar.
En ciertos pacientes con CC (incluyendo aquellos con reparacion
con colector (baffle) auricular para la transposicion de las grandes
arterias, operacién de Fontan y anomalias de Ebstein), también se
debe considerar la evaluacion y el tratamiento de las TSV (como
la taquicardia por reentrada intraauricular o las taquicardias por
reentrada AV) con conduccidn ventricular rapida. 8089589

Cuando no se identifique factores reversibles, se recomien-
da el implante de un DAI para la prevencién secundaria de la
MSC 34935° Mientras que los sistemas DAl endovenosos son los mas
usados y tienen la ventaja de la estimulacién antitaquicardia y
antibradicardia, los DAI subcutidneos pueden ser una alternativa
para ciertos pacientes con acceso venoso limitado al ventriculo o
cortocircuitos congénitos.

En pacientes con CC, la TVM generalmente proviene de ta-
quicardias por reentrada que emplean istmos anatémicos deli-
mitados por las valvulas, los parchesy las incisiones quirirgicas.
El mapeo precoz y los estudios de ablacién, especialmente en
pacientes con tetralogia de Fallot identificaron istmos anatd-
micos criticos en localizaciones anatémicas reproducibles.®7.8%
Siguiendo este concepto, los istmos anatémicos pueden ser
reconstruidos y trasectados en ritmo sinusal durante un pro-
cedimiento de ablacién con catéter utilizando sistemas de ma-
peo electroanatémico, lo que permite altas tasas de éxito del
80% 888889901 E| bloqueo de la conduccion a través de los istmos
anatémicos como objetivo del procedimiento, ademas de la no
inducibilidad de la TV, ha mejorado atin més los resultados de la
ablacién a largo plazo.®®#° Porello, la ablacidn con catéter se re-
comienda particularmente en pacientes con tetralogia de Fallot
con TVMS recurrente. Debido a la complejidad de los pacientes
con CC, asi como del sustrato de la TV, estos procedimientos de-
ben llevarse a cabo en centros con experiencia en la ablacién con
catéter de CC. La ablacién con catéter también puede recomen-
darse en lugar del implante de un DAI en ciertos pacientes con
tetralogia de Fallot y TVMS y funcién biventricular conservada
siempre que se haya alcanzado el objetivo de no inducibilidad
y bloqueo de la conduccién a través del istmo anatémico.588%
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Mapeo prequirdrgico con
catétery ablacién antes o
durante la intervencién?
(Clase lla)
Intervencidn con catéter o quirdrgica
para las lesiones corregibles + DAI
on catéter
Otras
(Clase lla)
Figura 26. Algoritmo para el tratamiento de la arritmia ventricular sostenida en pacientes con cardiopatias congénitas. DAI: desfibrilador
automatico implantable; TV: taquicardia ventricular. 2Datos obtenidos de pacientes con tetralogia de Falloty lesiones relacionadas.
°En la tetralogia de Fallot no se requiere el fracaso del tratamiento con antiarritmicos.
Tabla de recomendaciones 38. Recomendaciones para . ) D .
] » i DR En pacientes con disfuncién univentricular avanzada
la estratificacién del riesgo y la prevencién primaria de la muerte o disfuncién del VD sistémico con factores de riesgo c

subita cardiaca en las cardiopatias congénitas

Clase* Nivel®

Recomendaciones

Estratificacion de riesgo y prevencién primaria de la MSC

Todos los pacientes con CC

En adultos con CCy fisiologia biventriculary ventriculo
izquierdo sistémico que presenten insuficiencia

adicionales, se puede considerar el implante de un
DA|.890,891

Tetralogia de Fallot

Los pacientes que presenten sintomas de arritmiay
TVNS tras reparacion de tetralogia de Fallot se debe
considerar un estudio electrofisiolégico que incluya
estimulacion eléctrica programada. 993205

Ila

cardiaca (NYHA II/111) y FE <35% a pesar de >3 meses S
de TMO esta indicado el implante de un DA #5588

En pacientes con CCy sospecha de sincope arritmico

con al menos disfuncién ventricular moderada o C

TVMS inducible mediante EEF, se debe considerar el
implante de un DA 87889902

En los pacientes que presenten sintomas de arritmia
y un EEF positivo o cualquier otra combinacién de
factores de riesgo? con EEF positivo tras reparacién
de tetralogia de Fallot se debe considerar el implante
de un DA

Ila

Continiia

Continiia
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En los pacientes sin sintomas de arritmia, pero

con una combinaci6n de otros factores de riesgo?

tras reparacion de tetralogia de Fallot, se puede C
recomendar un estudio electrofisiolégico con

estimulacion eléctrica programada.

En pacientes con tetralogia de Fallot reparada con TVMS

que se sometan a implante percutaneo de valvula

pulmonar, se debe considerar el mapeo prequirtrgico lla C
con catétery la ablacién de los istmos relacionados con

la TV antes o durante la intervenci6n 89389

En los pacientes con tetralogia de Fallot reparada
que se sometan a implante percutdneo de valvula
pulmonar, se puede recomendar el mapeo con
catéter prequirtrgicoy la ablacién de los istmos
anatdmicos relacionados con la TV antes o durante la
intervencion.®#

DAI: desfibrilador automatico implantable; EEF: estudio electrofisiolgico;
FE: fraccion de eyeccién; MSC: muerte sbita cardiaca; NYHA: New York
Heart Association; TMO: tratamiento médico éptimo; TV: taquicardia
ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomorfica sostenida; TVNS:
taquicardia ventricular no sostenida; VD: ventriculo derecho

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

‘Hay pocos datos y los factores de riesgo pueden ser especificos de cada
lesién, incluyendo TV no sostenida, NYHA I1/111, regurgitacién grave de la
valvula AVy QRS >140 ms (transposicion de las grandes arterias).

dOtros factores de riesgo incluyen disfuncién de la valvula izquierda o de la
valvula derecha, cicatrizacion extensa de la valvula derecha en la RMC,206:5°7
duracién del QRS >180 ms#¢9°8y fragmentaci6n grave del QRS2

Tabla de recomendaciones 39. Recomendaciones para
la prevencion secundaria de la muerte sibita cardiaca
y el tratamiento de las arritmias ventriculares en
cardiopatias congénitas
Nivel®

Recomendaciones Clase?

Prevencion secundaria de la MSCy tratamiento de la arritmia

ventricular

En todos los pacientes con CC

En pacientes con CC que presenten arritmias
ventriculares sostenidas, se recomienda la evaluacién

. . B
de todas las lesiones residuales o de las nuevas
anomalias estructurales.®8%
En pacientes con CCy TV mal tolerada/parada
cardiaca resucitada por FV, el implante de un DAI C

esta indicado tras la exclusion de todas las causas
reversibles 34935

En pacientes con CCy TVMS sintomdtica recurrente
o descargas del DAl para TVMS que no responden a
la terapia médica o a la reprogramacion del DAI, se lla C
debe considerar la ablacién con catéter en centros
especializados.*#"

En ciertos pacientes con CC (incluyendo reparacion
del baffle auricular por transposicion de las grandes
arterias, operacion de Fontany anomalia de Ebstein)
que presenten parada cardiaca, se debe considerar la
evaluaciony el tratamiento de la TSV con conduccién
ventricular rapida.so°#%

Ila C

Tetralogia de Fallot

En pacientes con tetralogia de Fallot reparada
que presenten TVMS o terapia apropiada

del DAI por TVMS sintomatica recurrente, se C
recomienda la ablacién con catéter en centros
especializados.®

Continiia

En pacientes con tetralogia de Fallot reparada con
funcién biventricular conservaday TVMS sintomatica,
laablacién con catéter o la ablacion quirtrgica
concomitante en centros especializados se puede
considerar como alternativa a la terapia con DA.2%%*

CC: cardiopatia congénita; DAI: desfibrilador automatico implantable;
FV: fibrilacion ventricular; MSC: muerte sibita cardiaca; TSV: taquicardia
supraventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomorfica sostenida
Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

‘Recomendacion especifica para tetralogia de Fallot (clase I-B).

7.2. Enfermedad eléctrica primaria

7.2.1. Fibrilacion ventricular idiopatica

El diagnéstico de fibrilacidon ventricular idiopatica (FVI) se hace en
supervivientes de parada cardiaca stbita, preferiblemente con FV
documentada, tras la exclusion de enfermedades estructurales,
metabdlicas o toxicoldgicas y canalopatias.2229m=9% | g5 pruebas
diagnésticas incluyen analisis bioquimico de la sangre, ECG (inclu-
yendo derivaciones altas, TC/angioTC, telemetria/Holter, ergome-
tria, ecocardiografia, prueba de bloqueo de los canales de sodio y
RMC (ver seccién 5.2.3, escenario 3).%5222%" Pyede considerarse la
realizacién de tests genéticos para el diagndstico de canalopatias
o miocardiopatias, con una rendimiento del 3-17%. La evaluacion
clinica de los familiares de primer grado puede recomendarse,
pero el rendimiento diagnéstico es bajo. Especialmente se desco-
noce el significado de la deteccidn de patrones de repolarizacion
precoz en familiares asintomaticos.’®*'¢

En pacientes con FVI, el implante de un DAI reduce el riesgo
de muerte arritmica en un 68% en comparacién con la amiodaro-
na**7-7 (figura 27). En estudios observacionales con un seguimiento
medio de 5-6 afios, el 21,0-29,6% de los pacientes con FVI experimen-
taron recurrencia arritmica, lo que se corresponde con una tasa anual
de descargas del DAl de 3,6—5,7%, mientras que el 4,5-17,5% experi-
mentaron descargas inapropiadas =

El isoproterenol, el verapamilo, o la quinidina se han empleado
para el tratamiento agudo de las descargas recurrentes del DAl o la
tormenta arritmica 29391922926 En muchos estudios pequefios, la
quinidina fue altamente efectiva en la reduccion o incluso la preven-
cion de la inducibilidad arritmica durante la estimulacién programa-
da 94926 M3s alin, en un ensayo retrospectivo con 46 pacientes se
mostré una reduccién media de las descargas del DAI de 7,5 por pa-
ciente durante 2,9 afios hasta 0,9 descargas por paciente durante 3,7
afios, con una disminucion de eventos de tormenta arritmicade36a3
tras el inicio de la quinidina?2 En pacientes con episodios recurrentes
de FV desencadenados por EV de similar morfologia que no respon-
den al tratamiento médico, la ablacién con catéter ha demostrado te-
ner éxito (figura 28)186221333493927-930 | 55 E\/ generalmente se originan
en el sistema de Purkinje y se pueden eliminar con una alta tasa de
éxito del 87—100%.186:221333493927-930 E| mapeo electroanatémico deta-
llado también puede revelar alteraciones estructurales localizadas
(62,5% en un estudio).*®
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4 N

Implantar DAI

(Clase l)

Asesoramientoy pruebas genéticas
(Clase IIb)

l

Tratamiento agudo:
Isoproterenol
Verapamilo
Quinidina
(Clase Ila)

Tratamiento crénico:
Quinidina
(Clase lla)

l

Ablacién con catéter de los
desencadenantes de la EV
(Clase lla)

Figura 27. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con fibrilacion ventricular idiopatica

Tabla de recomendaciones 40. Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con fibrilacién ventricular idiopatica

Recomendaciones

Evaluacion diagnéstica

Se recomienda diagnosticar FV idiopatica en supervivientes de parada cardiaca stbita, preferiblemente con documentacién de FV, tras
exclusién de enfermedades estructurales, metabdlicas o toxicol6gicas y de canalopatias.??"

Las pruebas clinicas (antecedentes, ECG y derivaciones precordiales altas, ergometria, ecocardiografia) se pueden considerar en
familiares de primer grado de pacientes con FV/|.2227789¢

En pacientes con FVI, se pueden considerar los tests genéticos de genes relacionados con canalopatias y miocardiopatias. 242784915

Prevencién secundaria de la MSCy tratamiento de la arritmia ventricular

Se recomienda el implante de DAI para la FV/[.352979%

La infusidn de isoproterenol, verapamilo, o quinidina para el tratamiento agudo de la tormenta arritmica o las descargas recurrentes del
DAl se deben considerar en la FV idiopatica.o2913918.922-924.926

lla C

La quinidina debe considerarse como terapia cronica para la supresion de la tormenta arritmica o las descargas del DAl recurrentes en la

T lla
FVidiopatica.®

La ablacién con catéter por electrofisilogos experimentados se debe considerar en pacientes con FV idiopatica con episodios

L . i lla (o
recurrentes de FV desencadenados por EV similares que no responden al tratamiento médico.*?-%°

DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG: electrocardiograma; EV: extrasistoles ventriculares; FV: fibrilacién ventricular; FVI: fibrilacién ventricular
idiopatica; MSC: muerte sibita cardiaca

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia
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Figura 28. Fibrilacién ventricular idiopatica desencadenada por taquicardia ventricular con acoplamiento corto.
ECG: electrocardiograma; EV: Extrasistoles ventriculares; FV: fibrilacién ventricular

7.2.2. Sindrome de QT largo (incluyendo sindrome
de QT largo adquirido)

EI SQTL se caracteriza por un intervalo QT prolongado y arritmias
ventriculares principalmente desencadenadas por activacién
adrenérgica. La edad media de presentacion es a los 14 afios. La
tasa anual de MSC en pacientes asintomaticos con SQTL no trata-
do se ha estimado en menos del 0,5%,%? aunque aumenta al 5% en
aquellos con antecedentes de sincope.®

Variantes genéticas raras en 17 genes®?se han asociado con el
STQL. Sin embargo, la causalidad de varios de los genes identifica-
dos se ha cuestionado.”®® Los genes claramente confirmados son los
que causan QTL1, QTL2 y QTL3: KCNQ1, KCNHz y SCN5A respectiva-
mente, siendo los desencadenantes genéticos el ejercicio (QTL1),
el estrés emocional (QTL2) y el suefo (QTL3). El cribado genético

identifica una mutacion en el 75% de los casos de SQTLy tres genes

representan el 90% de los casos de genotipado positivo.” Los subti-

pos de STQL pueden agruparse de la siguiente manera:

(1) SQTL autosémico—dominante (prevalencia 1 de cada 2.500)

sin manifestaciones extracardiacas.

SQTL autosémico dominante con manifestaciones extracar-

diacas, en el que se incluyen:

(@) Sindrome de Andersen—Tawil (QTL7), considerado cada
vez mas su propia entidad. 993

(b) Sindrome de Timothy (QTLS8), caracterizado por QT pro-
longado, sindactilia, malformaciones cardiacas, trastorno
del espectro autista y dismorfismo.?

SQTL autosémico recesivo (Sindrome de Jerwell y Lange—Niel-

sen) que combina prolongaciones extremas de QT con sordera

congénita.”

(2)

(3)
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El panel de expertos del presente documento ha confirmado
los criterios diagndsticos propuestos en la versién anterior de la
guia: un QTC =480 ms o una puntuacién de riesgo para SQTL >3°7
(tabla10) para el diagnéstico clinico (figuras 29 y 30). Con un sinco-
pe arritmico o una parada cardiaca, un QTc >460 ms es suficiente
para considerar el diagnéstico de SQTL. Uno de los retos para el
profesional es establecerladuraciéndelintervalo de QT en pacien-
tes con complejos QRS anchos (p. ej., con estimulacion ventricular
o alteraciones de la conduccién ventricular). En este contexto, se
ha propuesto una férmula que ajusta el QT segin la duracién del
QRS % Durante la medida de QT, |a bipedestacién brusca puede
ser (til para el diagnédstico del SQTL.%9% El test de adrenalina no
se recomienda como herramienta diagnéstica rutinaria debido a
su baja reproducibilidad.™ En pacientes con diagnéstico clinico de
SQTLse recomiendan el asesoramientoy las pruebas genéticas en
centros especializados para recibir tratamiento especifico para el
genotipo y permitir la identificacién de familiares de riesgo. Los
familiares con mutacidn, pero sin prolongacion de QT deben re-
cibir diagndstico de SQTL ya que presentan riesgo de arritmia
ventricular, aunque menos frecuentemente que los pacientes con
fenotipo positivo.2+°

Todos los pacientes con SQTL reciben recomendaciones de
evitar la hipopotasemia, los farmacos que prolonguen el QT y
los desencadenantes especificos para cada genotipo.®#—4 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 reduccién del riesgo
arritmico 20?4494 | os parametros clinicos electrocardiografi-
cos y genéticos deben considerarse en la estimacion del riesgo
individual.®2 Recientemente, la estratificacion del riesgo basa-
daenladuraciondelintervalo 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 especificos para cada genotipo y por el
uso de la mexiletina como tratamiento especifico para el SQTL3,
que reduce la duracién del intervalo QT y el nimero de eventos
arritmicos.”*® Cabe senalar 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 electrofisiolégico
distintivo cuando se estudiaron in vitro.*+*° Ademas, en el caso
de mutaciones que causen sindromes solapados, la mexiletina
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Figura 29. Electrocardiogramas de sindrome de QT largo y taquicardia ventricular con torsade-de-pointes. (A) Caracteristicas
electrocardiograficas de los tres principales fenotipos de SQTL.. (B) Ejemplo de torsade-de-pointes en paciente varén con mutacion
en el SCN5A (c.1238C.A, p.A413E). SQTL: sindrome de QT largo.
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no induce la elevacion del segmento ST, mientras que la flecai-
nida silo induce.*

Dado el papel incierto de los betabloqueantes en el SQTL3,
no hay indicaciones sobre si la mexiletina debe administrarse
en monoterapia o en combinacién con betabloqueantes. Ya
que algunas mutaciones podrian no responder a la mexiletina,
serecomienda llevar a cabo una prueba por via oral para verifi-
car que el QTc se acorta 40 ms antes de prescribir el tratamien-
to crénico.**®

Los supervivientes de parada cardiaca presentan un riesgo
alto de recurrencias, incluso con el tratamiento con betablo-
queantes (14% en los primeros 5 afos con tratamiento), lo que
apoya el uso de DAl en supervivientes de parada cardiaca.*>Mas
aln, el implante de un DAl esta indicado cuando un paciente
sufra sincope o arritmia ventricular a pesar del tratamiento far-
macolégico 6ptimo, ya que los sincopes se asocian con aumento
del riesgo de parada cardiaca.?s*** Las mujeres con SQTL, espe-
cialmente SQTL2, tienen un riesgo mayor de arritmia durante
el embarazo y especialmente en el primer afio posparto.”® Los
portadores asintomaticos 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.s*

Tabla10. Escala diagnéstica modificada para el sindrome 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 1
de recuperacion tras ergometria
TdP 2
AlternanciadelaondaT 1
Melladuras en la onda T en 3 derivaciones 1
Frecuencia cardiaca baja para la edad 0,5
Antecedentes | Sincope | Con estrés 2
Sin estrés 1
Antecedentes | Familiar(es) con SQTL confirmado 1
familiares Familiar de primer grado con MSC de origen 0,5
desconocido a los <30 afios
Cenética Mutacién patogénica 3,5

ECG: electrocardiograma; MSC: muerte stbita cardiaca;
SQTL: sindrome de QT largo
Diagnoéstico de SQTL con una puntuacién de >3.
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Figura 30. Cambios electrocardiograficos con bipedestacién brusca y alternancia de la onda T en pacientes con sindrome de QT largo.
(A) Cambios electrocardiograficos con la bipedestacién brusca en varén con SQTL2 y mutacion en el KCNHz (p.S818L), el aumento de la frecuencia
cardiaca se asocia con menor adaptacion del intervalo de QT. (B) Alternancia de la onda T en varén con mutacién CACNA1C (p.G406R).
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La denervacién simpatica cardiaca izquierda se recomien-
da para los pacientes sintomaticos a pesar de los betablo-
queantes cuando el DAI esté contraindicado y se rechace o
cuando un paciente con DAl experimente multiples descargas
durante el tratamiento con betabloqueantes. Esta recomen-
dacidn se sustenta sobre las evidencias de que la denervacién
simpdtica cardiaca izquierda, especialmente cuando se lleva
a cabo con técnicas guiadas por video, es segura y efectiva,®’
bien tolerada por los pacientes®® y no tiene un impacto nega-
tivo en el rendimiento cardiovascular®®Sin embargo, ya que

ocurren complicacionesy la mitad de los pacientes experimen-
tan eventos relevantes tras el procedimiento, la denervacién
simpatica cardiaca izquierda no es una alternativa al DAI para
los pacientes de alto riesgo.*® La terapia profilactica con DAI
como adicién al TMO puede recomendarse en pacientes con
SQTL asintomatico identificado como de alto riesgo segin la
SQTL 1-2-3 Risk calculator.*¥ EL EEF no es Gtil para la estratifica-
cion del riesgo en el SQTL

La figura 31 muestra el algoritmo para el tratamiento de pa-
cientes con SQTL.

Seguimiento

Denervacion simpatica
cardiaca izquierda
(Clase Ila)

i

Implantar DAI
(Clase lla)

.

Seguimiento

/

Figura 31. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con sindrome de QT largo. DAI: desfibrilador automatico implantable. *Recomendaciones
generales: evitar farmacos que prolonguen el QT (http://www.crediblemeds.org), correccion de los desequilibrios hidroelectroliticos

(hipopotasiemia, hipomagnesemia e hipocalcemia), evitar los desencadenantes arritmicos especificos a cada genotipo (natacién vigorosa con
SQTL1, exposicién a ruidos fuertes en SQTL2). "Betabloqueantes preferidos: nadololy propranolol.(B) Alternancia de la onda T en varén con
mutacién CACNA1C (p.G406R).
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Tabla de recomendaciones 41. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con sindrome de QT largo

Recomendaciones Clase* Nivel®
Diagnéstico

Se recomienda diagnosticar SQTL con QTc>480 msen

ECG de12 derivaciones repetidos con o sin sintomas o C
con una puntuacién diagnéstica para SQTL >3.
Se recomiendan asesoramiento y tests genéticos en C
pacientes con diagndstico clinico de SQTL.
Se recomienda diagnosticar SQTL con una mutacién

PN ; Iy C
patogénica, independientemente de la duracién del QT.
Se debe considerar el diagndstico de SQTL con un QTc
>460 msy <480 ms en ECG de 12 derivaciones repetidos c
de pacientes con sincope arritmico en ausencia de
causas secundarias para la prolongacién de QT. 952962963
No se recomienda el test de adrenalina como prueba C

diagndstica rutinaria para pacientes con SQTL."
Recomendaciones generales para prevenirla MSC

En pacientes con SQTL se recomienda:

+ Evitar farmacos que prolonguen el QT

+ Evitary corregir desequilibrios hidroelectroliticos.

+ Evitar los desencadenantes arritmicos especificos
de cada genotipo.®®

Se recomiendan los betabloqueantes, idealmente
no selectivos (nadolol o propranolol) para pacientes
con SQTL con prolongacion documentada del
intervalo QT para reducir el riesgo de eventos
arritmicos. 940945946

La mexiletina estd indicada en pacientes con QTL3y
prolongacion del intervalo QT.>#

Se deben considerar los betabloqueantes en pacientes
con mutaciones patogénicas e intervalo QTc normal.®

Estratificacién del riesgo, prevencion de la MSCy tratamiento de la
arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAl en adicién a

El implante de un DAl se puede considerar en
pacientes con SQTL asintomaticos con perfil de alto

riesgo (segin la SQTL 1-2-3 Risk calculator) en adicidn a B
las terapias especificas de cada genotipo (mexiletina

en pacientes con QTL3).82940:947.948

No se recomiendan los estudios electrofisiol6gicos C

enel SQTL.

DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG: electrocardiograma; MSC:
muerte stbita cardiaca; SQTL: sindrome de QT largo

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

http://www.crediblemeds.org

dSincope arritmico o arritmia ventricular mal tolerada
hemodindmicamente.

7.2.3. Sindrome de Anderesen-Tawil tipo 1

El sindrome de Andersen—Tawil tipo 1, también clasificado como
QTL7, es una enfermedad rara (1:1.000.000) que se caracteriza
por tres sintomas principales: arritmias ventriculares frecuentes
(p. €j., TV bidireccional), dismorfia y paralisis periédica.®®2% La
corriente rectificadora de entrada (I, ) disminuida por la pérdida
de funcién de la mutacién en el KCNJ2°%® causa un aumento en la
amplitud de la onda U en lugar de prolongacion de QT.2649¢7-97°
Los sincopes o las TV documentadas se asocian con arritmias
potencialmente letalesy en un estudio se encontré una probabi-
lidad a 5 afios del 7,9% de arritmias potencialmente letales.* En
pacientes con TV hemodinamicamente mal toleradas o parada
cardiaca, se recomienda un DAI*%4¢ |a flecainida y los beta-
bloqueantes parecen reducir las arritmias ventriculares,?64+97057
mientras que la amiodarona puede resultar proarritmica y solo
se debe utilizar con un DAI*? En pacientes con sincope a pesar
del tratamiento médico, se debe proponer un DAI o un Holter
implantable subcutaneo.

Tabla de recomendaciones 42. Recomendaciones para el
tratamiento de pacientes con sindrome de Andersen-Tawil

pacientes con SQTL cuando los betabloqueantesy las Ila C
terapias especificas para el genotipo no se toleren o
estén contraindicadas en la dosis terapéutica.

En el SQTL se debe considerar el calculo del riesgo
arritmico antes de iniciar |a terapia especifica para el Ila C
genotipoy la duracion del intervalo QTc.?*°

los betabloqueantes en pacientes con SQTLy parada B R i, Clase*  Nivel®
Cardiaca.952,953,9621953

- ; , Diagnéstico
Se recomienda el implante de un DAl en pacientes
con SQTL que estén sintomaticos® a pesar de c Se recomiendan la realizacion de tests genéticos en
tratamiento con betabloqueantes y terapias pacientes con sospecha de sindrome de Andersen— C
especificas para su genotipo. Twail 264967
La denervacion simpatica cardiaca izquierda esta El sindrome de Andersen—Twail se debe considerar en
indicada en pacientes con SQTL sintomdticos® pacientes sin cardiopatia estructural que presenten al
cuando: (a) la terapia con DAl esté contraindicada menos una de las siguientes caracteristicas:
o se rechace; (b) el paciente con betabloqueantes C + Ondas U prominentes con o sin prolongacién del
y farmacos especificos de su genotipo con un DAI intervalo QT lla C
reciba multiples descargas o sufra un sincope por una + EV/TV bidireccionales o polimérficas
arritmia ventricular.5957-9% + Dismorfia

- - + Parilisis periddica

Se deben considerar el implante de un DAl o la pérdida de funcién de la mutacién en
denervacién simpatica cardiaca izquierda en KCNJ2.964965567 968972

Estratificacion del riesgo, prevenci6n de la MSCy tratamiento de la
arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes
con sindrome de Andersen-Tawil tras parada
cardiaca reanimada o TV sostenida mal tolerada.®**¢

Continiia

Continiia
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Los betabloqueantes o |a flecainida con o sin
acetazolamida se deben considerar para tratar las
arritmias ventriculares en pacientes con sindrome de
Andersen—Twail 257

lla ©

Se debe considerar un Holter implantable
subcutaneo en pacientes con sindrome de Andersen—
Tawil y sincope de origen desconocido.

lla €

Se puede recomendar el implante de un DAl para
pacientes con sindrome de Andersen—Tawil con
antecedentes de sincope de origen desconocido o
que sufran TV sostenida tolerada.®

Ilb ©

AV: arritmia ventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable; EV:
extrasistoles ventriculares; MSC: muerte stbita cardiaca; TV: taquicardia
ventricular

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

7.2.4. Sindrome de Brugada

El patrén electrocardiografico tipo 1 de Brugada se caracteriza
por una elevacién del punto ) de >2 mV con elevacién cénca-
va del ST e inversion 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 espontanea o estar inducido por exposicién a
bloqueadores de canales de sodio o fiebre 35231973978 Es gbliga-
torio excluir otras enfermedades que puedan explicar el patrén
tipo 1, las llamadas fenocopias.””

El sindrome de Brugada se diagnostica en pacientes sin otras
cardiopatias y patrén tipo 1 espontaneo independientemente de
los sintomas, debido a su rareza en la poblacion general y su aso-
ciacion con el riesgo.?"9729%° E| patrdn tipo 1 también puede estar
inducido por administracion de bloqueadores de canales de sodio
como prueba diagnéstica en pacientes con sospecha de sindrome
de Brugada ocultosin patrontipo1espontaneq.’35136:231:387.973.978.981-98
Sin embargo, la provocacién farmacolégica o por fiebre es menos
especifica 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 vias accesorias
segln un estudio.”7?78%% E| panel de expertos del presente docu-
mento opina que un patrén electrocardiografico tipo 1 inducido
requiere otras caracteristicas clinicas, como TVP/FV documenta-
da, sincope arritmico o antecedentes familiares relevantes.

El rendimiento diagnostico de los tests genéticos en el sindro-
me de Brugada es de aproximadamente el 20%y el gen SCN5A es
el iinico gen con evidencia de asociacidn con propésitos diagnésti-
cos clinicos.’**% Se observa una falta de correlacién genotipo—fe-
notipo en familias con SCN5A, que se explica por efectos variables
de la gravedad de la mutacién y una puntuacion de riesgo poligé-
nico derivada de estudios de todo el genoma.””*7??¢7 Los datos re-
cientes también apoyan un potencial prondstico .9

Los psicotrdpicos, algunos antiarritmicos, los anestésicos,
la cocaina, el consumo excesivo de alcohol y |a fiebre son desen-
cadenantes potenciales que pueden exacerbar el patrén tipo 1y
desencadenar FV.2"#7 E| riesgo de FV recurrente en pacientes que
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Figura 32. Ejemplos tipicos de (A) electrocardiograma de Brugada tipo 1y (B) patrdn electrocardiografico de repolarizacién precoz
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presenten parada cardiaca es del 48% a los 10 afios. Por tanto, se
recomienda el implante de un DAI en pacientes con sindrome de
Brugada sintomaticos que hayan sobrevivido a una parada car-
diaca o con arritmia ventricular sostenida documentada (figu-
ra 33)989909% Aproximadamente un tercio de los pacientes con
sindrome de Brugada presentan sincope.® El riesgo de eventos
arritmicos en pacientes con sindrome de Brugada con sincope
de origen desconocido es 4 veces mayor que el riesgo en pacien-
tes asinotmaticos. 990799299499 | o5 antecedentes detallados del
paciente, incluyendo la ausencia de prédromos o de desencade-
nantes especificos, son esenciales para distinguir el sincope arrit-
mico del no arritmico. Aun asi, la etiologia del sincope es dificil
de determinar en hasta el 30% de los pacientes con sindrome de
Brugada. En pequefios estudios, la arritmia detectada por un Hol-

ter implantable subcutdneo modificé el tratamiento clinico en el
20—36% de los pacientes con sindrome de Brugada y sincope de
origen desconocido 799

Los pacientes asintomaticos representan la mayoria de los
pacientes con sindrome de Brugada de nuevo diagnéstico con
una incidencia de eventos arritmicos de 0,5% por afio.°°°"° |a
estratificacién del riesgo de este grupo de pacientes sigue sien-
do un reto. Un patrdn tipo 1 espontaneo, asi como otros marca-
dores electrocardiograficos como los patrones de repolarizacion
precoz y la fragmentacién del QRS, se han asociado con un riesgo
mayor.2899210021003 Alonos se han incorporado a scores de riesgo,
aunque su utilidad en pacientes de riesgo intermedio sigue siendo
baja.°°+1°% | os estudios electrofisioldgicos siguen siendo contro-
vertidos. En un analisis agrupado multicéntrico se mostr6 que la

/
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Figura 33. Parte 1. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con electrocardiograma con patrén de Brugada
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Figura 33. Parte 2. Algoritmo para el tratamiento de pacientes con electrocardiograma con patrén de Brugada. DAI: desfibrilador

automatico implantable; ECG: electrocardiograma. *Ecocardiografia, RMCy TC cardiaca, coronariografia indicadas segin la presentacion
clinica del paciente y los factores de riesgo. "Recomendaciones generales: evitar firmacos que puedan inducir la elevacién del segmento

ST en las derivaciones precordiales derechas (http://www.brugadadrugs.org), evitar la cocainay el consumo excesivo de alcohol,

tratamiento de la fiebre con antipiréticos.

induccion de arritmia ventricular durante el estudio electrofisiol6-
gico se asocié con un mayor riesgo futuro de arritmia ventricular.s
Sin embargo, la inducibilidad se asocié con un potencial evento
clinico sobre el que podria actuarse solo en pacientes asintomati-
cos con patrén tipo 1.

En caso de descargas recurrentes del DAI por FV, la quinidi-
na o la ablacién con catéter han demostrado su éxito en la re-
duccién de la frecuencia de las descargas.?221°°61°%7 | 3 infusién
de isoproterenol puede suprimir la tormenta arritmica.’®® En
varios estudios pequefios, la quinidina fue efectiva para redu-
cir o incluso prevenir la inducibilidad de arritmias durante la
estimulacién programada.®?'°°¢'°°7 Sin embargo, hasta el 37%
de los pacientes sufren los efectos adversos de la quinidina y
muchos paises no tienen acceso a la quinidina. El cilostazol
(inhibidor de la fosfodiesterasa 3) puede ser una alternativa

a la quinidina.’®°® Los datos de mapeos electrocardiograficos
relacionados con estudios histopatolégicos sugieren que un
sustrato arritmogénico fibrético anémalo en el TSVD epicar-
dico es responsable de la elevacién del segmento ST en las
derivaciones precordiales altas y de la FV en los pacientes con
sindrome de Brugada.”®® La ablacién de estas dreas anémalas
puede suprimir notablemente las FV recurrentes y normalizar
el ECG en el >75% de los pacientes.’©°*7°s En pacientes con epi-
sodios recurrentes de FV desencadenados por EV similares que
no responden al tratamiento médico, la ablacién con catéter
puede centrarse en las EV, que frecuentemente se originan en
el TSVD o en el sistema de Purkinje. Sin embargo, los datos
sobre el seguimiento a largo plazo tras la ablacién son escasos
y no hay datos de ensayos ni evidencias de la ablacién en pa-
cientes asintomaticos.
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Tabla de recomendaciones 43. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con sindrome de Brugada

Recomendaciones Clase* Nivel®
Diagnéstico

Se recomienda diagnosticar sindrome de Brugada
en pacientes sin otras cardiopatias y patrén tipo1
espontineo.”47

Se recomienda diagnosticar sindrome de Brugada en
pacientes sin otras cardiopatias que haya sobrevivido
auna parada cardiaca por FV o TVPy presenten
patron de Brugada tipo 1 inducido por bloqueadores
de canales de sodio o durante la fiebre,3513¢97s:981.982

Se recomiendan los tests genéticos para el gen SCN5A
para los probandos con sindrome de Brugada.'s+'

Se debe considerar el sindrome de Brugada en
pacientes sin otras cardiopatias y patron de Brugada
tipo1inducido que presente al menos una de las
siguientes caracteristicas:
+ Sincope arritmico o respiracion agbnica nocturna. Ila C
+ Antecedentes familiares de sindrome de Brugada.
+ Antecedentes familiares de MS (<45 afios) con
autopsia negativa y circunstancias que hagan
sospechar de sindrome de Brugada.

Se puede considerar el diagnédstico de sindrome
de Brugada en pacientes sin otra cardiopatia

) . C
que presenten patron de Brugada tipo1
inducido.135,973975,978,984,985
El test con bloqueadores de canales de sodio no se
recomienda en pacientes con patrén de Brugada tipo C

1anterior.
Recomendaciones generales

Las siguientes recomendaciones se aplican a todos

los pacientes con sindrome de Brugada:

(a) Evitar farmacos que induzcan la elevacion del
segmento ST en las derivaciones precordiales
derechas (http://www.brugadadrugs.org).

(b) Evitarla cocaina, el cannabis y el consumo
excesivo de alcohol.

(¢) Tratarla fiebre con antipiréticos.

Estratificacion del riesgo, prevencién de la MSCy tratamiento de la
arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes

con sindrome de Brugada que:

(a) Hayan sobrevivido a una parada cardiaca
reanimada o

(b) Presenten TV espontanea documentada.®®990992

Se debe considerar el implante de un DAl en
pacientes con patron de Brugada tipo 1y sincope lla C
arritmico.?#0#9>9%6

Se debe considerar el implante de un Holter en
pacientes con sindrome de Brugada y sincope de Ila C
origen desconocido.*%°

Se debe considerar la quinidina en pacientes con
sindrome de Brugada que cumplan los requisitos
para un DAI, pero este esté contraindicado, lo Ila C
rechacen o actualmente estén recibiendo descargas
recurrentes, 210061097

Continiia

La infusién de isoproterenol se debe considerar en
todos los pacientes con sindrome de Brugada que lla C
sufran tormenta arritmica.’®®

La ablacion con catéter de las EV desencadenantes o
del sustrato epicardico del TSVD se debe considerar
en pacientes con descargas recurrentes y apropiadas
del DAl refractarias a la farmacoterapia.™"°""

lla @

El EEF se puede considerar en pacientes
asintomaticos con patrén de Brugada tipo1
espontaneo.’ss

El implante de un DAI se puede considerar en ciertos
pacientes con sindrome de Brugada asintomatico
con FVinducible durante el EEF usando hasta 2
extraestimulos.™s

No se recomienda la ablacién con catéter en
pacientes con sindrome de Brugada asintomatico.

DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG: electrocardiograma; EEF:
estudio electrofisiolégico; EV: extrasistoles ventriculares; FV: fibrilacion
ventricular; MS: muerte sbita; MSC: muerte stbita cardiaca; TSVD:

tracto de salida del ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVP:
taquicardia ventricular polimoérfica

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

7.2.5. Sindromes de repolarizacion precoz

Los sindromes de repolarizacion precoz se diagnostican en pa-
cientes con TVP o FV reanimada sin otra cardiopatia y con pa-
trén de repolarizacién precoz; elevacién del punto] >1 mmen >
2 derivaciones del ECC adyacentes inferiores o laterales (figura
32).35231107109 Sin embargo, el patrén de repolarizacién precoz
es generalmente un hallazgo benigno y se ha informado de una
prevalencia de hasta el 5,8% en adultos, mas com(n entre varo-
nes jovenes y deportistas.>>2"1°71°2 Sin embargo, el patrén de
repolarizacion precoz esta sobrerrepresentado en familiares de
pacientes con muerte sibita arritmica?®2°22y supervivientes de
parada cardiaca.’®®* E| rendimiento diagnéstico y la utilidad de
las pruebas genéticas es bajo.°7°%5 Se han propuesto caracte-
risticas electrocardiograficas de alto riesgo que aumentan las
probabilidades de sindrome de repolarizacién precoz: ondas ]
prominentes de >2 mm, cambios dindmicos en |a elevacion del
punto] (>0,1 mV) y ondas ] asociadas con segmento ST horizon-
tal o descendente (figura 34).2"°%°% E| patrén de repolarizacién
precoz con segmento ST horizontal se asoci6 con riesgo arritmi-
co en ancianos y en la poblacién con FV1.° Aun asi, los supervi-
vientes de sindrome de repolarizacién precoz y los familiares de
pacientes con muerte stbita arritmica también presentan una
prevalencia mayor de ascenso/elevacion del segmento ST que
los controles.?2™® Al menos el 40% de los pacientes con sindro-
me de repolarizacion precoz con FV sufriran mas episodios y 27%
sufrird multiples episodios.?'°281°29 | 3 infusidn de isoproterenol
es efectiva para la supresion aguda de las descargas recurren-
tes del DAly la tormenta arritmica.’®°7°3 Los antiarritmicos que
bloquean la corriente transitoria de salida de potasio pueden
prevenir la FV.9221930103 En yn estudio retrospectivo multicéntri-
co se mostré una reduccion de las FV recurrentes tras el inicio
de quinidina.’®®® Los inhibidores de la fosfodiesterasa 3 como el
cilostazol y la milrinona también redujeron la recurrencia de la
FV.°32 La ablacion de las EV desencadenantes, generalmente en
el sistema de Purkinje tiene unas tasas altas de éxito de hasta el
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87-100% y pueden ser efectivas para prevenir la recurrencia en
pacientes con FV resistente al tratamiento farmacoldgico.’®"”
El mapeo electroanatémico detallado puede revelar alteracio-
nes estructurales localizadas en el 39% de los pacientes con
patrén de repolarizacién precoz.®™ La ablacion de estas areas fi-
naliz6 con éxito las tormentas eléctricas y puede ser una opcién
terapéutica en centros experimentados. Actualmente se desco-
noce si la ablacién mejora el pronéstico a largo plazo.

Los datos para la estratificacién del riesgo de pacientes con
sospecha de sindrome de repolarizaciéon precoz con parada

cardiaca previa no estan disponibles. En pacientes con patrén
de repolarizacién precoz y sincope de origen desconocido, el
panel del presente documento recomienda considerar el segui-
miento con Holter implantable subcutdneo. Ya que el pronésti-
co de los pacientes asintomaticos con patrén de repolarizacién
precoz es bueno, la terapia con DAI no suele estar recomenda-
da.’03¢1936 Sin embargo, si hay un patrén de repolarizacién pre-
coz de alto riesgo y antecedentes familiares relevantes de MS
juvenil inexplicada, entonces se pueden considerar el implante
de un DAl o la quinidina.

/

Holter implantable
subcutaneo
(Clase lla)

Holter implantable
subcutidneo
(Clase lla)

Implantar DAI
(Clase IIb)

Quinidina
(Clase l1b)

= —

Isoproterenol Quinidina
(Clase Ila) (Clase lla)
Quinidina
(Clase I1a)

Ablacién con catéter de
las EV desencadenantes

=

Holter implantable
subcutdneo
(Clase Ila)

(Clase lla)

Holter implantable
subcutaneo
(Clase lla)

.

Implantar DAI
(Clase l1b)
Quinidina
(Clase l1b)

/

Figura 34. Tratamiento de pacientes con patrén/sindrome de repolarizacién precoz. DAI: desfibrilador automatico implantable;
EV: extrasistoles ventriculares; MS: muerte stbita.*Caracteristicas de patrén de repolarizacién precoz de alto riesgo: ondas ] >22 mm, cambios
dinamicos en la morfologia del ST.
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Tabla de recomendaciones 44. Recomendaciones para
el tratamiento de pacientes con sindrome/patrén
de repolarizacién precoz

Recomendaciones Clase* Nivel®
Diagnéstico

Se recomienda diagnosticar patron de repolarizacion

precoz si hay elevacion del punto] >1 mm en dos C
derivaciones ECG inferiores o laterales.’7®

Se recomienda diagnosticar sindrome de

repolarizacién precoz en pacientes reanimados tras C

FV/TVP inexplicadas con patrdn de repolarizacién
precoz.1017,1018

Se debe considerar el diagnéstico de sindrome
de repolarizacién precoz en victimas de MSC con
autopsia y expediente médico negativosy ECG lla C
antemortem que demuestre patrén de repolarizacion
precoz.|0|7,1018

Se debe considerar la evaluacion para el patrén de
repolarizacién precoz con factores de alto riesgo
adicionales en los familiares de primer grado Ila B
de pacientes con sindrome de repolarizacién
precoz.c,1022,1037

Se pueden considerar la realizacion de tests

genéticos para pacientes con sindrome de C
repolarizacién precoz.°0%

No se recomienda la evaluacion clinica rutinaria de

pacientes asintomaticos con patrén de repolarizacion C

precoz_1038,1039

Estratificacion del riesgo y prevencion de la MSCy tratamiento de la
arritmia ventricular

Se recomienda implantar un DAl a los pacientes
diagnosticados de sindrome de repolarizacién precoz
que hayan sobrevivido a una parada cardiaca.™”

La infusién de isoproterenol se debe considerar en
pacientes con sindrome de repolarizacion precozy lla B
tormenta arritmica.'°71030-1032

La quinidina en adicién a un DAl se debe considerar
para tratar la FV recurrente en pacientes con Ila B
sindrome de repolarizacién precoz.??2103013

El Holter implantable subcuténeo se debe considerar
en pacientes con patrén de repolarizacion precozy

al menos uno de los factores de riesgo descritos o
sincope arritmico.™°

Ila €

La ablacién de las EV se debe considerar en pacientes
con sindrome de repolarizacién precoz con episodios
recurrentes de FV desencadenados por EV similares
que no responden al tratamiento médico.™™

Ila €

El implante de un DAl o la quinidina se pueden
considerar en pacientes con patrén de repolarizacion
precoz y sincope arritmico y caracteristicas de riesgo
adicionales 41301033

El implante de un DAl o la quinidina se pueden

considerar en pacientes asintomaticos que

muestren patron de repolarizacion precoz de alto C
riesgo con antecedentes familiares de MS juvenil

inexplicada.©03

Continiia

No se recomienda el implante de un DAl en pacientes
asintomaticos con patrén de repolarizacién precoz
ais|ado_1034,1035,1o40

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable;
ECC: electrocardiograma/electrocardiografico; EV: extrasistoles
ventriculares; FV: fibrilacién ventricular; MS: muerte sibita;

MSC: muerte sibita cardiaca; TVP: taquicardia ventricular polimérfica
Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

“Caracteristicas de patron de repolarizacion precoz de alto riesgo:
ondas] >2 mm, cambios dindmicos en el punto] y en la morfologia del
ST.10201044Ppatrén de repolarizacion precoz de alto riesgo: antecedentes
familiares de MS inexplicada >40 afios, antecedentes familiares de
sindrome de repolarizacion precoz.

7.2.6. Taquicardia ventricular polimorfica
catecolaminérgica

La TVPC es una enfermedad hereditaria que se caracteriza por TV
bidireccionalesy TVP inducidas por catecolaminas en ausencia de
cardiopatia estructural o isquemia. Se estima que esta enferme-
dad tiene una prevalencia de 1 por cada 10.000 (figura 35).13

Hay dos tipos genéticos principales: enfermedad autosémica
dominante por mutaciones en el gen que codifica el receptor car-
diaco de rianodina (RYR2) y enfermedad autosémica recesiva cau-
sada por mutaciones en el gen dela calsequestrina (CASQ2).%5"7¢ Se
han identificado mutaciones en TRDN y CALM1-3 en pacientes con
formas atipicas de arritmias ventriculares catecolaminérgicas.**
Sin embargo, en la actualidad no esta claro si son entidades arrit-
micas diferenciadas.®® Los pacientes con mutaciones en KCNJz
que causan sindrome de Andersen—Tawil tipo 1 a veces pueden
presentar TVP y TV bidireccional, pero se distinguen de sus aso-
ciaciones sindrémicas.’*

Las manifestaciones clinicas de la TVPC generalmente apare-
cen en la primera década de vida desencadenadas por la activi-
dad fisica o el estés emocional.”®* La mayoria de los pacientes con
TVPC tienen ECG y ecocardiografia normales. Sin embargo, algu-
nos pacientes presentan alteraciones electrocardiograficas leves,
como bradicardia sinusal y ondas U prominentes. La ergometria
es la prueba diagndstica mas importante porque logra la distin-
cidnentrelaTVPylaTV bidireccional que establece el diagndstico
(figura 36).™ El diagnéstico también se puede hacer con mutacio-
nes de los genes asociados con TVPC. Los tests de provocacién con
adrenalina o isoproterenol también se pueden recomendar cuan-
do la ergometria no sea posible.’*

El diagnéstico durante la infancia, la ausencia de tera-
pia con betabloqueantes y las arritmias complejas durante
la ergometria con una dosis completa de betabloqueantes
son predictores independientes de eventos arritmicos.”®¥ La
restriccion del ejercicio y el tratamiento con betabloquean-
tes sin actividad simpaticomimética intrinseca son los trata-
mientos de primera linea para los pacientes con TVPC.* Se
prefieren los betabloqueantes no selectivos como el nadolol
y el propanolol.’®4°4 E| panel del presente documento apo-
ya la indicacién de tratar a familiares genéticamente positi-
vos con betabloqueantes, incluso en ausencia de arritmias
ventriculares inducidas por el ejercicio o el estrés documen-
tadas.’©#%%° | os datos sugieren que la flecainida reduce signi-
ficativamente la carga de arritmia ventricular en los pacientes
con TVPCy se debe considerar en adicién a los betabloqueantes
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cuando no se logre el control total de las arritmias.’os™-1053
En ciertos pacientes que muestran intolerancia al tratamien-
to con betabloqueantes, la flecainida en monoterapia es una
opcién.os*

Se recomienda la proteccién maxima 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.® Sin embargo, el DAl deberfa
programarse con retrasos largos y frecuencias altas antes de
la desfibrilaciéon ya que la TV bidireccional inicial responde de
forma menos efectiva a la desfibrilacién que las posteriores
TVP/FV y las descargas dolorosas pueden desencadenar arrit-
mias incesantes adicionales.’®ss

La denervacién simpdtica cardiaca izquierda se ha pro-
puesto como tratamiento adicional para los pacientes en quie-
nes el tratamiento farmacolégico no sea efectivo o posible.

Aunque la denervacién simpatica cardiaca izquierda reduce
la recurrencia de eventos cardiacos graves en pacientes ante-
riormente sintomaticos, un tercio de los pacientes ain sufrira
recurrencias arritmicas.’®Por tanto, no se ha considerado que
la denervacién simpdtica cardiaca izquierda reemplace a la
terapia con DA, sino que sea una terapia complementaria en
pacientes sintomaticos.

En unarevision sistematica reciente de 53 estudios en los que
se incluy6 a pacientes con TVPC y con DAI se concluy6 que los
pacientes en prevencién secundaria tratados con TMO, dener-
vacién simpatica cardiaca izquierda y restriccion del ejercicio
podian reducir el uso de DAI.®7 Una investigacién multicéntri-
ca posterior apoya esta observacion al mostrar que fueron los
pacientes con DAI quienes sufrieron el total de 3 MSC observa-
das.®s® En este contexto y a tenor de estas evidencias, parece
prematuro descartar el implante de DAl en supervivientes de
parada cardiaca con TVPC.1%7

Flecainida (Clase Ila)

++

Denervacion simpética cardiaca
izquierda (Clase Ila)

.

|

Flecainida (Clase Ila)

Implantar DAI (Clase lla)

Denervacion simpatica cardiaca
izquierda (Clase l1a)

Betabloqueantes® (Clase Ila)

/

Figura 35. Tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica. TVPC: taquicardia ventricular
polimérfica catecolaminérgica; DAI: desfibrilador automatico implantable; EV: Extrasistoles ventriculares; TV: taquicardia ventricular.
*Recomendaciones generales: evitar deportes competitivos, evitar ejercicio extenuante, evitar entornos estresantes.
®Betabloqueantes preferidos: nadolol, propanolol
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EV bidireccionales durante el ejercicio
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Figura 36. Ergometria de un paciente con taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica. EV: extrasistoles ventriculares
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Tabla de recomendaciones 45. Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica

Recomendaciones Clase®* Nivel®

Diagnéstico

Se recomienda diagnosticar TVPC con un corazén estructuralmente normal, ECG normal y TVP o bidireccional inducida por el ejercicio o
por las emociones

Se recomienda que la TVPC se diagnostique en pacientes portadores de una mutacion genética patogénica.

Las pruebasy la asesoria genéticas se recomiendan en pacientes con sospecha clinica de TVPC.

Los tests de adrenalina o isoproterenol se pueden recomendar para el diagnéstico de la TVPC cuando la ergometria no sea posible.

Recomendaciones generales
Se recomienda que todos los pacientes con TVPC eviten los deportes competitivos, el ejercicio extenuante y la exposicién a entornos estresantes.

Intervenciones terapéuticas

Los betabloqueantes, idealmente no selectivos (nadolol o propranolol), se recomiendan en todos los pacientes con diagndstico clinico de

C
TVPC.1045,1043,1059
El implante de un DAl en combinacién con betabloqueantesy flecainida se recomienda en todos los pacientes con TVPC tras parada C
cardiaca reanimada.'*4s1047106
El tratamiento con betabloqueantes se debe considerar en todos los pacientes genéticamente positivos para TVPC sin forma clinica.’#° Ila C
La denervacion simpatica cardiaca izquierda se debe considerar en pacientes con diagnédstico de TVPC cuando la combinacion de lla C
betabloqueantes y flecainida en dosis terapéuticas no sea efectiva, no se tolere o esté contraindicada.’*
Se debe considerar el implante de un DAI en pacientes con TVPC que sufran un sincope arritmogénico o TVP/bidireccional documentada lla C
a pesar de recibir tratamiento con las dosis mas altas toleradas de betabloqueantes y flecainida.’+°%
La flecainida se debe considerar en pacientes con TVPC que experimenten sincope recurrente, TV polimérfica/bidireccional o EV de lla C
esfuerzo persistentes a pesar del tratamiento con las dosis mas altas toleradas de betabloqueantes.'°20s3106
El EEF no se recomienda para la estratificacion del riesgo de MSC. - C

DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG: electrocardiograma; TV: taquicardia ventricular; TVP: taquicardia ventricular polimérfica; TVPC: taquicardia
ventricular polimérfica catecolaminérgica

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia
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Figura 37. Sindrome de QT corto.
7.2.7.Sindrome de QT corto Se recomiendan los tests genéticos en todos los c
H H H 1063
El sindrome de QT corto (SQTC) es una enfermedad genética rara pacientes diagnosticados con SQIC.
que se caracteriza por un intervalo QT corto, FA precozy FV en pa- Se debe considerar SQTC con QTc <320 ms. ™5+ e e
cientes con un corazén estructuralmente normal®¢' Se ha asociado rosmeners
con mutaciones de ganancia funcional en KCNH2, KCNQ1 y pérdida Se debe considerar SQTC con QTc 2320 msy <360 ms c
de funcién en SLC4A. %% E| panel del presente documento ha y sincope arritmico.
propuesto dos umbrales de QTc para el diagndstico: QTc de <320 Se puede considerar SQTC con Qc 3320 ms y <360 ms ]

ms solo 0 QTc <360 ms combinado con antecedentes familiares de
SQTC, parada cardiaca reanimada en ausencia de cardiopatia o mu-
taciones patogénicas™®°% (figura 37). Laenfermedad es altamente
letal en todos los grupos etarios, incluso durante los primeros me-
ses de vida. 03106810 | 3 probabilidad de sufrir una primera parada
cardiaca antes de los 40 afios de edad es del >40%.°% Mientras que
los DAI se utilizan en prevencidn secundaria,”®® la prevencién pri-
maria sigue siendo controvertida y se basa en sintomas anteriores
y el intervalo QTc #0106 | 3 quinidina es actualmente el antia-
rritmico con mas evidencias a su favor, pero se debe monitorizar la
prolongacién excesiva de QT, mientras que la isoprenalina puede
recomendarse durante la tormenta arritmica.®’>™*” Se deben evitar
los farmacos que acortan el intervalo QT, por ejemplo el nicoran-
dil’*72 El implante de un Holter subcutineo se debe recomendar en
nifios y en todos los adultos jévenes sintomaticos con SQTC.

Tabla de recomendaciones 46. Recomendaciones para el
tratamiento de pacientes con sindrome QT corto

Recomendaciones

Diagnéstico

Se recomienda diagnosticar SQTC con un QTc <360
msy al menos uno de los siguientes criterios:

(a) mutacion patogénica, (b) antecedentes familiares
de SQTC, (c) superviviente de episodio de TV/FV sin
cardiopatia.’¢"o¢

Continiia

y antecedentes familiares de MS a los <40 afios.

Estratificacion del riesgo, prevencion de la MSCy tratamiento
de la arritmia ventricular

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes
con diagnoéstico de SQTC que: (a) hayan sobrevivido
auna parada cardiaca reanimada o (b) tengan TV
sostenida espontanea documentada.™®

Se debe considerar el Holter implantable subcutaneo
en todos los pacientes jévenes con SQTC.

Se debe considerar el implante de un DAl en todos
los pacientes con SQTCy sincope arritmico.

La quinidina se puede considerar en (a) pacientes con
SQTC que cumplan las caracteristicas para un DAI,
pero presenten contraindicaciones o lo rechaceny
(b) pacientes con SQTC asintomaticos y antecedentes
familiares de MSC. 706907

Elisoproterenol se puede considerar en pacientes con
SQTCy tormenta arritmica.’*”

El EEF no se recomienda para la estratificacion del
riesgo de MSC en pacientes con SQTC.

DAL: desfibrilador automatico implantable; FV: fibrilacion ventricular; MS:
muerte sibita; MSC: muerte sibita cardiaca; SQTC: sindrome de QT corto;
TV: taquicardia ventricular

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia
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8.ASPECTOS ESPECIALES EN POBLACIONES ESPECIFICAS

8.1. Pacientes embarazadasy miocardiopatia
periparto.

El embarazo y el posparto aumentan significativamente el riesgo en
las mujeres con arritmias tal y como se evalué en la Guia ESC 2018 so-
bre el tratamiento de las enfermedades cardiovasculares durante el
embarazo.*7¢7°% La TV de nueva aparicién puede presentarse duran-
teel embarazoy el riesgo de TV recurrente es mayor en pacientes con
TV previay cardiopatia estructural ' Debe descartarse la miocardio-
patia periparto (MCPP) en caso de TV de nueva aparicion durante las
Ultimas 6 semanas del embarazo o en el posparto precoz.”°® La contri-
bucién genética puede estar presente en hasta el 20%de las pacientes
con MCPP (especialmente, variantes tipo truncamiento en titina)'°®y
los futuros estudios deberian evaluar i las pruebas genéticas pueden
ser Gtiles en las pacientes con MCPP y antecedentes familiares.

8.1.1. Cardioversion eléctrica y tratamiento con
desfibrilador automatico implantable en el embarazo

La cardioversion parece segura en todas las etapas del embara-
zo y los informes de casos no muestran ni compromiso en el flu-
jo sanguineo fetal ni inicio prematuro del parto.’*®* La frecuencia
cardiaca fetal debe controlarse de forma rutinaria tras la cardio-
version.©% Si un DAl estuviese indicado, el implante se debe lle-
var a cabo después de la 82 semana de gestacion con proteccién
contra la radiacién por un equipo de intervencionistas experime-
tandos.*® La guia ecocardiografica o los sistemas de mapeo 3D
pueden ser (tiles para evitar la radiacién durante el implante del
DAl 77178 En pacientes embarazadas con DAl implantado, se re-
comienda la revision rutinaria del DAl antes del parto. En pacien-
tes con MCPP, los umbrales para el implante precoz del DAI son
mas altos que para otras enfermedades debido alaaltatasadere-
cuperacion espontaneas tras el parto.”® El chaleco desfibrilador
estd recomendada para prevenir temporalmente la MSC durante
los 3—6 primeros meses tras el diagnéstico de MCPP con una FEVI
<35% mientras se espera a la recuperacion.°®°”"

8.1.2. Tratamiento farmacoldgico

El tratamiento farmacolégico de las arritmiasyy la insuficiencia cardia-
caen mujeresembarazadas deberia seguir las recomendaciones para
pacientes no embarazadas evitando los farmacos contraindicados en
el embarazo, como los IECA, los inhibidores de la ARA/INRAY los inhi-
bidores de la renina 1810821092109 E| primer trimestre se asocia con el
mayor riesgo teratogénico. Se recomienda iniciar el tratamiento far-
macolégico en la etapa mas tardia del embarazo posible con la dosis
minima efectiva. La exposicién farmacolégica en el segundo y el ter-
cer trimestre puede conllevar efectos adversos en el crecimiento fetal
yen el desarrollo, asi como un aumento del riesgo de proarritmia.
Siguiendo las recomendaciones de la Guia ESC 2018 sobre el tra-
tamiento de las enfermedades cardiovasculares durante el embara-
z0, se recomienda comprobar los datos de farmacovigilancia de los
farmacos antes de iniciar cualquier tratamiento durante el embara-
z0.°%°De la siguiente lista, los antiarritmicos se pueden resumir en:
m Bientolerados: sotalol, verapamilo oral
m  Utilizar sélo si los potenciales beneficios superan a los ries-
gos potenciales: bisoprolol, carvedilol, digoxina, diltiazem

(posibles efectos teratogénicos), disopiramida (contracciones
uterinas), flecainida, lidocaina, metoprolol, nadolol, propra-
nolol, verapamilo intravenoso, quinidina

m Datos contradictorios: ivabradina, mexiletina, proprafeno-
na, vernakalant

m Contraindicados: amiodarona, atenolol, dronedarona.

En el SQTL (especialmente en el QTL2), el riesgo de eventos car-
diacos aumenta sustancialmente durante el posparto (hasta1afo
tras el parto).”°* Por tanto, es importante continuar el tratamiento
con betabloqueantes durante el embarazo y el posparto.955109410%
Se recomienda continuar el tratamiento con betabloqueantes en
pacientes con STQL y TVPC®* y se debe considerar en pacientes
con MAVD."*77°% No se conocen riesgos adicionales durante el
embarazo en mujeres con sindrome de Brugada™®°" (capitulo
53.6 de ESC CardioMed)."™*2

En pacientes con MCPP, el tratamiento con bromocriptina
como tratamiento especifico de la enfermedad en adicién al tra-
tamiento estandar para la insuficiencia cardiaca ha demostrado
resultados prometedores en dos ensayos clinicos. "o

Tabla de recomendaciones 47. Recomendaciones para
la prevencion de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento
de la arritmia ventricular durante el embarazo

Recomendaciones Clase* Nivel®

Tratamiento agudo de la arritmia ventricular

Se recomienda la cardioversion eléctrica parala TV
sostenida durante el embarazo.™®

Para la conversion aguda de la TVMS
hemodindmicamente bien tolerada durante el
embarazo, se debe considerar un betabloqueante, Ila C
el sotalol, la flecainida, la procainamida o
sobreestimulacion ventricular.

Tratamiento a largo plazo de la arritmia ventricular

Si el implante de un DAl estuviese indicado durante
el embarazo, se recomienda llevarlo a cabo con | C
proteccion 6ptima contra la radiacion.’®mo7

Se recomienda continuar el tratamiento con
betabloqueantes durante el embarazoy el posparto | C
en mujeres con SQTL o TVPC.9551094710%

En mujeres con MAVD, se debe considerar continuar
el tratamiento con betabloqueantes durante el Ila C
embarazo.1097*1099

Se deben considerar el metoprolol, el propranolol o
el verapamilo orales para el tratamiento a largo plazo Ila C
dela TV sostenida idiopatica durante el embarazo.

Se debe considerar la ablacién con catéter
con sistemas de mapeo no fluoroscépicos
preferiblemente tras el primer trimestre en mujeres Ila C
con TVMS recurrentes altamente sintomaticas o
refractarias o que no toleren antiarritmicos.™s

AV: auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico implantable; MAVD:
miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho; SQTL: sindrome de QT
largo; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia ventricular monomorfica
sostenida; TVPC: taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia
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8.1.3. Ablacion con catéter

En los embarazos planeados, la taquiarritmia sintomatica se debe
tratar con ablacidn con catéter antes del embarazo. Si la ablacién
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 electroanatémico.

8.2. Trasplante cardiaco

Los pacientes en lista de espera para un trasplante cardiaco estan
expuestos a un alto riesgo de MSCy 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."™8-
™ E| (nico ensayo aleatorizado que incluyé a pacientes en lista de
espera para un trasplante cardiaco se detuvo prematuramente
debido a la baja participacion de pacientes.™*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 8 216 meses, debe tenerse en cuenta."®™ Sin embargo, el pa-
nel del presente documento comparte la opinién de que el chaleco
desfibrilador podria ser una alternativa al DAl en ciertos pacientes
en lista de espera para un trasplante cardiaco. 3

En los pacientes sometidos a trasplante, la MSC representa
aproximadamente el 10% de los fallecimientos."*™s El rechazo del
trasplante y la vasculopatia de aloinjerto cardiaco se asocian con
MSCm# e por tanto, el implante de un DAI puede ser pertinente
en ciertos pacientes de alto riesgo."®

Tabla de recomendaciones 48. Recomendaciones para la prevencion
de la muerte sibita cardiaca antes y después de trasplante cardiaco

Recomendaciones Clase* Nivel®

Antes del trasplante cardiaco

En pacientes en lista de espera para trasplante
cardiaco, se debe considerar el implante de un DAl en lla C
prevencién primaria."es"mm2

En pacientes en lista de espera de trasplante
cardiaco, se puede recomendar el chaleco IIb C
desﬁbr”ador.nomns,nw

Tras el trasplante cardiaco

En ciertos pacientes sometidos a trasplante con
vasculopatia de aloinjerto cardiaco o tratados por
rechazo, se puede recomendar el implante de un
DA|‘11T4,1115

Ib @

DAI: desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacion
®Nivel de evidencia

8.3. Muerte stbita cardiaca en deportistas

La incidencia de la MSC en deportistas aumenta con la edad.*"™°
En deportistas aparentemente sanos (>35 afios) la incidencia esti-
mada de MSCvariadel 2al 6,3 por cada100.000 participantes-afo.
En comparacién con los deportistas de competicion jévenes (<35
afos), laincidencia de eventos mortales es significativamente me-
nor, 0,4—3 por cada 100.000 participantes-afio.*>#""* Las mujeres

deportistas presentan riesgo bajo de MSC; de media, las mujeres
deportistas sufren1de cada 14 MSC."

La evaluacién preparticipacion tiene el potencial de identificar
adeportistas con alto riesgo de enfermedades cardiovasculares an-
tes de la aparicion de los sintomas.™*"¢ Los protocolos de evalua-
cién tienen que adaptarse a la edad de los deportistas para tomar
en consideracién las enfermedades cardiovasculares especificas de
cada grupo etario."® La evaluacion preparticipacion, incluyendo los
antecedentes médicos, la exploracién fisica y el ECG, parecen ser
efectivos para identificar enfermedades cardiovasculares en de-
portistasjévenes (<35 afios) al identificar sintomas relevantes (p. €j.,
sincope de esfuerzo) o alteraciones electrocardiograficas consisten-
tes con miocardiopatias o canalopatias hereditarias.">""*° Aunque
la ecocardiografia puede aumentar la sensibilidad del cribado para
las cardiopatias estructurales, no es factible como parte de pruebas
rutinarias de cribado en masa. Se identifican mas enfermedades
cardiovasculares en evaluacion en serie (anual) de deportistas ado-
lescentes. ™™ |a prevalencia de falsos positivos depende enor-
memente de los criterios utilizados para catalogar un ECG como
«alterado».™*"3 | as pruebas adicionales, como la ecocardiografia,
la monitorizacion con Holter durante 24 hy la RMCse reservan para
los deportistas con hallazgos en la evaluacién inicial. Los deportis-
tas diagnosticados con enfermedad cardiovascular relevante de-
ben tratarse siguiendo la Guia ESC disponible. #1343

En deportistas de mediana/mayor edad, la causa mas comin
de MSC es la enfermedad coronaria."»"¥ Antes de practicar cual-
quier ejercicio fisico vigoroso, debe evaluarse a los deportistas de
mediana/mayor edad asintomaticos con escalas de puntuaciéon de
riesgo como la ESC SCORE2.+%

Se han notificado excelentes tasas de supervivencia con des-
enlaces neurolégicos favorables tras parada cardiaca en centros
deportivos equipados con DESA.™"3 Estos datos justifican los
esfuerzos para implementar programas de emergencia para la
prevencién de la MSC con la distribucién de DESA a centros depor-
tivos y la capacitacién de los entrenadoresy el personal para llevar
acabo RCPy desfibrilacién.™®

Tabla de recomendaciones 49. Recomendaciones para
la estratificacion del riesgo y la prevencidn de la muerte sibita
cardiaca en deportistas

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomiendan pruebas adicionales para deportistas
con antecedentes médicos positivos, hallazgos
durante la exploracion fisica o alteraciones
electrocardiograficas que incluyan ecocardiografia

0 RMC para confirmar (o descartar) enfermedades
subyacentes."133135

Se recomienda que los deportistas diagnosticados
de enfermedad cardiovascular asociada con MSC se
traten segin las recomendaciones actuales para la
elegibilidad para el deporte.

Se recomienda que todo el personal de los centros
deportivos se capacite para utilizar DESA e iniciar
RCP93,1137

Se debe considerar la evaluacion preparticipacion de

B S lla C
todos los deportistas de competicign #6mz2nzsnz

Continiia
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Se debe considerar la evaluacion cardiovascular de
deportistas de competicion jovenes (<35 afos) que
incluya antecedentes personales, exploracion fisica y
ECGC de 12 derivaciones."»mz6m3omeo

lla ©

El riesgo cardiovascular de personas de mediana
edad y edad avanzada se debe evaluar antes de la
participacion en deportes de extenuantes con la lla C
escala de puntuacién de riesgo
SCORE2 #emanez

DESA: desfibrilador externo semiautomatico; ECG: electrocardiograma;
MSC: muerte stbita cardiaca; RCP: reanimacién cardiopulmonar

Clase de recomendacion

®Nivel de evidencia

8.4. Sindrome de Wolff-Parkinson-White

La arritmia mas frecuente en pacientes con sindrome de Wolff-
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
manifestacién mas temida del sindrome 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—anos."#™ E| tra-
tamiento de pacientes con WPW se ha revisado recientemente
en la Guia ESC 2019 sobre el tratamiento de pacientes con taqui-
cardia supraventricular*?y se ha actualizado prestando especial
atencion a los deportistas en 2020." En pacientes con preexci-
tacién ventricular y taquicardia AV por reentrada, se recomien-
da la ablacién con catéter (clase I). En pacientes asintomaticos
con preexcitacion ventricular, tanto la evaluacién invasiva (cla-
se lla) como la no invasiva (clase Ilb) pueden emplearse para la
estratificacion del riesgo de MSC. Mientras que la ablacion con
catéter se recomienda para vias accesorias asintomaticas con
caracteristicas de alto riesgo (clase 1), el seguimiento clinico (cla-
se lla) o la ablacién con catéter (clase Ilb) también son opciones
dependiendo de la decisién informada del paciente. En esta de-
cision debe tomarse en consideracion la localizacion de las vias
accesorias, la experiencia de ablacién local y el hecho de que el
paciente probablemente desarrolle arritmias sintomaticas du-
rante el seguimiento."¢Para la poblacién pediatrica, la TSV por
WPW puede tratarse en la mayoria de los casos con farmacos y
las vias accesorias generalmente pierden la conduccidn anteré-
grada en los primeros anos de vida."¥ En nifos con vias acceso-
rias asintomaticas no se recomienda la estratificacion del riesgo
antes de los 8 anos de edad.

8.5. Prevencion de la muerte stibita cardiaca
en ancianos

La edad es un factor de riesgo importante de muerte. En diver-
sos estudios la edad avanzada se identificé como uno de los fac-
tores asociados con reduccion de los beneficios esperados de la
terapia con DAI. En pacientes con miocardiopatia isquémica que
participaron en el ensayo MADIT-II, un score de riesgo compues-
to por 5 factores clinicos que incluyé edad >70 afos fue predicti-
vo en la ausencia de beneficio a largo plazo derivado del DAI.™®
En un reciente analisis de pacientes con DAI que participaron en
cuatro ensayos MADIT, la edad <75 afos fue un predictor de TV/
FV mientras que la edad >75 afios fue un predictor de mortali-
dad no arritmica.’* Consistente con estos resultados, el reciente

ensayo aleatorizado DANISH en pacientes con insuficiencia car-
diaca no isquémica, la asociacion entre el DAl 'y la supervivencia
disminuyé de forma lineal seglin avanzaba la edad y el limite
de <70 anos aportd la mayor supervivencia.®’ En los datos con-
temporaneos no aleatorizados se corroboran estos resultados.
En el estudio de cohortes prospectivo EU-CERT-ICD en pacientes
con enfermedad coronaria o miocardiopatias con indicacién en
prevencién primaria de implante de DAI, no se observé ningin
beneficio derivado del DAI en pacientes de >75 afos.>’ Por el
contrario, los pacientes de <75 afios experimentaron un bene-
ficio significativo en la supervivencia. Los datos retrospectivos
adicionales corroboran esta observacion."®

La edad biolégica puede variar en parte segiin las comorbili-
dades. De hecho, las comorbilidades influyen significativamen-
te en la supervivencia de pacientes con DAl y un alto indice de
comorbilidades se asocia con menos ganancia de supervivencia
en pacientes con DAl en prevencién primaria o secundaria.™*"s'
Por tanto, un Gnico punto de corte de edad no puede determi-
nar el implante de un DAl de forma adecuaday la indicacién de
un DAl en pacientes ancianos debe basarse en una evaluacion
individual en la que se tengan en cuenta el estado general y las
comorbilidades del paciente.

Tabla de recomendaciones 50. Recomendaciones para
laimplantacién de desfibrilador automatico implantable en ancianos

Recomendaciones Clase* Nivel®

En pacientes ancianos en quienes no se espere

beneficio sobre la supervivencia debido a su

edad y a las comorbilidades, se puede considerar 11b B
omitir el implante de un DAl en prevencidn

primaria.s47msomsz

DAL desfibrilador automatico implantable
Clase de recomendacion
®Nivel de evidencia

9. MENSAJES CLAVE

9.1. Aspectos generales

m  Aumentar la disponibilidad y el acceso piblico a los desfibri-
ladores y capacitar a los miembros de la comunidad en RCP
basica son elementos clave para mejorar la supervivencia de
las victimas de parada cardiaca extrahospitalaria.

m Lascalculadorasderiesgo para MSCy arritmia ventricularim-
plementadas en la practica clinica deben cumplir los altos es-
tandares acordados para el desarrollo, la validacién externay
el andlisis de los modelos de prediccién.

m Los pacientes con miocardiopatias genéticas y sindromes
arritmicos deben someterse a tests genéticos como parte de
sumanejo médico.

m Laspruebas genéticasy el asesoramiento genético requieren
la participacién de un equipo multidisciplinar.

m La evaluacién sistematica de los supervivientes de parada
cardiaca requiere un enfoque multidisciplinar.

m  Serecomienda una autopsia completa en todos los casos de
muerte slbita en menores de 50 afios y seria preferible en to-
das las victimas de muerte stbita.
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9.2.

9.3.

La evaluacién clinicay genética de fallecidos por muerte sibi-
ta arritmicay sus familiares lleva al diagnéstico de cardiopa-
tia genética en una proporcion considerable de familias.

Una tormenta arritmica refractaria al tratamiento farmaco-
l6gico requiere la disponibilidad de técnicas de ablacién con
catéter avanzadas, asistencia mecanica circulatoria y modu-
lacién autonémica.

Cuando se consideren los beneficios de la terapia con DAI,
deben tenerse en consideracién los factores de riesgo compe-
titivos para la muerte no arritmica, los deseos del paciente y
su calidad de vida.

Cardiopatia estructural

Se recomienda la ablacién con catéter en todos los pacientes
con enfermedad coronaria y TVMS sintomatica recurrente a
pesar del tratamiento con amiodarona.

La ablacion con catéter es el tratamiento de primera linea en
la miocardiopatia inducida por EV.

En pacientes con MCHND/MCD, la indicacién para el implan-
te de un DAl en prevencién primaria no debe limitarse a una
FEVI <35%. Es importante considerar los factores de riesgo
adicionales (p. ej., RMCy genéticos).

Los pacientes con mutacién en el LMNA requieren una estrati-
ficacion del riesgo especifica.

Los pacientes con MAVD tienen una tasa alta de interven-
ciones apropiadas con DAI, que podrian no salvar vidas ne-
cesariamente.

Una calculadora del riesgo validada (HCM Risk-Kids) es atil
para evaluar el riesgo de MSC en pacientes con MCD menores
de16 afos.

Los pacientes con distrofia mioténica con palpitaciones sos-
pechosas de arritmia, sincope o muerte stbita reanimada de-
ben evaluarse con un estudio electrofisiolégico.

En pacientes con tetralogia de Fallot reparada y TV mono-
moérfica, la ablacion con catéter es el tratamiento preferido.

Enfermedad eléctrica primaria

Los betabloqueantes preferidos para el SQTLy pacientes con
TVPCson el nadololy el propranolol.

En pacientes asintomaticos con SQTL puede ser Gtil calcularel
riesgo arritmico (1-2-3 Risk calculator).

En patron de Brugada 1 provocado por una prueba de blo-
queo de canales de sodio no diagnostica sindrome de Bruga-
da en ausencia de otros hallazgos.

La estratificacién del riesgo de MSC en pacientes asintomati-
cos con sindrome de Brugada con patrén de Brugada 1 espon-
taneo sigue siendo controvertida.

La ablacién con catéter rutinaria no se recomienda en pacien-
tes con sindrome de Brugada asintomaticos.

El diagnéstico de FVI requiere la exclusion de enfermedades
estructurales o metabdlicas y de canalopatias.

El patrdn de repolarizacion precoz puede ser un hallazgo be-
nignoy se diferencia del sindrome de repolarizacién precoz.
La denervacion cardiaca izquierda es importante para el tra-
tamiento de la TVPCy los pacientes con SQTL.

10. LAGUNAS EN LA EVIDENCIA

10.1. Aspectos generales

Se necesitan pruebas de cribado adecuadas para detectar
cardiopatias asociadas con MSC en pacientes asintomaticos
en la poblacién general.

En pacientes con cardiopatia estructural, se desconoce el inter-
valo de tiempo 6ptimo para la repeticion de las pruebas pronds-
ticas no invasivas e invasivas, en caso de resultados negativos.
Se necesita mejorar la evaluacion de las variantes genéticas
dessignificado inciertoy probablemente patogénicas.

Se debe investigar con mas detalle la utilidad de las puntua-
ciones de riesgo poligénicas en pacientes con riesgo de MSC.

10.2. Cardiopatia estructural-general

Se desconocen la seguridad y la eficacia a largo plazo de los
DAl subcutaneos.

No se ha estudiado sistematicamente el papel de la terapia con
DAl en prevencidn primaria en pacientes con cardiopatia estruc-
tural y fraccién de eyeccion ligeramente reducida o conservada.
Las técnicas dptimas para el mapeo del sustratode laTVy la
ablacién en la cardiopatia estructural estan por determinar.
El papel delimplante de un DAl en pacientes con insuficiencia
cardiaca terminal dependiente de DAVI de generacién actual
y flujo continuo esta por determinar.

10.3. Extrasistoles ventriculares/taquicardia
ventricular idiopatica

Deben determinarse el papel beneficioso de la ablacién con
catéter o el tratamiento con antiarritmicos en pacientes con
EV asintomaticasy frecuentesy funcién cardiaca conservada.

10.4. Enfermedad coronaria

Se desconoce qué pacientes con enfermedad coronaria cré-
nicay FEVI gravemente afectada tienen riesgo bajo de MSC.
No esta claro el papel de la RMC con realce tardio de gadoli-
nio para la estratificacién del riesgo de MSC en pacientes con
enfermedad coronaria.

Se necesitan ECA para determinar el papel de los DA tras la
ablacion con éxito de la TV en pacientes con enfermedad co-
ronariacrénicay FEVI ligeramente reducida o conservada.

10.5. Miocardiopatias

Se desconoce si la miocardiopatia inducida por EV es un diagnos-
tico en sf mismo o si se necesita una predisposicion subyacente.
Elvalor de los hallazgos de RMC con realce tardio de gadolinio
(p. €., patrény cantidad de realce tardio de gadolinio) para la
estratificacion individual en pacientes con MSC con sarcoido-
sis cardiaca, MCH y MCHND/MCD no esta claro.

Se necesitan mas estudios para determinar el papel del EEF
en pacientes con sarcoidosis cardiaca, MCH y MCHND/MCD
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con funcién cardiaca ligeramente reducida o conservada y 10.8. Enfermedad eléctrica primaria
RMC con realce tardio de gadolinio.

m  Senecesitan mas datos prospectivos sobre la asociacién entre la
intensidad y la duracién del ejercicio y la manifestacioény la gra-
vedad del fenotipo en portadores de mutacién de MAVD sanos.

m  Debe estudiarse el papel beneficioso de los DAI tras ablacion
con éxito de la MAVD en pacientes que presenten TV hemodi-
namicamente tolerada.

m  Se necesitan mas datos sobre los desenlaces clinicos, predic-
tores de eventos arritmicos, y la indicacién de tratamiento, in-
cluyendo la terapia con DAI, en pacientes con miocardiopatia
arritmogénica biventriculary de predominio izquierdo.

m Senecesitan evidencias mas contundentes para apoyarel uso
profilactico del DAl en adicién a la terapia médica con beta-
bloqueantes y la terapia genética especifica para los pacien-
tes con SQTL.

m  Se necesitan mas datos parad determinar el papel de la de-
nervacion simpdtica cardiaca izquierda en pacientes con
SQTL de alto riesgo que no toleren la terapia médica.

m  Se necesitan mejorar las herramientas para el diagnédstico y
la estratificacion del riesgo para pacientes asintomaticos con
sindrome de Brugada y sospecha de sindrome de repolariza-
cién precoz.

m El papel del mapeo endo-epicardico para identificar altera-

10.6. Cardiopatia valvular ciones estructurales localizadas potencialmente relaciona-
m  Se requieren mas evidencias para identificar a los pacientes das con FVIy la ablacion dirigida con catéter debe estudiarse
con PVM con riesgo de arritmia ventriculary MSC. con mas detenimiento.

m  Serequieren mas datos a largo plazo sobre la eficacia de im-
plantar un DAI frente a la no implantacién en supervivientes
de TVPCy de parada cardiaca.

m  Faltan conocimientos sobre el riesgo absoluto de arritmia = Noseentiende bien por qué las mujeres tienen menor riesgo
ventriculary MSC en pacientes con CC que se hayan sometido de MSC relacionada con el deporte.

a reparaciones con técnicas de cirugia contemporaneas.

10.7. Cardiopatias congénitas

11. MENSAJES CLAVE DE LA GUIA SOBRE QUE HACER Y QUE NO

Recomendaciones

Recomendaciones para la reanimacién cardiopulmonar basica y acceso a desfibriladores automaticos externos en lugares piblicos

Se recomienda facilitar el acceso publico a desfibriladores en lugares donde sea probable sufrir una parada cardiaca“

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

Se recomienda promover la capacitacion del pablico general para la RCP con el objetivo de aumentar la tasa de RCP y el uso de DESA
por testigos.

Recomendaciones para tests genéticos

Se recomiendan los tests genéticos cuando se diagnostique una enfermedad con una base probablemente genética con riesgo de
arritmia ventriculary MSC en un paciente vivo o fallecido.

Cuando se identifique una variante potencialmente patogénica, se recomienda la evaluacién de la patogenia con un marco reconocido
internacionalmente.

Cuando se identifique una variante clase IV o clase V en un paciente vivo o fallecido con una enfermedad que conlleve riesgo de

arritmia ventriculary MSC, se recomienda realizar pruebas genéticas a los familiares de primer grado y a los familiares sintomaticos C
y portadores obligados.
Se recomienda que un equipo multidisciplinar de expertos esté al cargo de las pruebas genéticas y del asesoramiento sobre las c

potenciales consecuencias.

Se recomienda que las variantes de clase Il (variantes de significado incierto) y de clase IV se evaliien para segregacion en familias donde
sea posible y la variante se reevalle periédicamente.

No se recomiendan las pruebas genéticas para pacientes indice sin evidencias suficientes de enfermedad genética.
Recomendaciones para evaluar a pacientes que presenten arritmia ventricular recientemente documentada

En pacientes con arritmia ventricular de nueva documentacion (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 ecocardiografia como pruebas de
primera linea.

Recomendaciones para la evaluacion de supervivientes de parada cardiaca siibita

Se recomienda la evaluacion de un superviviente de parada cardiaca stbita sin causa extracardiaca obvia por parte de un equipo
multidisciplinar.

Continiia
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En pacientes con inestabilidad eléctrica tras parada cardiaca stibita con sospecha de isquemia miocardica en curso esta indicada una
coronariografia.

En supervivientes de parada cardiaca sibita se recomienda recoger muestras de sangre en el momento de presentacion para potenciales
pruebas toxicoldgicas y genéticas.

Se recomienda la recopilacién de grabaciones de DCly dispositivos portatiles de monitorizacién en todos los supervivientes de
parada cardiaca.

En supervivientes de parada cardiaca se recomienda la repeticién del ECC de 12 derivaciones durante el ritmo estable (incluyendo
derivaciones precordiales altas) asi como la monitorizacién cardiaca continua.

La ecocardiografia se recomienda para la evaluacion de la estructura y la funcién cardiacas en todos los supervivientes de muerte
sibita cardiaca.

Las técnicas de imagen coronariay la RMC con realce tardio de gadolinio se recomiendan para la evaluacion de la estructura y la funcién
cardiacas en todos los supervivientes de parada cardiaca que no presenten una causa clara subyacente.

Se recomiendan los tests de bloqueo de canales de sodio y la ergometria en todos los supervivientes de parada cardiaca sin una causa
clara subyacente.

Recomendaciones para la evaluacién de victimas de muerte siibita

La investigacion de MS inesperadas, especialmente si se sospecha enfermedad hereditaria, debe ser una prioridad de salud pablica.

En casos de MS, se recomienda recabar una descripcién detallada de las circunstancias de la muerte, los sintomas anteriores a la muerte,
los antecedentes familiares y revisar toda la historia clinica.

Se recomienda una autopsia exhaustiva, idealmente en todos los casos de MS y siempre en los menores de 50 afos.

En casos de MSC, se recomienda recopilar muestras aptas para la extraccion de ADN y consultar a un pat6logo experto en cardiologia
cuando se sospeche una causa hereditaria o no se establezca la causa de la muerte.

Los andlisis toxicolégicos se recomiendan en los casos de MS con causa de la muerte incierta.

Para la MSC de causa desconocida o con sospechas de ser hereditaria, se recomiendan tests genéticos dirigidas a la causa.

Tras una muerte sdbita arritmica, se recomiendan los tests genéticos postmorten centrados en las principales enfermedades eléctricas
cuando el fallecido sea joven (<50 afios) o las circunstancias y los antecedentes familiares apoyen una enfermedad eléctrica primaria.

Cuando se diagnostique una posible cardiopatia hereditaria tras una autopsia, se recomienda derivar a los familiares de primer grado a
una evaluacién cardiaca en un centro especializado.

En casos de MS sin autopsia en los que se sospeche cardiopatia hereditaria, se recomienda derivar a los familiares de primer grado a un
centro especializado para evaluacién cardiaca.

Recomendaciones para la evaluacion de familiares de fallecidos por muerte siibita arritmica

Tras una muerte sibita arritmica no se recomiendan pruebas genéticas sin hipdtesis que utilicen secuenciacion del exoma o del genoma.

La evaluacion de familiares de fallecidos por muerte sibita arritmica se recomienda:

+ para familiares de primer grado

+ para familiares que son portadores de la mutacidn segin el analisis de los antecedentes familiares
+ para familiares con sintomas sospechosos

+ cuando el fallecido tuviese <50 afios

+ o'si hay otros datos circunstanciales o familiares que sugieran enfermedad hereditaria.

Se recomienda incluir los tests genéticos en la evaluacién familiar cuando se detecte una mutacidn patogénica en las pruebas genéticas
pomortem en un fallecido por muerte siibita arritmica.

Se recomienda incluir antecedentes médicos y un examen fisico, ECG estandary con derivaciones precordiales altas, ecocardiografiay
ergometria en la evaluacién familiar basica de fallecidos por muerte stbita arritmica.

En familias con muerte sibita arritmica sin diagnéstico tras la evaluacién clinica inicial se recomienda el seguimiento de los hijos
jovenes de los fallecidos hasta que alcancen la edad adulta.

En familias con muerte sibita arritmica sin diagnéstico tras la evaluacion clinica no se recomienda el seguimiento de adultos
asintomaticos, que pueden recibir el alta con la recomendacién de volver a consulta si desarrollan sintomas o si cambian los
antecedentes familiares.

Recomendaciones para el tratamiento de enfermedades reversibles

Se recomienda la retirada de los medicamentos dafiinos cuando se sospeche que causan arritmias ventriculares inducidas
farmacolégicamente.
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Se recomienda investigar las causas reversibles (p. €j., desequilibrios hidroelectroliticos, isquemia, hipoxemia, fiebre)en pacientes con
arritmias ventriculares.

Recomendaciones para el tratamiento agudo de la taquicardia ventricular sostenida y las tormentas eléctricas

Se recomienda la cardioversidn con corriente continua como tratamiento de primera linea para pacientes con TVMS mal tolerada
hemodindmicamente.

Se recomienda la cardioversidn con corriente continua como tratamiento de primera linea para pacientes que presenten TVMS tolerada
siempre que el riesgo de anestesia/sedacién sea bajo.

En pacientes con TV idiopatica hemodinamicamente tolerada, se recomienda el tratamiento con betabloqueantes intravenosos (TV del
TSVD) o verapamilo (TV fascicular).

El verapamilo intravenoso no se recomienda para las taquicardias con complejo QRS ancho o de mecanismo desconocido.

La sedacion de leve a moderada se recomienda en pacientes con tormenta arritmica para aliviar el malestar psiquico y reducir el tono
simpatico.

La terapia antiarritmica con betabloqueantes (preferiblemente no selectivos) en combinacién con amiodarona intravenosa se
recomienda en pacientes con cardiopatia estructural y tormenta arritmica a no ser que esté contraindicada.

La suplementacién de magnesio intravenoso con potasio se recomienda para pacientes con Tdp.

El isoproterenol o la estimulacion cardiaca transvenosa para aumentar el ritmo cardiaco se recomiendan para pacientes con sindrome de
QTLadquiridoy TdP recurrentes a pesar de la correccion de los factores precipitantes y del magnesio.

La ablacién con catéter se recomienda en pacientes con TV incesante o tormentas arritmica debida a TVMS refractaria a antiarritmicos.
Recomendaciones para el tratamiento farmacoldgico para la insuficiencia cardiaca

El tratamiento médico éptimo incluye IECA/ARA/INRA, ARM, betabloqueantes e inhibidores del SGLT2 para todos los pacientes con
insuficiencia cardiaca con FE reducida.

Recomendaciones para la implantacion de un desfibrilador automatico implantable (aspectos generales)

El implante de un DAI solo se recomienda en pacientes con buenas expectativas de supervivencia a >1 afo.

No se recomienda el implante de un DAl en pacientes con arritmias ventriculares incesantes hasta que la arritmia ventricular esté controlada.
Recomendaciones para la prevencién secundaria de la muerte siibita cardiaca

Elimplante de un DAl se recomienda en pacientes con FV documentada o TV hemodindmicamente mal tolerada en ausencia de
causas irreversibles.

Recomendaciones para la incorporacién de terapia de resincronizacion cardiaca al desfibrilador automatico implantable

Cuando un DAl esté indicado, se recomienda evaluar si el paciente se beneficiaria de la TRC-desfibrilador.

Recomendaciones para optimizar la programacion del dispositivo

La optimizaci6n de la programacion del DAl esta indicada para evitar terapias inapropiadas y reducir la mortalidad.

En pacientes con DAl monocamerales o bicamerales sin indicacién de estimulacion antibradicardia, se recomienda minimizar la
estimulacién ventricular.

La programacion de deteccién prolongada esta indicada (criterios de duracién de al menos 12 s 0 30 intervalos).

Se recomienda programar el limite para la zona terapéutica de taquicardia mas lenta a >188 |.p.m en pacientes con DAl en prevencion primaria.

En pacientes con cardiopatia estructural, la programacién de al menos una terapia de estimulacion antitaquicardia se recomienda para
todas las zonas de taquicardia.

Se recomienda programar todos los algoritmos para la discriminacién de la TSV frente a la TV para frecuencias de taquicardia de hasta
230 l.p.m.

Se recomienda activar las alertas de fallo de los electrodos.

Se recomienda la monitorizacion remota para reducir la incidencia de descargas inapropiadas.

Se recomienda la programacién de estimulacién antitaquicardia en rafagas frente a la estimulacién antitaquicardia en rampa.

Para los DAl subcutineos, se recomienda la configuracién en una zona de activacion con algoritmo de discriminacién en la zona de
descarga condicional mas baja.

Recomendaciones para el tratamiento concomitante que evite las terapias inapropiadas del desfibrilador automatico implantable

Se recomienda la ablacién con catéter en pacientes con DAl 'y TSV recurrente que resultan en terapias inapropiadas del DAI. C
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El tratamiento farmacoldgico o la ablacién con catéter se recomiendan en pacientes con terapias inapropiadas del DAI relacionadas con
FA a pesar de la programacion 6ptima del dispositivo.

Recomendaciones para la gestién psicosocial tras la implantacién de un desfibrilador automatico implantable

Se recomienda la evaluacién del estado psicoldgicoy el tratamiento del malestar en pacientes con DAL

Se recomienda la comunicacién entre el paciente y el médico/profesional de la salud para abordar preocupaciones relacionadas
con el DAI, asi como la discusion de los aspectos relacionados con la calidad de vida antes del implante del DAl'y durante la
progresion de la enfermedad.

Recomendaciones para la prevencion de complicaciones en el implante de desfibrilador automético

Los DAl monocamerales se recomiendan por encima de los bicamerales en pacientes en prevencion primaria sin indicaciones actuales o
potenciales de estimulacién auricular o AV secuencial debido al menor riesgo de complicaciones relacionadas con el dispositivo.

Recomendaciones para las cuestiones relativas al final de la vida en pacientes con desfibrilador automatico implantable

Se recomienda abordar con el paciente y su familia las opciones de desactivar el DAly la toma de decisiones conjunta antes de |a
implantacion, en caso de deterioro significativo del estado de salud.

Recomendaciones para el tratamiento de la arritmia ventricular en el sindrome coronario agudo y el vasoespasmo

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

No se recomienda el tratamiento profilactico con antiarritmicos (distintos a los betabloqueantes) en el SCA.
Recomendaciones para la estratificacion del riesgo y el tratamiento de arritmias ventriculares en el periodo precoz tras un infarto de miocardio

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

En pacientes con FEVI <40% antes del alta hospitalaria, se recomienda la reevaluacion de la FEVI 6-12 semanas tras un IAM para evaluar
la potencial necesidad de implante de un DAl en prevencidn primaria.

Recomendaciones para la estratificacion del riesgo, la prevencién de la muerte siibita cardiaca y el tratamiento de las arritmias ventriculares
en la enfermedad coronaria crénica

En pacientes con sincope e IAMCEST previo, el EEF estd indicado cuando no se hayan identificado los origenes del sincope tras la
evaluacion no invasiva.

La terapia con DAl se recomienda en pacientes con enfermedad coronaria, insuficiencia cardiaca sintomatica (NYHA clases II-11l) y FEVI
LVEF <35% tras >3 meses de TMO.

En pacientes con enfermedad coronaria, no se recomienda el tratamiento profilactico con antiarritmicos distintos a los
betabloqueantes.

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes sin isquemia en curso con FV documentada o TV hemodindmicamente mal tolerada
que ocurren mas de 48h tras un IAM.

En pacientes con enfermedad coronariay TVMS recurrente o con descargas del DAl por TVMS a pesar de la terapia crénica con
amiodarona, se recomienda la ablacidn con catéter antes que la escalada en la terapia antiarritmica.

Recomendaciones para la prevencion de la muerte siibita cardiaca en pacientes con anomalias coronarias

La gammagrafia miocardica de estrés durante el ejercicio fisico se recomienda junto con la ergoespirometria en pacientes con origen
adrtico anémalo de una coronaria y trayecto intraarterial para confirmar/descartar isquemia miocardica.

La gammagrafia miocardica de estrés durante el ejercicio fisico se recomienda junto con la ergoespirometria tras la cirugia en pacientes
con origen anémalo de la coronariay antecedentes de parada cardiaca reanimada.

Se recomienda la cirugia en pacientes con origen aértico anémalo de una arteria coronaria con parada cardiaca, sospecha de sincope
originado por arritmia ventricular o angina cuando se hayan excluido otras causas.

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con extrasistoles ventriculares/taquicardia ventricular idiopaticas

La evaluacion periddica de la funcién ventricular estd indicada en pacientes con carga de EV >10% y funci6n ventricular normal.

Se recomienda la ablacién con catéter como tratamiento de primera linea para las TV/EV idiopaticas del TSVD o de los fasciculos
izquierdos®

Los betabloqueantes o los calcioantagonistas no dihidropiridinicos estan indicados en pacientes sintomaticos con TV/EV idiopaticas de
origen distinto al TSVD o de los fasciculos izquierdos.

La ablacion con catéter no se recomienda en nifos de <5 afos o con peso <10 kg excepto cuando la terapia médica fracase o la TV no se
tolere hemodindmicamente.
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La amiodarona como tratamiento de primera linea no se recomienda en pacientes con TV/EV idiopaticas.

El verapamilo no se recomienda en nifios de <1 afio con EV/TV, especialmente si no presentan signos de insuficiencia cardiaca o
tratamiento concurrente con antiarritmicos.

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con miocardiopatias inducidas/agravadas por extrasistoles ventriculares

En pacientes con sospecha de miocardiopatia causada por EV frecuentes y predominantemente monomérficas, se recomienda la
ablacion con catéter.

Recomendaciones para la estratificacion del riesgo, la prevencién de la muerte siibita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares
en la miocardiopatia dilatada o la miocardiopatia no dilatada hipocinética

Las pruebas genéticas (al menos los genes LMNA, PLN, RBM20y PLNC) se recomiendan para pacientes con MCD/MCHND y retraso
en la conduccién AV de <50 afios o en pacientes con antecedentes familiares de MCD/MCHND o MSC en un familiar de primer
grado (de <50 afos).

No se recomienda la practica de ejercicio de alta intensidad o de deportes de competicidn en pacientes con MCD/MCHND y mutacién en
el gen LMNA.

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes con MCD/MCHND que hayan sobrevivido a una parada cardiaca stbita debida a TV/
FV o sufran de TVMS hemodinamicamente mal tolerada.

En familiares de primer grado de un paciente con MCD/MCHND se recomienda una ecocardiografia si:
el paciente indice obtuvo el diagnéstico a los <50 afios o presenta caracteristicas clinicas indicativas de causa hereditaria o
hay antecedentes familiares de MCD/MCHND o MSC prematura inesperada.

Recomendaciones para el diagndstico, la estratificacion del riesgo, la prevencion de la muerte stbita cardiaca y el tratamiento de arritmias
ventriculares en la miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho

En pacientes con sospecha de MAVD, se recomienda la RMC.

En pacientes con sospecha o diagndstico confirmado de MAVD, se recomiendan la asesoria y las pruebas genéticas.

Se recomienda que los pacientes con diagnéstico confirmado de MAVD eviten el ejercicio de alta intensidad.

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes con MAVDy TV mal tolerada hemodindmicamente o FV.

En pacientes con MAVDYy arritmias ventriculares no sostenidas o sostenidas, se recomienda el tratamiento con betabloqueantes. C

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

Recomendaciones para el diagnéstico, la estratificacién del riesgo, la prevencién de la muerte siibita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares
en la miocardiopatia hipertréfica

La RMC con realce tardio de gadolinio se recomienda como parte de las pruebas diagndsticas en pacientes con MCH.

Se recomiendan la asesoriay las pruebas genéticas en pacientes con MCH.

Se recomienda evaluar el riesgo de MSC durante la primera consulta y en intervalos de 1-3 afios o cuando haya un cambio en el estado de salud.

Elimplante de un DAl se recomienda en pacientes con MCH y TV hemodinamicamente mal tolerada o FV.

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

Recomendaciones para la estratificacion del riesgo, la prevencion de la muerte sibita 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.

Se recomienda que los pacientes con trastornos neuromusculares que presenten arritmias ventriculares o disfuncién ventricular reciban C
el mismo tratamiento para la arritmia que los pacientes sin trastornos neuromusculares.

Se recomienda el estudio electrofisioldgico invasivo en pacientes con distrofia miotonica y palpitaciones o sincope indicativo de arritmia C
ventricular o tras sobrevivir a una parada cardiaca.

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

En los pacientes con distrofia miotdnica, el estudio electrofisiolégico seriado de la conduccién AV y de la induccién de arritmias no se c
recomiendan sin sospecha de arritmia o progresion electrografica de las alteraciones de la conduccion.

En pacientes sintomaticos con taquicardia ventricular por reentrada rama-rama se recomienda la ablacién con catéter. C
En pacientes con distrofia mioténica que van a recibir ablacion para la taquicardia ventricular por reentrada rama-rama se recomienda c
elimplante de un marcapasos/DAl.
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Recomendaciones para la prevencion de la muerte siibita cardiacay el tratamiento de la arritmia ventricular en la miocarditis

En la miocarditis aguda confirmada o clinicamente sospechada se recomienda que los pacientes que presenten arritmias ventriculares
potencialmente letales se deriven a centros especializados.

En pacientes con TVMS hemodindmicamente mal tolerada durante la fase aguda de la miocarditis se recomienda el implante de un DAI.
Recomendaciones para la prevencion de la muerte sibita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares en la sarcoidosis cardiaca

Se recomienda el implante de un DAl en los pacientes con sarcoidosis cardiaca con FEVI <35%.

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

Recomendaciones para la prevencién de la muerte siibita cardiaca y el tratamiento de arritmias ventriculares en la cardiopatia valvular

EL EEF con posibilidad de ablacién con catéter se recomienda en pacientes con valvulopatia adrticay TVMS para identificary llevara
cabo la ablacién la taquicardia ventricular por reentrada rama-rama, especialmente si aparece tras una intervencion valvular.

En pacientes con valvulopatia y disfuncién del VI persistente tras correccién quirdrgica, se recomienda (si es posible) que el implante del
DAl en prevencion primaria siga las mismas recomendaciones que en la MCD/MCHND.

Recomendaciones para la estratificacion del riesgo y la prevencion primaria de la muerte siibita cardiaca en las cardiopatias congénitas

En adultos con CCy fisiologia biventriculary ventriculo izquierdo sistémico que presenten insuficiencia cardiaca (NYHA I1/111) y FE <35%
a pesar de >3 meses de TMO estd indicado el implante de un DAL

En pacientes con CC que presenten arritmias ventriculares sostenidas, se recomienda la evaluacion de todas las lesiones residuales o de
las nuevas anomalias estructurales.

En pacientes con CCy TV mal tolerada/parada cardiaca resucitada por FV, el implante de un DAl esta indicado tras la exclusién de todas
las causas reversibles.

En pacientes con tetralogia de Fallot reparada que presenten TVMS o terapia del DAl apropiada para la TVMS sintomadtica recurrente, se
recomienda la ablacién con catéter en centros especializados.

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con fibrilacién ventricular idiopatica

Se recomienda diagnosticar FV idiopatica en supervivientes de parada cardiaca, preferiblemente con documentacién de la FV, tras
exclusién de enfermedades estructurales, metabdlicas o toxicolégicas y canalopatias.

Se recomienda el implante de DAl para la FVI.
Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con sindrome de QT largo

Se recomienda diagnosticar SQTL con QTc >480 ms en ECG de 12 derivaciones repetidos con o sin sintomas o con una puntuacion
diagnéstica para SQTL >3.

Se recomiendan asesoramientoy pruebas genéticas para pacientes con diagndstico clinico de SQTL.

Se recomienda diagnosticar SQTL con una mutacion patogénica, independientemente de la duracién del QT.

No se recomienda el test de adrenalina como prueba de diagndstico rutinaria para pacientes con SQTL.

En pacientes con SQTL se recomienda:

« Evitar firmacos que prolonguen el QT*

+ Evitary corregir desequilibrios hidroelectroliticos,

+ Evitar los desencadenantes arritmicos especificos de cada genotipo.®

Se recomiendan los betabloqueantes, idealmente no selectivos (nadolol o propranolol) para pacientes con SQTL con prolongacién
documentada del intervalo QT para reducir el riesgo de eventos arritmicos.

La mexiletina esta indicada en pacientes con QTL3 y prolongacion del intervalo QT.

Se recomienda el implante de un DAl en adici6n a los betabloqueantes en pacientes con SQTLy parada cardiaca.

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes con SQTL que sean sintomaticosé con el tratamiento con betabloqueantesy las
terapias especificas para su genotipo.

La denervacion simpatica cardiaca izquierda estd indicada en pacientes con SQTL sintomaticosé cuando: (a) la terapia con DAl esté
contraindicada o se rechace; (b) el paciente con betabloqueantes y firmacos especificos a su genotipo con un DAl reciba mdltiples
descargas o sufra un sincope por una arritmia ventricular.

No se recomiendan los estudios electrofisioldgicos en el SQTL.
Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con sindrome de Andersen-Tawil

Se recomiendan pruebas genéticas para pacientes con sospecha de sindrome de Andersen—Twail. C
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Se recomienda el implante de un DAI para pacientes con sindrome de Andersen—Tawil tras parada cardiaca reanimada o TV sostenida
mal tolerada.

Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con sindrome de Brugada

Se recomienda diagnosticar sindrome de Brugada en pacientes sin otras cardiopatias y patrén tipo 1 espontaneo.

Se recomienda diagnosticar sindrome de Brugada en pacientes sin otras cardiopatias que haya sobrevivido a una parada cardiaca por FV
o0 TVPy presenten patrén de Brugada tipo 1inducido por bloqueadores de canales de sodio o durante la fiebre.

Se recomiendan las pruebas genéticas para el gen SCN5A para los probandos con sindrome de Brugada.

El test con bloqueadores de canales de sodio no se recomienda en pacientes con patrén de Brugada tipo 1 previo.

Las siguientes recomendaciones se aplican a todos los pacientes con sindrome de Brugada:
(a) Evitar farmacos que induzcan la elevacion del segmento ST en las derivaciones precordiales derechas (http://www.brugadadrugs.org).
(b) Evitar la cocaina, el cannabis y el consumo excesivo de alcohol.
() Tratar la fiebre con antipiréticos.

Se recomienda el implante de un DAI en pacientes con sindrome de Brugada que:
(a) Hayan sobrevivido a una parada cardiaca reanimada o
(b) Presenten TV espontdnea documentada.

No se recomienda la ablacién con catéter en pacientes con sindrome de Brugada asintomatico.
Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con sindrome/patrdn de repolarizacion precoz

Se recomienda diagnosticar patron de repolarizacion precoz si hay elevacion del punto] >1 mm en dos derivaciones ECG inferiores o
laterales.

Se recomienda diagnosticar sindrome de repolarizacién precoz en pacientes reanimados tras FV/TVP inexplicadas con patrén de
repolarizacién precoz.

No se recomienda la evaluacion clinica rutinaria para pacientes asintomaticos con patrén de repolarizacion precoz.

Se recomienda implantar un DAl a los pacientes diagnosticados de sindrome de repolarizacion precoz que hayan sobrevivido a una
parada cardiaca.

No se recomienda el implante de un DAl en pacientes asintomaticos con patrén de repolarizacion aislado.
Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica

Se recomienda diagnosticar TVPC con corazén estructuralmente normal, ECG normal y TVP o bidireccional inducida por el ejercicio o por
las emociones.

Se recomienda que la TVPC se diagnostique en pacientes portadores de una mutacién genética patogénica. C
Las pruebasy la asesoria genéticas se recomiendan para pacientes con signos diagnéstico clinico de TVPC. C
Se recomienda que todos los pacientes con TVPC eviten los deportes competitivos, el ejercicio extenuante y la exposicién a entornos c
estresantes.

Los betabloqueantes, idealmente no selectivos (nadolol o propranolol), se recomiendan para todos los pacientes con diagndstico clinico c

de TVPC.

Elimplante de un DAl en combinacién con betabloqueantesy flecainida se recomienda en todos los pacientes con TVPC tras parada
cardiaca reanimada.

El EEF no se recomienda para la estratificacion del riesgo de MSC.
Recomendaciones para el tratamiento de pacientes con sindrome de QT corto

Se recomienda diagnosticar SQTC con QTc <360 msy al menos uno de los siguientes criterios: (a) mutacidn patogénica, (b) antecedentes
familiares de SQTC, (c) superviviente de episodio de TV/FV sin cardiopatia.

Se recomiendan las pruebas genéticas para todos los pacientes diagnosticados con SQTC.

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes con diagndstico de SQTC que: (a) hayan sobrevivido a una parada cardiaca reanimada
o (b) tengan TV sostenida espontanea documentada.

El EEF no se recomienda para la estratificacién del riesgo de MSC en pacientes con SQTC.

Recomendaciones para la prevencién de la muerte siibita cardiaca y el tratamiento de la arritmia ventricular durante el embarazo

Se recomienda la cardioversidn eléctrica para la TV sostenida durante el embarazo. C
Siel implante de un DAl estuviese indicado durante el embarazo, se recomienda llevarlo a cabo con proteccién éptima contra la c
radiacién.

Se recomienda continuar el tratamiento con betabloqueantes durante el embarazo y el posparto en mujeres con SQTLo TVPC. C

Continiia
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Recomendaciones para la estratificacién del riesgo y la prevencion de la muerte siibita cardiaca en deportistas

Se recomiendan pruebas adicionales para los deportistas con antecedentes médicos positivos, hallazgos durante la exploracion fisica o | C
alteraciones electrocardiograficas que incluyan ecocardiografia o RMC para confirmar (o descartar) enfermedades subyacentes.

Se recomienda que los deportistas diagnosticados con enfermedad cardiovascular asociada con MSC se traten segtn las | C
recomendaciones actuales para la elegibilidad para el deporte.

Se recomienda que todo el personal de los centros deportivos se capacite para utilizar DESA e iniciar la RCP. | C

ARA: antagonista de los receptores de la angiotensina; ARM: antagonista de los receptores de mineralocorticoides; AV: auriculoventricular; CC: cardiopatia
congénita; DAI: desfibrilador automatico implantable; DCI: dispositivos cardiacos implantables; DESA: desfibrilador automatico externo; ECG:
electrocardiograma/electrocardiografico; EEP: estimulacion eléctrica programada; EV: extrasistoles ventriculares; FE: fraccion de eyeccidn;

FEVI: fraccién de eyeccidn del ventriculo izquierdo; FV: fibrilacién ventricular; IECA: inhibidores de la enzima de conversion de la angiotensina;

IMCEST: infarto de miocardio con elevacion del segmento ST; INRA: inhibidor de la neprilisina y del receptor de la angiotensina; MAVD: miocardiopatia
arritmogénica del ventriculo derecho; MCD: miocardiopatia dilatada; MCH: miocardiopatia hipertréfica; MCHND: miocardiopatia hipocinética no dilatada;
MS: muerte sibita; MSC: muerte siibita cardiaca; NYHA: New York Heart Association; RCP: reanimacion cardiopulmonar; RMC: resonancia magnética cardiaca;
SGLT2: cotransportador-2 de sodio y glucosa; SQTC: sindrome de QT corto; SQTL: sindrome de QT largo; TMO: tratamiento médico 6ptimo; TRC: terapia de
resincronizacion cardiaca; TSV: taquicardia supraventricular; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; TV: taquicardia ventricular; TVMS: taquicardia

ventricular monomorfica sostenida; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; TVP: taquicardia ventricular polimérfica; TVPC: taquicardia ventricular

polimérfica catecolaminérgica; VI: ventriculo izquierdo.

Clase de recomendacién

®Nivel de evidencia

¢Centros comerciales, estadios, estaciones de transporte plblico, casinos.
¢LOE C para las TV/EV de los fasciculos izquierdos.
fhttp://www.crediblemeds.org

gSincope arritmico o arritmia ventricular no tolerada hemodindmicamente.

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 clinicos.™? También se pueden utilizar para mejorar
la adherencia a las recomendaciones propuestas en las GPC, a tra-
vés de los esfuerzos y la evaluacion comparativa de los profesiona-
les de la salud.™*"ss Por ello, el papel de los indicadores de calidad
en la mejora de los cuidados y los desenlaces esta cada vez mas re-
conocidoy atrae el interés de autoridades en el ambito de la salud,
organizaciones profesionales, clientes y el piblico general ™

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 implementacién de indicadores de calidad
para la ESC para la cuantificacion del cuidado y los desenlaces de
las enfermedades cardiovascualres."De forma paralela a la redac-
cion de la presente guia se ha iniciado el proceso de desarrollo de
indicadores de calidad para pacientes con, o con riesgo de, arritmia
ventricular o MSC siguiendo la metodologia de la ESCy con la cola-
boracién de expertos en el temayy la European Heart Rhythm Associa-
tion. Estos indicadores de calidad, junto con las especificaciones y el
proceso de desarrollo, se publicaran por separado.

13. MATERIAL ADICIONAL

El material adicional est4 disponible en linea en el European Heart
Journal.

14. DECLARACION SOBRE DISPONIBILIDAD DE LOS
DATOS

No se generaron nuevas evidencias o analisis para apoyar la pre-
sente investigacion.
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