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Hubiera preferido dejar mis sentimientos en la 
intimidad de lo personal, pero la insistencia del 
editor de la revista me ha animado a tratar de ex-
presar en unas líneas el importante vacío que la 
desaparición de Alfonso ha generado en muchos 
de nosotros.

Permitidme dejar a un lado la huella que su amis-
tad me ha dejado, porque sé que repetiría lo que 
muchos de vosotros ya habéis expresado y seguro 
que me quedaría corto enumerando sus cualidades 
y mi admiración, que resumiré en ese espíritu de 
lucha ante la di�cultad que empequeñecía las ba-
rreras imposibles hasta reducirlas a meros desafíos.

De todas sus enseñanzas me quedo con su ca-
pacidad de entender, sintetizar y explicar bien el 
enorme torrente de cambios que la innovación iba 

a traer a la Sanidad y de cómo, sólo actuando en 
una colaboración coral multidisciplinar, seríamos 
capaces de generar la transformación, que él lla-
maba metamorfosis,  que permitiría sobrevivir a 
un Sistema Sanitario Público amenazado tanto por 
los interesados en su deterioro como por los que 
pretendían defenderlo. Alfonso, como los grandes 
sabios de la historia,  sufrió como ninguno la in-
comprensión de aquellos inmovilistas presos del 
miedo a lo desconocido, pero al mismo tiempo 
disfrutó como nadie  de la exploración de lo nue-
vo, de la difusión de ese mensaje revolucionario 
de un cambio tantas veces diagnosticado y nunca 
acometido, que colocase a nuestra sanidad en el 
siglo XXI.

Sé que su inesperada desaparición ha dejado un 
doloroso vacío en todos los que disfrutamos de 
su amistad, pero lo más importante es que estoy 
convencido de que nuestros hijos tendrán sin duda 
una Sanidad Pública mejor gracias a la pasión con 
la que defendió su transformación.

Gracias, Alfonso.

Javier Colás 
Presidente de Medtronic España y Portugal

1

Inmemoriam
Alfonso Castro Beiras
Javier Colás Fustero

Alfonso Castro Beiras 

Libro editado por Alfonso Castro Beiras en el año 
1990
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Las miocardiopatías constituyen un grupo nume-
roso de enfermedades que afectan al músculo car-
diaco, de etiología diversa que, frecuentemente, es 
genética. 

Este grupo de enfermedades ha sido de�nido y 
clasi�cado a lo largo del tiempo de diferentes for-
mas. Inicialmente en 1956, Blankerhorn y Gall 1 de-
nominaron como miocarditis a las enfermedades 
in�amatorias del músculo cardiaco y como mio-
cardosis al resto de las enfermedades del miocar-
dio. Un año mas tarde, Brigden 2 fue el primero en 
utilizar el termino miocardiopatías.

Posteriormente, en 1972 Goodwin y Oakley 3 de-
�nieron las miocardiopatías como enfermedades 
que afectaban al miocardio, de causa desconocida 
y las dividieron en tres grupos (clasi�cación clási-
ca) : Dilatada, Hipertró�ca y Restrictiva .

En 1980 la Organización Mundial de la Salud 
(OMS) 4 de�nió las miocardiopatías como “enfer-
medades de diferentes etiologías desconocidas 
en las que predomina la cardiomegalia y la insu-
�ciencia cardiaca” y este mismo organismo en 
1980, estableció que eran un “grupo de enferme-
dades caracterizadas por la afectación directa del 
músculo cardiaco de causa desconocida”, para 
diferenciarlas de la disfunción cardiaca debida a 
otras patologías cardiovasculares conocidas, como 
la hipertensión arterial, cardiopatía isquémica o 
valvulopatías.

A pesar de ello, el termino miocardiopatías se 
siguió aplicando en la práctica diaria a la disfun-
ción cardiaca consecuencia de enfermedades de 
causa conocida (por ej: miocardiopatía isquémica, 
miocardiopatía hipertensiva), lo que fue corrobo-
rado años mas tarde, en 1996, cuando se publicó 
un Task Force de la World Health Organization /
International Society and Federation of Cardiolo-
gy 5 elaborado en 1995 sobre la de�nición y cla-
si�cación de las miocardiopatías que ampliaba el 
concepto y la clasi�cación de estas entidades al 
incluir todas las enfermedades que afectan al mús-
culo cardiaco.

De este modo, se consideraban como miocardio-
patías, las enfermedades del miocardio que cur-
saban con disfunción cardiaca y se clasi�caban 

de acuerdo con criterios ligados a su fenotipo, en 
varios grupos, pese a que cada uno de ellos fuera 
consecuencia de causas diversas, que a su vez se 
clasi�caron en genéticas, in�amatorias, metabóli-
cas, tóxicas, etc (Tabla I).

En esta nueva clasi�cación se recogía una nueva 
forma de miocardiopatía, con entidad propia, carac-
terizada por �brosis e in�ltración grasa del miocar-
dio del ventrículo derecho que provocaba muerte 
súbita en jóvenes y atletas, la miocardiopatía arrit-
mogénica de ventrículo derecho así como un nuevo 
grupo, que denominaron miocardiopatías no clasi�-
cadas, donde se incluían la �broelastosis, el miocar-
dio no compactado, la miocardiopatía ligeramente 
dilatada y la miocardiopatía mitocondrial. 

Dentro de un grupo denominado miocardiopatías 
especí�cas se incluían situaciones con disfunción 
cardiaca, en las que la severidad de la disfunción 
miocárdica excedía en gran parte al problema 
base, que se ordenaron en isquémica, valvular, hi-
pertensiva, in�amatorias, infecciosas, etc. 

Con la identi�cación de nuevas patologías, los 
avances en el diagnóstico y una mayor precisión 
en el conocimiento de las causas básicas y expre-
sión fenotípica de las miocardiopatías, basándose 
en un enfoque por genotipi�cación, la American 
Heart Association (AHA) 6 publicó en el año 2006, 
un documento de consenso con una nueva clasi-
�cación que de�nía las miocardiopatías como “un 
grupo heterogéneo de enfermedades del miocar-
dio asociadas a disfunción mecánica y/o eléctrica 
que generalmente (pero no de forma invariable) 
presentan hipertro�a ventricular inadecuada o di-
latación y que son debidas a una variedad de cau-
sas que frecuentemente son genéticas y que pue-
den estar con�nadas al corazón o ser parte de un 
desorden sistémico generalizado y que conducen 
a menudo a la muerte cardiovascular o a la insu�-
ciencia cardiaca progresiva” 

En esta nueva de�nición y clasi�cación, la AHA 
recogía los avances más recientes del mundo de la 
cardiología molecular y genética, así como la apa-
rición de las enfermedades de los canales iónicos 
o canalopatías (Síndrome de Brugada, QT largo, 
QT corto, etc.) que son enfermedades eléctricas 
primarias sin evidencia de alteraciones macros-

Editorial
Miocardiopatías: de�nición y clasi�caciones
Ignacio Fernández Lozano 1,Jesús Rodríguez García 2

1 Coordinador del monográ�co y Editor Asociado
2 Editor Jefe

3



4 Cuadernos de Estimulación Cardiaca

cópicas o histopatológicas observables, pero que 
presentan alteraciones estructurales que residen a 
nivel molecular en la membrana celular.

Esta clasi�cación de la AHA, clasi�ca las miocar-
diopatías en dos grandes grupos (Tabla II): 

1.- Miocardiopatías primarias: aquellas con�na-
das exclusiva o predominantemente al músculo 
cardiaco. Se dividen en genéticas, mixtas (genéti-
cas y adquiridas) y adquiridas.

2.- Miocardiopatías secundarias: aquellas en las 
que la afectación del músculo cardiaco forma par-
te de un desorden sistémico y multiorgánico. És-

tas eran llamadas en las clasi�caciones anteriores 
miocardiopatías especí�cas.

Esta clasi�cación excluyó de las miocardiopatías 
a la isquémico-necrótica, la secundaria a cardiopa-
tía congénita, hipertensión arterial o valvulopatía 
severa. 

En el año 2008, el Grupo de Trabajo de Enferme-
dades Pericárdicas y Miocárdicas de la Sociedad 
Europea de Cardiología (ESC) 7 presentó un nuevo 
esquema de clasi�cación de las miocardiopatías, 
en la que estas entidades se agrupaban según la 
morfología y función ventricular (criterio fenotí-
pico), que se consideraba mas útil en la práctica 

Tabla I. Clasi�cación miocardiopatías OMS 1995

Miocardiopatía dilatada

Miocardiopatía hipertró�ca.

Miocardiopatía restrictiva.

Miocardiopatía arritmogénica de ventrículo derecho.

Miocardiopatías no clasi�cadas:
•	Fibroelastasis.
•	Miocardio no compactado.
•	Disfunción sistólica con mínima dilatación.
•	Miocardiopatía mitocondrial

Miocardiopatías especi�cas:
•	Miocardiopatía isquémica.
•	Miocardiopatía valvular.
•	Miocardiopatía hipertensiva.
•	Miocardiopatía in�amatoria (miocarditis y disfunción cardiaca):

 - Idiopática.
 - Autoinmune.
 - Infecciosa: Enf de Chagas, virus VIH, enterovirus,adenovirus, citomegalovirus

•	Miocardiopatía metabólica:
 - Endocrinas: Tireotoxicosis, hipotiroidismo, insu�ciencia suprarrenal, feocromocitoma,acromegalia, 

diabetes mellitus.
 - Enfermedades por deposito e in�ltrativas: Hemocromatosis, glucogenosis, Síndrome de Hurler, Enf 

de Niemann-Pick, Enf de Fabry, Enf de Hans- Schuller- Christian, Enf de Morquio.
 - Enfermedades por dé�cit: Potasio, Magnesio, Selenio, Kwashiorkor, Beri-beri.
 - Amiloidosis primaria y secundaria. Fiebre mediterranea familiar.

•	Miocardiopatía por enfermedades sistémicas:
 - Enfermedades del tejido conectivo: Lupus eritematoso sistemico, poliarteritis nodosa, artritis reu-

matoide, esclerodermia, dermatomiositis.
 - In�ltrativas y granulomatosas: Sarcoidosis, leucemia.

•	Miocardiopatías por distro�a muscular:
 - Duchenne y distro�a miotónica.

•	Miocardiopatía por alteraciones neuromusculares:
 - Ataxia de Friedreich y Sindrome de Noonan.

•	Miocardiopatía por reacciones tóxicas y sensitivas:
 - Alcohol, catecolaminas, antraciclinas y radiaciones.

•	Miocardiopatía periparto.
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Tabla II . Clasi�cación de las miocardiopatías AHA 2006

Miocardiopatías primarias

Genéticas •	Hipertró�ca.
•	Arritmogénica de ventrículo derecho.
•	Miocardio no compactado.
•	Depósito de glucógeno:

•	Defectos de conducción 
•	Mitocondriales.
•	Canalopatías : 

 - PRKAG2, 
 - Danon.
 - (Enf. de Lenegre)

 - Síndrome de Brugada.
 -  Síndrome de QT corto/largo
 - Taquicardia Ventricular Polimór�ca 

Catecolaminérgica (TVPC).
 - Fibrilación ventricular idiopática

Mixtas •	 Dilatada.
•	 Restrictiva (no hipertró�ca ni dilatada).

Adquiridas •	Miocarditis (in�amatorias):

•	Estrés
•	Periparto
•	Taquicardia ventricular o supraventricular
•	Alcohol 
•	Niños de madres insulino dependientes

 - Toxinas o drogas, infecciones. 
 - Hipersensibilidad, 
 - de células gigantes. 

Miocardiopatías secundarias

In�ltrativas Amiloidosis (primaria, secundaria, senil, familiar autosómica dominante), 
enfermedad de Gaucher, enfermedad de Hurler, enfermedad de Hunter

Depósito Hemocromatosis, enfermedad por depósito de glucógeno (enfermedad de 
Pompe), enfermedad de Fabry, enfermedad de Niemann-Pick

Tóxicas: Drogas, metales pesados, agentes químicos

Endomiocárdicas Fibrosis endomiocárdica, síndrome hipereosinofílico (Löef�er)

Granulomatosas o 
in�amatorias

Sarcoidosis

Endocrinas: Diabetes mellitus, hipertiroidismo, hipotiroidismo, hiperparatiroidismo, 
feocromocitoma, acromegalia

Cardiofacial Síndrome de Noonan, Lentiginosis

Neuromuscular/
neurológica:

Ataxia de Friedreich, distro�a muscular de Duchenne-Becker, distro�a muscular 
de Emery-Dreifuss, distro�a miotónica, neuro�bromatosis, esclerosis tuberosa.

Dé�cit nutricional Beri-beri, carnitina, selenio, pelagra, kwashiorkor.

Autoinmunes/
colagenosis 

Lupus eritematoso sistémico, dermatomiositis, artritis reumatoide, esclerodermia, 
poliarteritis nodosa.

Trastornos electrolíticos hipocalcemia, hipofosfatemia, hipomagnasemia, hipokaliemia.

Terapia para el cáncer Antraciclinas, ciclofosfamida, radiación.
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clínica diaria, tanto para el diagnóstico como para 
la gestión de los pacientes y las familias con enfer-
medad del músculo cardiaco.

Se de�nió la miocardiopatía como una “afecta-
ción miocárdica en la que el músculo cardiaco es 
estructuralmente y funcionalmente anormal, en 

Tabla III. Clasi�cación miocardiopatías Sociedad Europea de Cardiología 2008

Causas

Familiares No familiares

MCH •	 Familiar gen desconocida
•	 Por mutaciones en genes sarcoméricos
•	 Enf de deposito de glicógeno (PRKAG2, 

Danon,Pompe)
•	 Enf. lisosomales (Fabry, Hurler)
•	 Enf metabolismo ácidos grasos
•	 Dé�cit de carnitina
•	 Dé�cit de fosforilasa B kinasa
•	 Enf mitocondriales
•	 Síndromes (Noonan,Leopard,Friedrich,Swyer)
•	 Otras: Amiloidosis familiar

•	 Obesidad
•	 Hijos de madres diabéticas
•	 Amiloidosis (AL,senil)
•	 Corazón de atleta

MCD •	 Familiar gen desconocida
•	 Por mutaciones en genes sarcoméricos
•	 Mutaciones en proteínas de la banda Z
•	 Mutaciones proteínas citoesqueleto
•	 Mutaciones en membrana cecular
•	 Mutaciones en proteínas desmosómicas
•	 Enfermedades mitocondriales

•	 Miocarditis (infecciosa, tóxica, autoin-
mune)

•	 Enf de Kawasaki
•	 Drogas
•	 Periparto
•	 Endocrina
•	 Nutricional
•	 Taquicardiomiocardiopatía
•	 Alcohol

DAVD •	 Familiar gen desconocida
•	 Mutaciones en proteínas desmosómicas
•	 Mutaciones en el receptor de la ryanodina
•	 Mutaciones en TGFβ3

•	 In�amación

MCR •	 Familiar gen desconocida
•	 Por mutaciones en genes sarcoméricos
•	 Amiloidosis familiar (transferrina, apolipopro-

teína)
•	 Mutaciones en desmina
•	 Hemocromatosis
•	 Enf. de Fabry
•	 Enf de deposito de glicógeno
•	 Pseudoxantoma elástico

•	 Amiloidosis (Al/senil/AA)
•	 Esclerodermia
•	 Fibrosis endomiocárdica
•	 Post radiación
•	 Drogas
•	 Tumores carcinoides

No 

Clasi�cadas

•	 Miocardiopatía no compactada
•	 Síndrome de Barth
•	 ZASP
•	 Laminopatía A/C
•	 α distroverina

•	 Discinesia apical transitoria 
•	 (Tako Tsubo)

Abreviaturas Enf : Enfermedad; AA: Amiloidosis adquirida; AL: Amiloidosis primaria; TGF: Factor transformador del crecimiento; ZASP: Proteína 
asociada al disco Z.
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ausencia de coronariopatía, hipertensión, valvulo-
patías o cardiopatías congénitas, su�cientes para 
causar dicha afectación miocárdica”, agrupándo-
las en función del fenotipo y características mor-
fológicas y posteriormente en formas familiar y no 
familiar. Tabla III.

La forma familiar se re�ere a la presentación en 
más de un miembro de la familia, de la misma alte-
ración o de un fenotipo causado por la misma mu-
tación genética y no a una enfermedad cardiaca 
o sistémica adquirida en la que el fenotipo clínico 
esté in�uenciado por un polimor�smo genético. 
Cuando la mutación es esporádica o “de novo” 
estos casos son asignadas igualmente a la catego-
ría familiar, ya que dichas alteraciones pueden ser 
transmitidas a posteriores generaciones.

La forma no familiar es de�nida como la presen-
cia de miocardiopatía en el paciente índice con 
ausencia de enfermedad en otros miembros de la 
familia.

Se subdividen en idiopáticas y miocardiopatías 
adquiridas siendo estas ultimas aquellas en que la 
disfunción ventricular es una complicación de la 
alteración más que una característica intrínseca de 
la enfermedad.

La clasi�cación de la ESC 2008, excluye las ca-
nalopatías, que la clasi�cación de la AHA había in-
cluido al considerar que las alteraciones genéticas 
eran responsables de alteraciones de las estructu-
ras proteínicas, que provocaban la alteración en la 
arquitectura e intercambio de los canales iónicos.

La ESC justi�ca esta discordancia en que las mu-
taciones genéticas de las proteínas de los cana-
les iónicos, pueden encontrarse en pacientes con 
otras enfermedades cardiacas y en algunos estu-
dios que sugieren que los genes que codi�can los 
canales iónicos pueden estar implicados en sub-
grupos de pacientes con miocardiopatía dilatada, 
alteraciones en la conducción y arritmias.

Lo más importante de la clasi�cación de la ESC 
para el clínico es su orientación que persigue re-
saltar el concepto de las miocardiopatías como en-
fermedades genéticas causantes de disfunción del 
músculo cardiaco y proporcionar un marco lógico 
en el que basar futuras investigaciones.

Argumentando que las clasi�caciones previas 
(AHA 2006 y ESC 2008) presentaban limitaciones 
para aplicarse a un campo en constante progreso, 
derivado del desarrollo de las técnicas diagnós-
ticas (resonancia nuclear magnética) y del diag-
nóstico genético. Arbustini y colbs en un articulo 
publicado en el año 2014, avalado por la Federa-
ción Mundial del Corazón 8,9 proponen una nueva 

clasi�cación de las miocardiopatías basada en el 
conocimiento actual de la correlación fenotipo-ge-
notipo que denominan MOGE (S) y que guarda un 
paralelismo con la clasi�cación TNM utilizada en 
Oncología.

Según estos autores, el desarrollo creciente de las 
técnicas de diagnóstico genético hacen que aun-
que el diagnóstico según el fenotipo sea útil no es 
su�ciente para estrati�car el pronóstico en aque-
llas miocardiopatías causadas por mutaciones en 
genes diferentes, por ejemplo, las mutaciones en 
algunos genes que causan miocardiopatía dilatada 
se asocian a un mal pronóstico y en esto casos el 
implante de un DAI debe realizarse precozmente 
aunque la disfunción sistólica sea leve. 

Esta nueva clasi�cación, también incluye a los 
portadores asintomáticos e incluso en el futuro se 
considera posible una extensión de la nomenclatu-
ra MOGE (S) para incorporar las canalopatías. 

En esta clasi�cación, la primera posición que co-
rresponde a la letra "M" hace referencia al fenotipo 
morfofuncional y en este espacio se inscribe esta 
característica como MD = dilatada, MH = hipertró-
�ca, MA = arritmogénica del ventrículo derecho, 
MR = restrictiva y MLVNC = miocardiopatía no com-
pactada. También es posible inscribir fenotipos 
mixtos como son MH + D.

Otras características clínicas de interés como el 
bloqueo AV, la presencia de ondas épsilon, por-
tadores asintomáticos no afectados (M0) y formas 
tempranas (ME [H]) también pueden inscribirse 
en esta posición.

La posición "O" hace referencia a presencia de 
afectación sistémica o de órganos. Se inscribe OH 
cuando se trata del corazón, OM para la participa-
ción de los músculos esqueléticos, OK para el ri-
ñón, OL para el hígado, OMR para el retraso mental, 
OE para el sistema ocular, etc. 

La tercera posición o letra "G" describe el patrón 
genético o de herencia. GAD para autosómica do-
minante, GAR para recesiva, GDN para los casos de 
novo, GS para los casos esporádicos, GU descono-
cida y GO cuando la familia no se ha investigado.

La cuarta posición se re�ere a la etiología y ofre-
ce dos opciones EG= genética, E GO= no genética, 
E GN= no investigado. En las miocardiopatías ge-
néticas puede añadirse el gen y la mutación. Por 
ejemplo la reseña M H+D (WPW) O H+M+N+E+A G M E 
G-MTDNA (A3243G) corresponde a un caso de miocar-
diopatía mixta, con afectación cardiaca, muscular 
esquelética, ocular y auditiva, genética por muta-
ción DNA mitocondrial. La miocarditis es también 
una causa reconocida (EM) con la opción de incluir 
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el virus causante sospecha (E V-EBV si el virus de 
Epstein-Barr), otras opciones para E M-sarcoid para 
la sarcoidosis cardiaca.

La quinta y última letra "S" describe la situación 
de insu�ciencia cardiaca según la ACC/AHA (A a D) 
completada con la clase NYHA (I a IV).

La clasi�cación MOGE(S) de manera similar a la 
TNM es dinámica y los pacientes se pueden ser 
codi�cados de manera diferente a medida que 
con el tiempo desarrollen la enfermedad o des-
pués de datos adicionales obtenidos a partir de 
pruebas ulteriores *. 

Esta clasi�cación trata de organizar y uni�car el 
diagnóstico y la información relativa a cada pa-

ciente, de modo similar al éxito obtenido por la 
clasi�cación TNM en el campo de los tumores, y 
también facilitar el seguimiento de los familiares 
en función del conocimiento de las mutaciones ge-
néticas presentes. 

Quizás en el futuro si esta clasi�cación se difunde 
entre las unidades cardiológicas especializadas en 
el diagnóstico genético sea posible establecer ba-
ses de datos y registros, así como la realización de 
estudios multicéntricos al uni�car el diagnóstico 
de los pacientes con miocardiopatías, lo que incre-
mentara los conocimientos sobre esta patología y 
su evolución. 
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INTRODUCCIÓN

La miocardiopatía hipertró�ca (MCH) es una en-
fermedad cardiaca por afectación monogénica, 
con un per�l clínico heterogéneo y con una histo-
ria natural poco predecible. La MCH es una causa 
importante de muerte súbita, de insu�ciencia car-
diaca y de �brilación auricular (FA) con un riesgo 
especialmente importante de ictus embólico 1,2.

La MCH se describe como un aumento del gro-
sor de las paredes del ventrículo izquierdo (VI) no 
explicable por condiciones de carga anómala (ej. 
estenosis aórtica) o por una enfermedad sistémica 
(ej. amiloidosis) 1,3. Desde la primera descripción 
anatomopatológica de la enfermedad realizada en 
el año 1958 4 se han producido importantes cam-
bios en el diagnóstico y tratamiento de la enferme-
dad, así como en la percepción de la gravedad de 
la enfermedad con un pronóstico actual más favo-
rable que el descrito hace unos años 5. 

En 1990 se identi�có la primera mutación gené-
tica ligada a la MCH familiar en un gen que codi-
�caba la cadena pesada de la β-miosina 6. Actual-
mente se reconoce la MCH como una enfermedad 
genética que afecta a las proteínas componentes 
del sarcómero cardiaco o de los discos Z, con un 
patrón de herencia autosómico dominante 3,7. La 
prevalencia de la enfermedad en población adul-
ta es del 0.2% (1:500) lo que hace de la MCH la 
enfermedad genética cardiovascular más común 9. 

La hipertro�a septal asimétrica es el hallazgo más 
frecuente aunque existe una gran heterogeneidad 
en el grado y patrón de la hipertro�a ventricular. 
Además, existe una variabilidad notable en la pre-
sentación clínica, historia natural y pronóstico de 
los pacientes con MCH. Si bien la MCH aparece de 
forma habitual durante la adolescencia o inicio de 
la edad adulta, puede aparecer en cualquier edad 
y muestra un inicio tardío ligado a ciertas mutacio-
nes genéticas. Finalmente, la MCH afecta a perso-
nas de distintas razas y grupos étnicos y de forma 
similar a ambos sexos sin diferencias en el per�l 
clínico, fenotípico o genético 1-3. 

ASPECTOS GENERALES DE LA 
ENFERMEDAD

Historia Natural y Manifestaciones 
Clínicas

La mayoría de pacientes con MCH se encuentran 
asintomáticos y el diagnóstico se realiza de for-
ma casual o durante la evaluación familiar de un 
paciente afectado 9. Los pacientes asintomáticos 
muestran un pronóstico excelente que práctica-
mente es comparable al de la población general. 
Sin embargo, un 25% de los pacientes desarrolla-
rán síntomas limitantes o fallecerán como conse-
cuencia de la enfermedad 10. Los síntomas apare-
cen como consecuencia de diversos factores entre 
los que destaca la obstrucción en el tracto de sa-
lida del ventrículo izquierdo (TSVI), insu�ciencia 
mitral, disfunción diastólica o la aparición de arrit-
mias auriculares y/o ventriculares. Estos factores 
provocarán la aparición de angina, palpitaciones, 
disnea o síncope.

La historia natural de la MCH muestra tres vías 
principales de progresión en las que las arritmias 
muestran una importancia capital:

1.  Insu�ciencia cardiaca con disnea de esfuerzo, 
dolor torácico o ambos. Suele presentarse en el 
contexto de obstrucción en el tracto de salida 
del ventrículo izquierdo, disfunción diastólica o 
ambos 10,11.

2.  Muerte Súbita Cardiaca secundaria a arritmias 
ventriculares. Factores anatomopatológicos li-
gados a la MCH como la �brosis miocárdica, la 
desorganización de los miocitos cardiacos (di-
sarray) o la presencia de isquemia miocárdica 
por afectación microvascular predisponen a las 
arritmias ventriculares. La MCH se ha identi�ca-
do como la causa principal de muerte súbita en 
jóvenes en Estados Unidos 12,13.

3.  Fibrilación auricular. La FA afecta a más del 
20% de los pacientes con MCH y se asocia a un 
mayor riesgo de ictus además de insu�ciencia 
cardiaca y muerte 14,15.

Diagnóstico de la Enfermedad

El diagnóstico de MCH se establece al detectar 
mediante ecocardiografía o resonancia nuclear 
magnética (CRM) una hipertro�a ventricular su-
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perior a 15 mm sin dilatación ventricular. En fami-
liares de personas afectadas de MCH pueden ser 
diagnósticos grosores en torno a 13-14 mm 1,16. 

La ecocardiografía es la prueba habitual en el 
diagnóstico y control de la MCH 17. En la mayoría 
de los pacientes la hipertro�a se localiza en el sep-
to y en las porciones basales de VI, aunque pue-
de extenderse a la pared lateral, septo posterior 
y ápex (Figura 1). La obstrucción del TSVI en re-
poso afecta a un tercio de los pacientes con MCH 
mientras que en otro tercio existe obstrucción la-
tente que se mani�esta ante cambios de carga o 
contractilidad 18. Dicha obstrucción es debida al 
movimiento sistólico anterior (SAM) de la válvula 

mitral, aunque también contribuyen factores como 
las anomalías del aparato subvalvular mitral. El 
SAM habitualmente se acompaña de regurgitación 
mitral que es variable en función del grado de obs-
trucción. 

Recientemente, la CRM se ha erigido como un 
herramienta diagnóstica de gran utilidad. Especí-
�camente, la CRM detalla con mayor de�nición el 
grado y localización de la hipertro�a 16 y, además, 
permite detectar la presencia de �brosis o escaras 
en el miocardio (captación tardía de gadolinio) lo 
que puede tener implicaciones en la estrati�ca-
ción pronóstica de la enfermedad (Figura 2). 

A

B

Figura 1. Imagen ecocardiográ�ca de un paciente con MCH. Se aprecia el aumento del grosor miocárdico en 
el plano paraesternal del eje largo (A) y del eje corto (B)



Manejo del paciente con miocardiopatía 
hipertró�ca

Los objetivos del tratamiento del paciente con 
MCH son el control de los síntomas de insu�cien-
cia cardiaca, la prevención de la muerte súbita, el 
tratamiento de la FA y la detección de la enferme-
dad en familiares 3,19.

Un 70% de los pacientes con MCH presentan obs-
trucción en el TSVI en reposo o desencadenado 
con el ejercicio. El tratamiento con betabloquean-
tes como fármacos de primera línea 20, el verapa-
milo 21 y la disopiramida 22 constituye el tratamiento 
farmacológico principal en pacientes con MCH 
obstructiva sintomática 19. 

La gran mayoría de pacientes muestran un control 
sintomático adecuado con el tratamiento farmaco-
lógico. Sin embargo, en torno al 5% de los mismos 
sufrirán síntomas refractarios al tratamiento médi-
co y requieren de un tratamiento invasivo para lo-
grar un control sintomático 23. La miectomía septal 

y la ablación septal con inyección de alcohol se 
indican en pacientes con MCHO, con un gradiente 
superior a 50 mmHg y síntomas limitantes pese al 
tratamiento médico 19.

Actualmente no existe una evidencia clara que 
apoye una técnica frente a la otra. Datos proce-
dentes de metaanálisis no muestran diferencias 
en cuanto a mortalidad o mejoría clínica 24 entre 
ambas técnicas. Habitualmente, la miectomía sep-
tal se considera la estrategia de elección inicial 
reservando la ablación septal con alcohol en pa-
cientes no candidatos a la cirugía (por ejemplo, 
ancianos) 19.

El implante de un marcapasos bicameral DDD ha 
quedado reducido a una opción terapéutica margi-
nal ya que los bene�cios inicialmente publicados 
fueron atribuidos a un importante efecto placebo. 
Actualmente, su recomendación quedaría limitada 
a pacientes sintomáticos con MCHO pese al tra-
tamiento médico en los que se ha desestimado el 

Arritmias en la miocardiopatía hipertró�ca 11

Figura 2. Imagen obtenida mediante resonancia nuclear magnética de un paciente con MCH. En las imágenes 
A y B se observa en un plano de eje corto a nivel basal, la presencia de una hipertro�a ventricular severa 
junto con hiperintensidad de señal en septo basal en secuencias STIR que sugiere la presencia de edema 
miocárdico.
En el panel inferior se muestran secuencias de realce tardío de gadolinio en planos de eje corto en las que se 
observa un patrón de realce tardío de gadolinio focal intramiocárdico de predominio en septo y cara anterior 
basal junto con un patrón subendocárdico en los segmentos más apicales. (imagen F) probable expresión de 
la presencia de isquemia a dicho nivel. 
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tratamiento con una reducción septal 19. Actualmen-
te, se encuentra en evaluación el papel de la esti-
mulación biventricular en pacientes con MCHO 25.

Finalmente, un pequeño porcentaje de pacientes 
evolucionan a una fase en la que aparece un adel-
gazamiento de la pared ventricular, dilatación de 
la cavidad ventricular y disfunción sistólica. Estos 
pacientes deberán ser tratados de acuerdo con las 
guías aceptadas para el manejo de los pacientes 
con insu�ciencia cardiaca 26.

ARRITMIAS VENTRICULARES, 
DETERMINACIÓN DEL RIESGO Y 
PREVENCIÓN DE MUERTE SÚBITA.

Fisiopatología

La muerte súbita e inesperada es la consecuen-
cia más devastadora de la MCH y aparece como 
consecuencia de arritmias ventriculares como la 
�brilación ventricular o la taquicardia ventricular 
monomorfa rápida 27-29. No hay evidencia de que 
las bradiarritmias sean un factor causal para la 
muerte súbita relacionada con la MCH. Los des-
encadenantes de las arritmias ventriculares no se 
conocen totalmente, aunque es frecuente detectar 
previamente una taquicardia sinusal, lo que sugiere 
que el alto tono simpático puede ser proarrítmico. 

El sustrato arritmogénico responsable de las 
arritmias ventriculares en la MCH no ha sido com-
pletamente de�nido. A nivel histopatológico, nos 
encontramos en primer lugar con una arquitectu-
ra celular desorganizada, con amplias zonas del 
ventrículo izquierdo con miocitos dispuestos de 
forma anómala en dirección perpendicular y án-
gulos oblicuos (dissarray) 30. En segundo lugar, la 
isquemia microvascular conduce a la muerte celu-
lar y al reemplazo de los miocitos por �brosis 31. Se 
considera que la conducción lenta y anisocrónica 
debido al dissarray y a la �brosis cardiaca puede 
jugar un papel fundamental en la génesis de TV 
por reentrada 32.

Incidencia y factores de riesgo de 
muerte súbita

Históricamente, los datos de evolución de la MCH 
se han obtenido de series de pacientes derivados 
a hospitales terciarios, lo que llevó a una sobreesti-
mación de la mortalidad, que inicialmente se con-
sideró de hasta un 6% anual 33,34. Durante la última 
década, el estudio de cohortes de pacientes me-
nos seleccionados ha permitido estimar la mortali-
dad anual en torno a un 1% - 1.5% 9.

Sin embargo, debemos tener en cuenta que 
la MCH es una de las causas más frecuentes de 
muerte súbita cardiaca en la población joven, con 

una predilección por niños y adultos < 30 años. El 
riesgo de muerte súbita disminuye claramente en 
pacientes mayores de 60 años. 

La muerte súbita es, con relativa frecuencia, la pri-
mera manifestación clínica de la MCH 35. Las arrit-
mias ventriculares pueden tener lugar tanto en re-
poso como en ejercicio, aunque es más frecuente 
que aparezcan durante la actividad física intensa. 
De hecho, la MCH es una de las causas de muerte 
súbita más frecuente en atletas de competición 36. 

Dada la naturaleza impredecible de la muerte 
súbita en los pacientes con MCH, resulta de vital 
interés la identi�cación de los pacientes sin ante-
cedente de arritmias ventriculares sostenidas o 
muerte súbita resucitada que presenten un ele-
vado riesgo de padecerlas. En base a estudios 
retrospectivos y observacionales se han de�nido 
una serie de criterios de alto riesgo 5,28,35, que se 
pueden dividir en establecidos y probables. 

Criterios de riesgo establecidos
- Historia familiar de muerte súbita. Sobre todo si 

la muerte ha ocurrido a edad temprana37.
- Síncope no atribuible a otra causa 38. El riesgo es 

mayor si el síncope tiene lugar con el ejercicio, 
es repetitivo o sucede en la infancia. 

- Taquicardia ventricular no sostenida (TVNS). Se 
considera un factor de riesgo de MS, aunque no 
todos los estudios lo han demostrado 29. Intuiti-
vamente, se le otorga más peso a las TVNS más 
rápidas, prolongadas y frecuentes. Su valor pre-
dictivo positivo podría ser mayor en los pacien-
tes menores de 30 años 39. 

- Hipertro�a ventricular izquierda masiva (grosor 
≥ 30 mm 40). 

- Respuesta anómala de la presión arterial al ejer-
cicio 41. 

Criterios de riesgo potenciales

Se han descrito varios factores cuya relación con 
la MS en la MCH no es de�nitiva, pero que podrían 
resultar útiles en la valoración del riesgo individual 
de pacientes dudosos. 
- Aneurismas apicales en ventrículo izquierdo. 

Son poco frecuentes en los pacientes con MCH 
(en torno a un 2%) y aparecen en pacientes con 
hipertro�a apical o media. Un estudio puso de 
mani�esto una incidencia de MS o terapia apro-
piada del des�brilador en estos pacientes de un 
3.6% anual 42. 

- Obstrucción del TSVI. Es un predictor de pro-
gresión de insu�ciencia cardiaca y de morta-
lidad. Sin embargo, no todos los estudios han 
demostrado un incremento del riesgo de MS 



en pacientes con obstrucción signi�cativa del 
TSVI 43,44. 

- Realce tardío de gadolinio en la CMR: corres-
ponde a zonas de �brosis miocárdica. Algunos 
estudios han demostrado que su presencia se 
relaciona con un riesgo incrementado de MS 45. 
Sin embargo, el valor predictivo positivo del re-
alce es bajo, puesto que en torno al 60% de los 
pacientes lo presentan. Por ello, recientemente 
algunos autores proponen que debería utilizar-
se la extensión del realce en lugar de única-
mente su presencia. Un estudio ha objetivado 
un incremento lineal del riesgo con respecto al 
porcentaje de realce, de modo que un volumen 
de �brosis por resonancia del 15 % supone el 
doble de riesgo de MS 46. 

- Genotipo de alto riesgo: es posible que existan 
genotipos de mayor riesgo, pero los datos dis-
ponibles en la actualidad acerca de su relación 
con la MS son contradictorios 47. Por lo tanto el 
análisis genético no in�uye en la estrati�cación 
pronóstica ni en la selección de candidatos para 
implante de un DAI.

- Estadio terminal de la enfermedad con disfun-
ción ventricular (FEVI <50%). 

- Antecedente de ablación septal con alcohol. Las 
escaras producidas por esta ablación pueden 
provocar inestabilidad eléctrica en el miocar-
dio. De esta forma, se ha descrito una incidencia 
anual de eventos arrítmicos en pacientes some-
tidos a estos procedimientos de entre el 3 y el 
5 % 48,49. 

Estrati�cación de riesgo y tratamiento

Las terapias farmacológicas, incluida la amiodaro-
na, han fallado en la prevención de la muerte súbita 
en los pacientes con MCH 50, además de presentar 
un potencial efecto tóxico en pacientes tratados con 
esta medicación desde la juventud y durante largos 
periodos de tiempo. Por otro lado, la administra-
ción pro�láctica de betabloqueantes en pacientes 
jóvenes asintomáticos para reducir el riesgo de MS 
es a día de hoy una estrategia obsoleta. 

La única estrategia capaz de prolongar la vida y 
alterar la historia natural de la MCH es el implan-
te de un DAI 28. En un registro internacional multi-
céntrico 28 que incluyó a más de 500 pacientes con 
MCH considerados de alto riesgo de MS y a quie-
nes se les implantó un DAI, se mostró una tasa de 
terapias apropiadas por episodios de TV o FV del 
20% de todos los pacientes incluidos. La tasa anual 
de terapias apropiadas del DAI fue del 11% en los 
pacientes con DAI por prevención secundaria fren-
te a un 4% en aquéllos incluidos por prevención 
primaria. Otros trabajos independientes en varios 

países han mostrado resultados similares en cuan-
to a la e�cacia de los des�briladores. 

Existe un acuerdo general en cuanto a la indica-
ción de implante de DAI en prevención secundaria 
en los pacientes con MCH 29. Sin embargo, la selec-
ción de los candidatos en pacientes en prevención 
primaria es más controvertida. El estudio electro�-
siológico para inducción de arritmias ventriculares 
no se recomienda en la práctica clínica dado su 
coste y sobre todo su escasa especi�cidad para la 
toma de decisiones. 

Pese a la di�cultad para realizar una correcta es-
trati�cación del riesgo, se ha considerado razona-
ble implantar un DAI en prevención primaria en 
pacientes con antecedentes familiares de muerte 
súbita, con grosor del septo interventricular mayor 
a 30 mm o con síncope atribuible a la MCH 51,52. En 
pacientes que solo presenten como factores de 
riesgo TVNS o una respuesta anómala de la pre-
sión arterial con el ejercicio, se podría considerar 
el implante de un DAI si además presentan alguno 
de los de�nidos como posibles factores de ries-
go, por ejemplo, presencia de realce tardío de ga-
dolinio en la CRM. En cualquier caso la decisión 
debe individualizarse en cada paciente. Recien-
temente, las últimas guías de manejo de la MCH 
de la Sociedad Europea de Cardiología 19, a�rman 
que este abordaje presenta varias limitaciones al 
realizar una estimación del riesgo relativo y no 
absoluto y no tener en cuenta el peso variable de 
cada factor individual. Además, algunos factores 
de riesgo como el grado de hipertro�a ventricu-
lar, se consideran variables binarias cuando están 
asociadas con un incremento continuo del riesgo. 
En este contexto, los autores de las recientes guías 
proponen un modelo de predicción del riesgo de 
MS obtenido de un estudio retrospectivo multicén-
trico de 3675 pacientes 53 desarrollado y validado 
en base a variables que se han asociado con un 
incremento del riesgo de MS en al menos alguna 
publicación, excluyendo la respuesta anómala de 
la presión arterial en el ejercicio como factor de 
riesgo. El modelo estima el riesgo individual a 5 
años de un paciente. La fórmula utilizada es la si-
guiente: 

Probabilidad de MS a 5 años: = 1 – 0.998exp(índice pronóstico)

Índice pronóstico =
[0.15939858 x máximo grosor de pared (mm)] - 

[0.00294271 x máximo grosor de pared2 (mm2)] + 

[0.0259082 x diámetro AI (mm)] +

[0.00446131 x máx (reposo/Valsalva) gradiente TSVI (mmHg)] + 

[0.4583082 x Hª familiar de MS] + 

[0.82639195 x TVNS] +

[0.71650361 x síncope inexplicado] - 

[0.01799934 x edad en la evaluación]
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En cuanto al implante de DAI en prevención pri-
maria en base a este modelo, las guías recomien-
dan que si el riesgo de MS a 5 años es < 4%, no 
estaría indicado, si se encuentra entre el 4 y el 6% 
se podría considerar y si es > 6% estaría indica-
do. Estas recomendaciones han sido matizadas 
en las guías europeas de manejo y prevención de 
las arritmias ventriculares, recientemente publica-
das 54. En estas guías se plantea que en los pacien-
tes con un riesgo calculado a 5 años inferior al 4%, 
también podría contemplarse el implante de un 
DAI cuando coexistan otros hallazgos clínicos con 
valor pronóstico.

La fórmula de estrati�cación de riesgo no ha sido 
validada en pacientes con edad inferior a 16 años. 
Así, en los pacientes pediátricos, se recomendaría 
el implante de un DAI en prevención secundaria 
y en prevención primaria ante la presencia de ≥ 2 
factores de riesgo infantil. Además, se podría indi-
car de forma individualizada ante la presencia de 
un factor de riesgo.

Sin embargo, no todos los autores están de acuer-
do con este modelo y a�rman que no ha sido va-
lidado en estudios que hayan evaluado el riesgo 
de muerte súbita de forma individual 55. De hecho, 
el modelo europeo de estimación de riesgo ha 
sido testado clínicamente en una cohorte de 1629 
pacientes. En los pacientes que evolutivamente 
presentaron eventos arrítmicos (muerte súbita y 
choques apropiados por el DAI), únicamente un 
20% presentaban un riesgo a 5 años superior al 
6% (criterio para la indicación del DAI). En este es-
tudio, el score de riesgo europeo no predijo even-
tos arrítmicos ni fue útil para guiar la decisión de 
implantar un DAI 56. 

Otro aspecto que puede generar controversia 
son las indicaciones en niños o adolescentes por 
el riesgo de efectos no deseados en el paciente. 
En concreto, los pacientes más jóvenes portadores 
de DAI presentan una incidencia alta de descargas 
inapropiadas debidas a arritmias supraventricula-
res y �brilación auricular 57. Además, en la evolu-
ción pueden presentar complicaciones del cable 
endovascular que incluyen la infección y la fractura 
del mismo y que pueden requerir la extracción y 
explante del dispositivo 58.

Actualmente, se dispone del DAI subcutáneo que 
evitaría las complicaciones relacionadas con el ca-
ble endovascular. Sin embargo, en los pacientes 
con MCH, la e�cacia y la seguridad podría estar 
comprometida por la propia hipertro�a ventricu-
lar izquierda que podría incrementar el umbral 
de des�brilación y por las anomalías en el ECG 
que podrían predisponer a sobredetección de la 

onda T y descargas inapropiadas. Un reciente es-
tudio retrospectivo observacional 59 ha comparado 
la e�cacia y seguridad de los DAI subcutáneos 
implantados en 99 pacientes con MCH respecto a 
una cohorte de 773 pacientes con miocardiopatía 
dilatada isquémica y no isquémica y obtiene resul-
tados similares en cuanto al éxito de la descarga 
en el test de des�brilación en el momento del im-
plante, en la e�cacia de la descargas por las arrit-
mias clínicas presentadas en la evolución y en la 
incidencia de descargas inapropiadas. Actualmen-
te, la indicación de DAI subcutáneo en las guías 
europeas de práctica clínica es IIb 19. 

Finalmente, los datos publicados en la literatu-
ra en cuanto a la ablación con catéter de los pa-
cientes con TV y MCH son escasos. Se ha descrito 
que la e�cacia puede ser mayor en pacientes con 
aneurismas apicales del ventrículo izquierdo 60. No 
obstante, se requiere más información acerca de 
esta técnica en la MCH, por sus peculiaridades, es-
pecialmente por el engrosamiento de las paredes 
miocárdicas que pueden di�cultar y empeorar los 
resultados a medio-largo plazo de la ablación.

ARRITMIAS SUPRAVENTRICULARES EN 
LA MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA

La miocardiopatía hipertró�ca se asocia de for-
ma frecuente con arritmias supraventriculares que, 
además, motivan un gran número de consultas e 
ingresos hospitalarios. 

Síndrome de Wolff Parkinson White

La asociación entre la MCH y la presencia de vías 
accesorias es conocida desde hace décadas 61. Se 
ha descrito al respecto la presencia de mutacio-
nes relacionadas con la presencia de hipertro�a 
ventricular izquierda progresiva, vías accesorias 
(en ocasiones múltiples), trastornos de la conduc-
ción auriculoventricular y una elevada incidencia 
de arritmias auriculares. Estas mutaciones se han 
relacionado con el gen PRKAG2 y constituyen un 
problema metabólico más que estructural y con-
dicionan una hipertro�a ventricular izquierda pro-
gresiva relacionada con un acúmulo de glucógeno 
a nivel de los miocitos ventriculares. El fenotipo 
de estos pacientes, idéntico al de los pacientes 
con MCH, hace que estos pacientes sean errónea-
mente diagnosticados de una MCH 62. A diferencia 
de los pacientes con MCH, los pacientes afecta-
dos por mutaciones en PRKAG2 evolucionan con 
mucha frecuencia a una miocardiopatía dilatada 
a edades precoces, de forma muy similar a otros 
trastornos de almacenamiento del glucógeno 63. 

Por otra parte la presencia de vías accesorias en 
estos pacientes también parece debida a la mar-



cada hipertro�a de los miocitos por acúmulo de 
glucógeno, de forma que distorsiona la anatomía 
de los anillos auriculoventriculares permitiendo la 
conducción de impulsos desde las aurículas a los 
ventrículos. Por tanto tampoco se trataría de ver-
daderos haces musculares que enlazan aurículas 
y ventrículos sino más bien de miocitos muy hi-
pertró�cos que logran contactar entre sí a ambos 
lados de los anillos valvulares 63. 

Fibrilación Auricular

La FA es la arritmia más frecuente en la MCH. 
De hecho, en las guías de práctica clínica existe 
la recomendación de realizar una monitorización 
electrocardiográ�ca ambulatoria semestral en 
aquellos pacientes con una aurícula izquierda di-
latada (diámetro > 45 mm) que aún permanezcan 
en ritmo sinusal 19. La incidencia de FA en pacien-
tes con MCH se ha estimado en un 22-28% 15,64, se-
gún las distintas series. La FA constituye un factor 
pronóstico importante en la MCH ya que se asocia 
con un incremento de eventos tromboembólicos, 
de ingresos por insu�ciencia cardiaca e, incluso, 
de mortalidad. 

El riesgo de eventos tromboembólicos es espe-
cialmente elevado en los pacientes con MCH. Una 
revisión sistemática de 33 estudios en los que se 
incluyeron 7381 pacientes 65 describió una inci-
dencia de eventos tromboembólicos del 27%. Ante 
este elevado riesgo, actualmente se recomienda 
iniciar tratamiento anticoagulante oral en todos los 
pacientes con MCH y FA 19. 

La FA se asocia también a un incremento del ries-
go de sufrir descompensaciones de insu�ciencia 
cardiaca 66. También se ha relacionado la aparición 
de angina y síncope con los episodios de FA, todo 
ello relacionado principalmente con la pérdida 
de la contribución auricular, el acortamiento de la 
diástole y la irregularidad de los ciclos cardiacos 
en un corazón hipertró�co, con un elevado grado 
de disfunción diastólica. El riesgo de empeora-
miento clínico relacionado con la FA es mayor en 
pacientes que presenten obstrucción a nivel del 
TSVI 66. 

La edad y el tamaño de la aurícula izquierda son 
los principales factores que predisponen a la apa-
rición de FA en pacientes con MCH. Así, el tamaño 
de la AI ha sido considerado como el mayor de-
terminante para la aparición de FA en pacientes 
con MCH, tomando como punto de corte un diá-
metro anteroposterior mayor de 45 mm 65. Otros 
factores relacionados con la aparición de FA son 
la elevación del Pro-BNP, la hipertro�a ventricular 
izquierda, la presencia de �brosis miocárdica en la 

CRM, el síndrome de apnea-hipopnea del sueño y 
la presencia de obstrucción en el TSVI.

El manejo de la FA en pacientes con MCH se 
debe basar en tres objetivos: 
1. Prevenir los eventos tromboembólicos, asegu-

rando un correcto tratamiento anticoagulante en 
todos los pacientes que no presenten un riesgo 
de sangrado muy elevado e individualizando 
el riesgo en éstos. No se recomienda aplicar el 
score CHA2DS2-VASC y no existe una clara pre-
ferencia por los antagonistas de la vitamina K o 
los nuevos anticoagulantes orales. 

2. Asegurar un adecuado control de la frecuencia 
cardiaca durante los episodios de FA, adminis-
trando fármacos frenadores del nodo AV, ya sean 
β-bloqueantes o antagonistas del calcio no dihi-
dropirínicos. 

3. Valorar la pertinencia de realizar una estrategia 
de control del ritmo con fármacos antiarrítmicos 
y/o mediante una aproximación invasiva.

Parece razonable que en pacientes con MCH en 
los que la FA se asocia con un incremento notable 
de los síntomas y de los eventos adversos se in-
tente realizar una estrategia de mantenimiento del 
ritmo sinusal, salvo en aquéllos con edad avanza-
da, comorbilidad asociada importante o marcada 
dilatación de la AI. La amiodarona es el fármaco 
antiarrítmico de elección en base a pequeños es-
tudios que han demostrado su superioridad frente 
a otros fármacos antiarrítmicos 67. Otras opciones 
farmacológicas que han mostrado algún bene�cio 
clínico son el sotalol 68 y la disopiramida, empleada 
también como tratamiento sintomático de la obs-
trucción a nivel del TSVI 22. Sin embargo, el inicio 
de las arritmias a una edad temprana hace que la 
exposición a la amiodarona pueda ser muy prolon-
gada, aumentando el riesgo de toxicidad. Por otra 
parte, la naturaleza evolutiva de la MCH hace que 
la e�cacia de los fármacos antiarrítmicos sea esca-
sa a largo plazo. 

Estas características de la FA en el seno de la MCH 
hacen que el mantenimiento del ritmo mediante 
estrategias no farmacológicas sea especialmente 
atractivo 69. Se ha demostrado que la ablación de 
FA en pacientes con MCH es una alternativa viable 
mostrando una tasa de mantenimiento del ritmo 
sinusal del 66%. En pacientes con FA paroxística 
los resultados son más favorables, logrando una 
supervivencia libre de FA del 72-75% 69-74, mien-
tras que en los pacientes con FA no paroxística 
los resultados son más modestos. La ablación con 
catéter se ha asociado a una mejoría de la clase 
funcional, con una menor necesidad en el uso de 
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fármacos antiarrítmicos y una menor sintomatolo-
gía y duración de los paroxismos de FA 72. 

Recientemente se ha comparado la e�cacia de 
la ablación de FA en pacientes con y sin MCH 69. 
En este trabajo se observó, durante un seguimien-
to medio de 50 meses, una supervivencia libre de 
arritmias signi�cativamente mayor en los pacien-
tes sin MCH (64% Vs 48%, p=0,005). Los factores 
que más se asociaron con la recurrencia arrítmi-
ca fueron la presencia de obstrucción en el TSVI 
(HR 4,3; p<0,0001), una presión AI >12 mmHg 
(HR 3,1;p=0,005) y la dilatación de la AI (HR 1,06 
por cada mm de diámetro anteroposterior de AI; 
p=0,04). Las causas que se postulan para explicar 
la mayor tasa de recurrencias en la MCH son va-
rias: en primer lugar el disarray y la �brosis pue-
den ejercer como focos de origen de episodios de 
FA fuera de las venas pulmonares 73, en segundo 
lugar, el mayor grosor de la pared auricular podría 
di�cultar la creación de lesiones transmurales e�-
caces a nivel del antro de las venas pulmonares, lo 
que justi�caría la elevada tasa de reconexión ob-
servada en los pacientes con MCH. Por último, la 
hipertro�a de la pared auricular junto con la sobre-
carga hemodinámica podrían acortar el período 
refractario auricular y causar una dispersión de la 
repolarización que favorecería la aparición de FA. 
Todos estos factores justi�carían los datos publica-

dos con repetición de la ablación en casi el 50% de 
los pacientes 74.

Actualmente, las guías de práctica clínica aconse-
jan la ablación de FA en pacientes con MCH en los 
casos en que la FA no puede controlarse con fár-
macos o éstos se asocien a efectos adversos que 
impiden su utilización (Recomendación IIa-B) 19.

Finalmente y a pesar de los escasos datos publi-
cados, se podría valorar la realización de una ciru-
gía de Maze en los pacientes con MCH obstructiva 
y antecedentes de FA en los que se haya indicado 
una miectomía quirúrgica 1.

CONCLUSIONES

La MCH en una enfermedad genética con una ex-
presión fenotípica y clínica muy heterogénea. Los 
pacientes con MCH sufren con frecuencia la pre-
sencia de arritmias, tanto auriculares como ventri-
culares. De todas ellas, la FA es la más frecuente y 
afecta a más del 20% de los pacientes con MCH. 
Las arritmias ventriculares son las más graves y 
pueden manifestarse en forma de muerte súbita 
El tratamiento de los pacientes con MCH incluye el 
control de los síntomas, la estrati�cación de riesgo 
para de�nir el riesgo de muerte súbita y valorar la 
posible indicación de un DAI, así como el tratamien-
to de la FA y la prevención del tromboembolismo.
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INTRODUCCIÓN

La miocardiopatía dilatada (MCD) es la más co-
mún entre las miocardiopatías, y se caracteriza por 
una dilatación de ventrículo izquierdo o biventri-
cular y deterioro de la función sistólica. La preva-
lencia de esta patología es desconocida. Existen 
posibles factores etiológicos subyacentes como 
valvulopatías, etilismo, hipertensión, embarazo, o 
infecciones entre otros, pero en la mayoría de los 
casos no puede identi�carse una relación causal 
segura, por lo que se clasi�can como miocardio-
patía dilatada idiopática, habiéndose implicado 
también factores predisponentes de base gené-
tica, autoinmune o metabólica 1. No es infrecuente 
que la dilatación uni/biventricular preceda amplia-
mente a los signos y síntomas de insu�ciencia car-
diaca, pero un aspecto común de la miocardiopatía 
dilatada es su propensión a desarrollar arritmias 
de cualquier tipo y especí�camente taquiarritmias 
ventriculares y muerte súbita, cuyo riesgo viene 
determinado fundamentalmente por la causa y se-
veridad de la MCD 2. Algunas etiologías concretas, 
como la miocardiopatía en la sarcoidosis y ciertas 
miocardiopatías familiares, pueden presentar arrit-
mias malignas desde etapas tempranas del curso 
de la enfermedad 3.

Genética

Existe cada vez más evidencia de que un alto 
porcentaje de las miocardiopatías dilatadas son 
determinadas por una base genética. Entre las po-
blaciones occidentales con MCD se calcula que 
en el 25-40% puede existir una enfermedad fami-
liar 4. Debe recordarse, por tanto, que una historia 
familiar de muerte súbita prematura, enfermedad 
del sistema de conducción, o una miopatía es-
quelética pueden acompañar la presencia de una 
miocardiopatía. Las arritmias de los pacientes con 
miocardiopatía dilatada familiar suelen ser equi-
valentes a las formas adquiridas: defectos en la 
conducción auriculoventricular e intraventricular, 
arritmias ventriculares y �brilación auricular entre 
otras. Se han identi�cado más de 20 mutaciones en 

genes que codi�can proteínas del citoesqueleto, el 
núcleo celular y el sarcómero 5,6. Una de las muta-
ciones más importantes (30%) se halla en el gen 
lamina A/C (LMNA), que codi�ca una proteína que 
se expresa en casi todos los tipos de células y cuya 
función es contribuir a la integridad del núcleo 
proporcionándole soporte mecánico. Otros genes, 
como MYH7 y TNNT2, previamente identi�cados 
como causantes de la miocardiopatía hipertró�ca, 
también pueden causar MCD 7. Así mismo, se ha 
descrito recientemente la relación entre miocar-
diopatía dilatada con disfunciones del canal de so-
dio relacionadas con ciertas mutaciones en el gen 
SCN5A 8. Existen varios patrones de transmisión de 
las formas familiares: 
a. Enfermedad autosómica dominante, de la cual 

se han identi�cado locus en varios cromosomas 
(actina, desmina, lamina A/C, deltasarcoglucano)

b. Enfermedad ligada al cromosoma X, donde se 
ha descrito el gen de la distro�na como causa 
de la enfermedad. Las mutaciones directas en el 
gen de la distro�na provocan distro�a muscular 
de Duchenne o de tipo Becker, que afectan tan-
to al músculo cardiaco como al esquelético (sin 
embargo, las mutaciones en este gen no suelen 
causar miocardiopatía dilatada)

c. Enfermedades mitocondriales, las cuales afec-
tan normalmente a otros órganos además del 
miocardio. 

La caracterización genética en las miocardiopa-
tías familiares no sólo posibilita la identi�cación de 
sujetos susceptibles o afectados por estas patolo-
gías, sino que puede permitir implementar tera-
pias preventivas que limiten el desarrollo de dilata-
ción ventricular, insu�ciencia cardiaca y arritmias. 
En este sentido, datos recientes han mostrado una 
susceptibilidad aumentada a eventos arrítmicos 
en pacientes con MCD y mutaciones relacionadas 
con lamina A/C 9. No obstante, dado que se trata de 
una patología compleja, la utilidad clínica del aná-
lisis genético es limitada. 

BRADIARRITMIAS Y TRASTORNOS DE 
CONDUCCIÓN

Los pacientes con MCD pueden exhibir disfun-
ción sinusal, trastorno de conducción auriculoven-
tricular de diverso signi�cado, y bloqueo de rama. 
Las implicaciones clínicas de algunas de estas 
alteraciones pueden ser graves, ya que en estos 
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pacientes una enfermedad severa del His-Purkin-
je puede ser causa de bloqueo AV paroxístico y 
muerte súbita. Cualquier miocardiopatía puede 
afectar al sistema de conducción pero estos tras-
tornos son especialmente prevalentes en ciertas 
formas familiares de MCD como las miocardiola-
minopatías (mutaciones de lamina A/C), enferme-
dades mitocondriales (síndrome Kearns-Sayre), 
enfermedades in�ltrativas como la amiloidosis, y 
en la enfermedad de Fabry.

La identi�cación de un trastorno de conducción 
AV signi�cativo en un adulto joven debe plantear 
la posibilidad de una miocardiopatía familiar o 
in�amatoria. En una revisión reciente de bloqueo 
AV en pacientes menores de 55 años, Kandolin y 

cols. 10 encontraron que la sarcoidosis cardiaca o la 
miocarditis de células gigantes representaban el 
25% de la etiología. Dado que muchos pacientes 
con MCD y trastornos de conducción presentan 
un riesgo asociado de taquiarritmias ventriculares 
y muerte súbita, la indicación de marcapasos por 
bradiarritmias debe ser replanteada y considerar 
en su lugar el implante de des�brilador convencio-
nal (DAI) o asociado a resincronización (DAI-TRC). 

ARRITMIAS AURICULARES

La MCD dilatada puede asociarse a distintos tipos 
de taquiarritmias supraventriculares como la ex-
trasistolia auricular, taquicardia auricular, �utter y 
�brilación auricular (FA). Esta última arritmia con-

Figura 1. Mujer joven con FEVI 45% y leve diltación ventricular. Taquicardia de comportamiento incesante al 
ingreso mediada por una vía accesoria oculta con tiempos largos de conducción. Aunque la clínica era poco 
llamativa, tras la ablación todos los parámetros se normalizaron en dos meses



lleva un potencial de taquimiocardiopatía en cier-
tos casos, habiéndose demostrado que la ablación 
de venas pulmonares resulta de idéntica efectivi-
dad en tales circunstancias 11. En algunos pacien-
tes, una taquicardia auricular de comportamiento 
incesante puede causar disfunción ventricular sig-
ni�cativa. En una serie de taquicardias auriculares 
focales de origen en orejuela derecha e izquierda 
se comprobó una alta incidencia de comporta-
miento incesante y, en consecuencia, de disfunción 
ventricular izquierda 12. Tras la ablación exitosa, la 
función ventricular se normalizó en el 97% de ca-
sos en una media de 3 meses. No obstante, a pesar 
de la recuperación de la funcionalidad ventricular, 
algunos pacientes siguen evidenciando a largo 
plazo cambios macro/micro estructurales en el 
ventrículo como �brosis difusa mucho después de 
la cura arrítmica, indicando que la recuperación 
puede ser incompleta 13. 

La interacción causal entre taquiarritmia y mio-
cardiopatía puede ser ocasionalmente difícil de 
de�nir, ya que diversos mecanismos de arritmias 
pueden originar disfunción ventricular y/o la pro-
pia miocardiopatía provocar taquiarritmias que 
agraven clínicamente su evolución. Este aspecto 
debe tenerse presente en la valoración de ciertos 
pacientes en quienes la clínica de palpitaciones 
puede estar ausente, como sucede por ejemplo 
en las taquicardias incesantes mediadas por vías 
accesorias con tiempos largos de conducción y 
propiedades decrementales (tipo Coumel), ya 
que algunos de estos individuos conviven y están 
habituados a ritmos anormalmente rápidos y la 
taquimiocardiopatía suele descubrirse de forma 
circunstancial (Figura 1). El tratamiento farmacoló-
gico de las arritmias auriculares suele estar limita-
do por los deletéreos efectos inótropos negativos 
de muchos antiarrítmicos, existiendo en la práctica 
pocas alternativas a la amiodarona.

El �utter auricular es también una arritmia fre-
cuentemente observada en pacientes con MCD. 
Se trata habitualmente de �utter derecho istmode-
pendiente. Sus posibilidades terapéuticas de abla-
ción del istmo cavotricuspídeo superan el 90-95%, 
si bien algunos de éstos acabarán desarrollando 
también FA 14,15. Como antes se ha mencionado, 
el �utter auricular es un ejemplo clásico en este 
contexto de interacción entre arritmia y miocardio-
patía: la macroreentrada ístmica del �utter puede 
estar relacionada con cambios estructurales de la 
aurícula derecha en la miocardiopatía y a su vez 
la rápida respuesta ventricular consecuencia del 
�utter auricular acentúa la MCD. Esta posibilidad 
viene favorecida por un entorno adrenérgico de-
rivado de insu�ciencia cardiaca y la probable res-

puesta ventricular elevada (2:1) del �utter en tales 
circunstancias. El ejemplo que se ilustra (Figura 2) 
muestra un �utter auricular en un paciente de 47 
años con MCD y fracción de eyección de ventrícu-
lo izquierdo (FEVI) del 25%. Se sospechó origen 
etílico y componente de taquimiocardiopatía; tras 
retorno a ritmo sinusal la función ventricular rápi-
damente si sitúo en 40% y tras consolidar después 
el abandono de ingesta etílica la función ventricu-
lar prácticamente se normalizó meses después, 
no habiendo presentado recurrencia de �utter en 
casi 3 años de seguimiento. En la MCD también 
pueden darse formas atípicas de �utter, pero son 
inusuales. Cuando se trata de �utter izquierdo: por 
macroreentrada en torno a venas pulmonares, ani-
llo mitral, techo de aurícula izquierda tras ablación 
previa de FA, lo más probable es que se trate de 
taquimiocardiopatía y no de una arritmia relacio-
nada con MCD.

La FA es, por el contrario, más frecuente en el 
contexto de MCD 16. Diversos estudios epidemio-
lógicos han con�rmado que entre 30-40% de los 
pacientes con insu�ciencia cardiaca de cualquier 
causa desarrollarán FA en el decurso de su enfer-
medad, siendo además su presencia indicativa de 
una morbilidad y mortalidad aumentadas 17,18. En 
un estudio del remodelado eléctrico auricular en 
pacientes con fallo izquierdo se comprobó que la 
FA se relacionaba con la presencia de anomalías 
estructurales auriculares -aumento de �brosis- y 
de cambios en la electro�siología auricular -con-
ducción lenta y heterogénea- así como áreas difu-
sas de bajo voltaje en ambas aurículas 19,20.

Dado el riesgo embólico de la FA en los pacien-
tes con MCD, la anticoagulación debe plantearse 
de inmediato, y en un segundo término concretar 
la estrategia de control del ritmo vs control de fre-
cuencia. Aunque esta arritmia se ha asociado con 
una morbimortalidad aumentada, los intentos de 
control del ritmo con antiarrítmicos no han demos-
trado bene�cios en estudios clínicos aleatoriza-
dos 21. Hay que señalar, no obstante, que la inca-
pacidad de mantener el ritmo sinusal puede ser 
un marcador de enfermedad más avanzada, y que 
puede existir en los ensayos clínicos parcialidad 
derivada de una mayor aceptación de entrada en 
dichas series por parte de pacientes con FA menos 
sintomática 22. Recientemente, un estudio clínico de 
pacientes con disfunción ventricular e insu�cien-
cia cardiaca randomizados a ablación con catéter 
vs control de frecuencia (estudio CAMTAF) 23 mos-
tró mejoría en la función ventricular, capacidad 
funcional y síntomas en el grupo tratado mediante 
ablación, siendo estos mismos datos con�rmados 
en una revisión sistemática y metanálisis 24. 
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El tratamiento farmacológico de estos pacientes 
está condicionado por las posibilidades de proa-
rritmia, lo que limita, en la práctica, la terapia al uso 
de amiodarona. Por otro lado y, como se ha men-
cionado previamente, en estos pacientes se hace 
imprescindible evitar un componente de taquimio-
cardiopatía que agrave la MCD, por lo que debe 
recurrirse a beta bloqueantes para conseguir un 
correcto control de frecuencia, a veces combina-
dos con digoxina. Los calcioantagonistas no cons-
tituyen primera elección por sus efectos inótropos 
negativos. 

ARRITMIAS VENTRICULARES

Los pacientes con MCD pueden desarrollar 
cualquier variedad de arritmias ventriculares in-
cluyendo extrasistolia ventricular, taquicardia 
ventricular monomorfa, taquicardia ventricular 
polimorfa y �brilación ventricular 25. La frecuencia 
de las arritmias aumenta con la severidad de la 
disfunción ventricular. La asistolia y la disociación 
electromecánica son también formas habituales 
de muerte, especialmente entre aquellos con fra-
caso cardiaco terminal. Aunque la probabilidad 

de muerte por fallo de bomba en lugar de muerte 
súbita arrítmica, aumenta con la severidad de los 
síntomas congestivos, la probabilidad de muerte 
súbita presumiblemente arrítmica se incrementa 
en paralelo a la clase funcional 26. Un conjunto de 
factores pueden invocarse como contribuyentes a 
la arritmogénesis en la MCD (Tabla I). La extrasis-
tolia ventricular (a menudo multifocal) se observa 
en 90% de pacientes con MCD, mientras que la TV 
no sostenida se evidencia en al menos la mitad de 
los pacientes 27. Los mecanismos de arritmia no es-
tán completamente caracterizados en esta entidad, 
siendo la actividad desencadenada la causa más 
probable de la extrasistolia ventricular. La TV mo-
nomorfa sostenida es menos frecuente en la MCD 
que en la cardiopatía isquémica posinfarto; cuan-
do se desarrolla suele relacionarse en un 80% con 
reentrada en torno a cicatriz, siendo en el restante 
20% atribuible a otros mecanismos como la reen-
trada rama-rama o a un automatismo aumentado,28. 
En otros casos, las alteraciones iónicas como la hi-
perpotasemia relacionada con el tratamiento con 
antagonistas de aldosterona o la disfunción renal 

Figura 2. Flutter auricular en un paciente de 47 años con MCD y FEVI 25%. Se sospechó origen etílico de la 
miocardiopatía, y posible componente de taquimiocardiopatía por respuesta rápida del �utter. Tras retorno a 
ritmo sinusal y abandono de ingesta etílica la función ventricular se normalizó, no habiendo presentado recu-
rrencia de �utter en casi 3 años de seguimiento.



pueden desencadenar tanto bradiarritmias como 
taquiarritmias ventriculares polimorfas.

SUSTRATO ANATÓMICO DE LAS 
ARRITMIAS VENTRICULARES EN MCD

Diversos factores contribuyen al desarrollo del 
sustrato arritmogénico como la reducción en el nú-
mero de miocitos contráctiles, la �brosis intersticial 
y perivascular, la presencia de focos de necrosis, 
etc. Los patrones de escara en la MCD di�eren de 
los observados en la cardiopatía isquémica pos-
tinfarto 29. En ésta, la cicatriz tiende a ser extensa, 
relacionada con la distribución coronaria y de lo-
calización subendocárdica o transmural. Estudios 
de necropsia en MCD han puesto de mani�esto 
que sólo 14% de los casos evidenciaban cicatriz 
extensa 30. En la mayoría, el patrón observado era 
el de múltiples focos parcheados de �brosis que 
se evidenciaban histológicamente en 35% de las 
secciones del ventrículo derecho y en el 57% de 
las del izquierdo, siendo más evidentes en ciertas 
áreas como el septo interventricular. La resonan-
cia magnética (RM) con gadolinio ha contribuido 
a la caracterización de este sustrato, con�rmando 
la presencia de �brosis habitualmente en estrías 
longitudinales intramurales que pueden represen-
tar hasta el 10% de la masa ventricular, y locali-
zación predominante en segmentos basales del 
ventrículo izquierdo con distribución principal in-
tramiocárdica y epicárdica 31. Aunque no es típico 
de la MCD grandes áreas de cicatriz, sí es carac-
terístico de este sustrato encontrar extensas áreas 
de �brosis intersticial. Tales haces de tejido �broso 
pueden representar barreras de conducción intra-
miocárdica y originar fragmentación y potenciales 
tardíos, especialmente en ciertos tipos de miocar-
diopatías (Figura 3).

 La relación entre �brosis y arritmogénesis se ha 
documentado en varios estudios al demostrar que 
el patrón de distribución de aquella y su extensión 
son predictores de arritmias ventriculares tanto es-
pontáneas como inducibles con independencia de 
la función ventricular. La localización precisa de la 
cicatriz (endocárdica, intramural o epicárdica) re-
percute de forma directa en las posibilidades de 
éxito terapéutico intervencionista mediante abla-
ción. Aunque la RM con realce tardío de gadolinio 
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Figura 3. Imagen de resonancia magnética con 
realce tardío de gadolinio que evidencia una es-
cara anteroseptal de distribución principalmente 
epicárdica en una paciente con miocardiopatía 
dilatada 

Tabla I. Factores contribuyentes más signi�cativos en la arritmogénesis de la MCD.

Factores contribuyentes a la arritmogénesis en la MCD

Hipopotasemia, hipomagnesemia (diuréticos)

Aumento catecolaminas circulantes

Elevado tono simpático

Fibrosis / cicatriz miocárdica

Retrasos en conducción His-Purkinje

Dilatación auricular y ventricular

Fármacos: antiarrítmicos, digoxina, simpatomiméticos

Postpotenciales, sobrecarga diastólica de Ca++

Acortamiento de periodos refractarios por estiramiento �brilar
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es la prueba que permite la caracterización anató-
mica precisa del sustrato arritmogénico 32, el aná-
lisis del ECG basal (Figura 4) puede orientarnos 
desde el principio en la localización de la escara 
en este sustrato de miocardiopatía no isquémica 33. 

ELECTROFISIOLOGÍA DE LAS 
ARRITMIAS VENTRICULARES EN MCD

La existencia de áreas de �brosis intersticial fa-
vorece la anisotropía en la conducción del impul-
so eléctrico y contribuye al desarrollo de retrasos 
de conducción y bloqueos funcionales causantes 
de taquiarritmias por mecanismo de reentrada. La 
caracterización del sustrato electro�siológico de 
las taquicardias ventriculares en la MCD se debe 

a los datos obtenidos mediante los sistemas de na-
vegación electroanatómica para su mapeo y abla-
ción, en los que la cicatriz se de�ne como áreas 
de voltaje < 0,5 mV en registros bipolares. En este 
sentido, varios estudios han subrayado el papel del 
sustrato anatómico en la electro�siología de las TV 
de la MCD 34,35. Dichos estudios han coincidido en 
el hallazgo de: 
a. Regiones con�uyentes de electrogramas anor-

males en la mayoría de los pacientes con TV, 
cuya localización suele ser en área septal ante-
rior o lateral basal de ventrículo izquierdo, adya-
cente al anillo valvular mitral

b. El origen de las TV suele estar en relación con 
áreas de bajo voltaje
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Figura 4. Patrones electrocardiográ�cos en ritmo sinusal sugestivos de localización de escara anteroseptal 
(arriba) o inferolateral (abajo) en miocardiopatía dilatada no isquémica. Olóriz y cols. 33



c. La escara adyacente al anillo valvular puede si-
tuarse en endocardio pero suele ser más exten-
sa en el epicardio. 

Olóriz y cols. 36 han publicado recientemente que 
cicatrices de localización anteroseptal e inferola-
teral representan el sustrato arritmogénico fun-
damental de las MCD. La presencia de una TV de 
con�guración BRI con eje inferior era predictora 
de cicatriz anteroseptal, con un valor predictivo 
positivo 100%, mientras que dicho valor se reduce 
al 89% en una con�guración BRD y eje superior 
para una cicatriz inferolateral. En esta serie, las TV 
originarias de la cicatriz inferolateral habitualmen-
te requerían ablación epicárdica. Por el contrario, 
las relacionadas con cicatriz anteroseptal tenían 
con frecuencia un origen intramural y su aborda-
je se realizaba desde raíz aórtica o endocardio 
izquierdo anteroseptal, pero no desde epicardio. 
En dicho estudio, los subtipos de escara inferola-
teral mostraban más frecuentemente potenciales 
tardíos desde epicardio y la tasa de recurrencia 
arrítmica post ablación fue menor. Finalmente, en 
un 10% de casos puede existir un sustrato intramu-
ral aislado, con�nado al septo y con capacidad de 

generar múltiples TV de variable con�guración no 
mapeables.37.

TAQUICARDIA VENTRICULAR POR 
REENTRADA RAMA-RAMA (TVRR)

Un aspecto especí�co a tener en cuenta en los 
pacientes con MCD es el diagnóstico de TVRR, ha-
biéndose descrito la inducción de este mecanismo 
de reentrada en hasta 1/3 de pacientes con distin-
tos tipos de MCD no isquémica, especialmente en 
el seno de distro�a miotónica 38. Suele tratarse de 
taquicardias rápidas (> 200 lpm) y frecuentemen-
te sincopales 39. En ritmo sinusal, el ECG muestra 
típicamente conducción lenta en His-Purkinje que 
se mani�esta en forma de retraso en conducción 
interventricular o BRI (Figura 5). La taquicardia clá-
sicamente incorpora ambas ramas: la derecha en 
sentido anterógrado (de ahí que el patrón de la ta-
quicardia sea con�guración BRI) y la izquierda en 
el retrógrado 40. Aunque la TVRR suele eliminarse 
fácilmente mediante ablación de la rama derecha, 
debe tenerse presente que en el 60-70% de estos 
pacientes coexisten otros mecanismos de TV ha-
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Figura 5: Taquicardia ventricular por reentrada rama-rama. A: taquicardia a 220 lpm en paciente de 76 años 
con MCD y síncope. B: ritmo basal (FA permanente) en mismo paciente. Tras implante de DAI presentó re-
currencias de misma morfología que en A; tras ablación rama derecha no volvió a recurrir dicha TV en > 10 
años de seguimiento.
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bituales en la MCD y, por tanto, un des�brilador 
estará indicado 41. En tal sentido, y dada la clásica 
presencia de trastorno de conducción con BRI ba-
sal deberá plantearse DAI-TRC.

ESTRATIFICACIÓN DE RIESGO

No disponemos de protocolos �ables de estrati-
�cación de riesgo en estos pacientes 42. Los pre-
dictores de evolución global como la fracción de 
eyección, volumen telediastólico ventricular iz-
quierdo, edad avanzada, hiponatremia, hipoten-
sión, FA, etc también predicen muerte súbita y ge-
neralmente re�ejan severidad de la enfermedad, 
pero no predicen especí�camente muerte arrít-
mica y no resultan útiles en pacientes con enfer-
medad menos severa 43. Aunque la utilización de 
la FEVI como base fundamental de decisiones clí-
nicas presenta serias limitaciones, se acepta en la 
práctica que una FEVI ≤ 35% constituye el criterio 
primario de implante de des�brilador en preven-
ción primaria de muerte arrítmica. No obstante, 
factores clínicos como la clase funcional, historia 
de insu�ciencia cardiaca, edad, TV no sostenidas, 
trastorno de conducción intraventricular, FA y otros 
in�uyen en el riesgo arrítmico y total, mejorando el 
valor pronóstico de una función ventricular depri-
mida. Igualmente, en los últimos años, se ha venido 
con�rmando en varios estudios el valor predicti-
vo de técnicas de imagen como la RM con realce 
tardío en pacientes con miocardiopatía dilatada no 
isquémica 44. En una serie de 141 pacientes estu-
diados por Hombach y cols. los predictores de mal 
pronóstico (muerte cardiaca) fueron una duración 
QRS >110 ms, presencia de comorbilidades (dia-
betes mellitus), y realce tardío de gadolinio en la 
resonancia 45. 

En pacientes con MCD el síncope se asocia con 
aumento del riesgo de muerte súbita cardiaca in-
dependientemente del mecanismo causante del 
síncope, habiéndose observado que la incidencia 
de descargas apropiadas de des�brilador es simi-
lar entre los pacientes con síncope y los de pre-
vención secundaria 46,47. Tanto la extrasistolia ven-
tricular como la TV no sostenida se correlacionan 
con la severidad de la enfermedad y son marca-
dores sensibles pero poco especí�cos. Sin embar-
go, se ha sugerido que las TVNS puede ser más 
especí�ca en aquellos con mejor FEVI, habiendo 
detectado una similar incidencia de arritmias ma-
lignas en pacientes con TVNS y FEVI > 35% que 
en FEVI < 35% sin/con TVNS. La aplicabilidad clí-
nica de otros parámetros como la alternancia de 
onda T, prolongación o dispersión del intervalo QT, 
etc en la estrati�cación de riesgo es también muy 
limitada. 

El papel del estudio electro�siológico para este 
cometido es secundario dado la baja inducibilidad 
de TV en los pacientes con MCD, su baja reprodu-
cibilidad, y el bajo valor predictivo de la TV induci-
da mediante estimulación programada. Gatzoulis y 
cols. 48 han publicado recientemente los hallazgos 
de la estimulación programada ventricular en 158 
pacientes con MCD sin historia de taquiarritmias 
ventriculares sostenidas. Se indujo TV sostenida en 
13%, �utter ventricular en 6% y TV polimorfa/FV 
en 9%. Recibieron un DAI 41 de los 44 pacientes 
con arritmias inducibles y 28 de los no inducibles. 
En un seguimiento medio de 42 meses, 73% de 
quienes habían presentado arritmias inducibles 
que portaban DAI sufrieron taquiarritmias termi-
nadas por el dispositivo, en comparación con 18% 
de quienes siendo portadores de DAI no habían 
presentado arritmias inducibles en el estudio. En 
conjunto, aunque la inducción mediante esta téc-
nica de una TV sostenida incrementa el riesgo de 
muerte arrítmica, en la mayoría de los pacientes 
que eventualmente morirán repentinamente la 
prueba no inducirá TV. En el paciente asintomático 
con MCD, la FEVI y la presencia de TV en Holter 
constituyen los predictores de mayor signi�cado y 
utilidad clínica. Como se ha mencionado, la exten-
sión de la �brosis miocárdica en la RM se relaciona 
con la incidencia de taquiarritmias ventriculares 
de diverso signi�cado en el seguimiento. 

TRATAMIENTO 

El uso de betabloqueantes e iECA mejora la mor-
talidad total en pacientes con insu�ciencia cardia-
ca y reduce el riesgo de muerte súbita cardiaca 49. 
Por contra, el uso de antiarrítmicos para preven-
ción primaria en pacientes con MCD no mejora la 
supervivencia y no se recomienda. En pacientes 
con arritmias ventriculares sintomáticas, la amio-
darona suele ser el fármaco de elección por su 
ausencia de efectos hemodinámicos negativos 
relevantes. Una cantidad de extrasístoles ventricu-
lares y TVNS por encima del 10-20% de comple-
jos puede acentuar la miocardiopatía y agravar la 
disfunción ventricular. La disminución de la carga 
arrítmica por medios farmacológicos o interven-
cionistas debe plantearse en tales casos. La amio-
darona puede mejorar la calidad de vida en pa-
cientes portadores de des�brilador que presentan 
descargas apropiadas frecuentes al reducir el nú-
mero de choques, ya que tanto el sotalol como la 
amiodarona pueden prolongar la longitud de ciclo 
de la taquicardia e incrementar la probabilidad de 
su interrupción mediante sobreestimulación. En 
conjunto, aunque la amiodarona puede mejorar la 
mortalidad y reducir la incidencia de muerte súbi-



ta, es inferior a la terapia con DAI para la preven-
ción secundaria. 

ABLACIÓN CON CATÉTER EN MCD

En los últimos años se ha sugerido la indicación 
de ablación de TV en los pacientes con MCD que 
presentan un primer episodio arrítmico en conjun-
ción con implante de DAI; no obstante, la mayoría 
de las indicaciones de ablación con catéter en los 
pacientes con MCD se realiza en el contexto de 
descargas frecuentes del DAI e ine�cacia de trata-
miento antiarrítmico. Tampoco es inusual la abla-
ción de focos ectópicos ventriculares cuya extra-
sistolia frecuente se considera un agravante de la 
disfunción ventricular 50. En este sustrato y, dada la 
previsible evolución del proceso miopático y su 
difícil estrati�cación de riesgo, el implante de DAI 
no suele ser alternativa a un tratamiento ablativo 
exitoso, sino su complemento terapéutico, al me-
nos en la mayoría de los casos. El plan de abordaje 
intervencionista debe iniciarse idealmente con un 
documento electrocardiográ�co de la TV en ECG 
de 12 derivaciones 51 y una caracterización del sus-
trato arrítmico mediante RM de realce tardío que 
permita de�nir con precisión el tejido cicatrizal, 
dado que la mayoría de tales TV se originan en 
circuitos localizados en estas áreas 52. No debe ob-
viarse el análisis del ECG ya que puede aportar 
información tanto sobre el área de interés como de 
su localización endo/epicárdica 53.

En pacientes con TV estables se puede iniciar el 
mapeo de la activación endocárdica y realizar las 
maniobras habituales de encarrilamiento y pace-
mapping en las áreas de localización frecuente de 
estas TV: en torno al anillo mitral. Sin embargo, la 
mayoría de los pacientes con MCD presentan TV 
inestables o no sostenidas y su caracterización se 
realiza en ritmo sinusal mediante mapeo del sus-
trato basado en la identi�cación de electrogramas 
locales anómalos (fraccionados, multipotenciales, 
de componentes tardíos) y en la localización de 
áreas de electrogramas de baja amplitud (mapeo 
de voltaje) 54. Este mapeo de sustrato previo a la 
inducción de la TV permitirá minimizar el tiempo 
necesario en arritmia para acabar de de�nir sus 
características antes de iniciar las aplicaciones de 
RF. Aunque no es típico de la MCD grandes áreas 
de cicatriz, si es característico de este sustrato en-
contrar extensas áreas de �brosis intersticial. Tales 
haces de tejido �broso pueden representar barre-
ras de conducción intramiocárdica y originar frag-
mentación y potenciales tardíos, especialmente en 
ciertos tipos de miocardiopatías. La identi�cación 
de potenciales aislados en los puntos críticos de 

ablación se asocia a un mejor resultado a corto y 
medio plazo 55.

Mapeo de voltaje electroanatómico

El mapeo de voltaje en ritmo sinusal y/o en es-
timulación ventricular demuestra en estos pacien-
tes un área de electrogramas anormales general-
mente modesta, que raramente supera el 25% de 
la super�cie endocárdica del ventrículo izquierdo, 
habitualmente cerca de la base, en torno a aorta y 
mitral con extensión apical desde allí. El área de 
escara (de�nida como < 0,5 mV) representa apro-
ximadamente un 27% del sustrato endocárdico to-
tal anómalo. Desde el punto de vista electro�sioló-
gico, la salida miocárdica del circuito de estas TV 
suele corresponderse con éstas áreas basales de 
electrogramas anómalos. 

Tras la construcción de un mapa de voltaje endo-
cárdico en ritmo sinusal se intenta la inducción de 
la TV mediante estimulación programada. No es 
inusual en este sustrato la inducción de varias mor-
fologías, siendo de gran importancia la documenta-
ción de la taquicardia ventricular clínica, si bien hay 
que asumir que alguna de las inducidas pueden 
ser clínicas en el futuro. En cualquier caso, el ma-
peo se dirige entonces a todas las TV monomorfas 
sostenidas inducibles hemodinámicamente tolera-
das para identi�car sitios con actividad presistóli-
ca o mediodiastólica. El circuito puede acabar de 
determinarse mediante maniobras de encarrila-
miento con fusión oculta y otras. En casos de TV no 
toleradas hemodinámicamente el pace-mapping 
puede ayudar a regionalizar el área de interés. 

Mapeo epicárdico

Cuando el mapeo y ablación endocárdica son 
inefectivos debe considerarse el abordaje epi-
cárdico, ya que este acceso se estima necesario 
en el 30% de casos (Figura 6). De hecho, dada la 
frecuente necesidad de un acceso epicárdico en 
la ablación de TV en MCD, probablemente la es-
trategia más e�caz y e�ciente sea la punción pe-
ricárdica antes de administración de heparina, 
especialmente cuando los datos del ECG y las 
técnicas de imagen apoyan el origen epicárdico 
de la taquicardia. Así, cuando la RM evidencia una 
gran escara epicárdica y el ECG apoya ese origen 
tiene más sentido comenzar por un mapeo des-
de epicardio. En abordaje epicárdico, las TV más 
frecuentemente se relacionan con tejido cicatrizal 
que se extiende a lo largo de porciones basales 
laterales de ventrículo izquierdo. La aplicación de 
energía puede verse limitada por la proximidad de 
vasos coronarios o del nervio frénico. El sustrato 
intramural es más común –como se ha menciona-
do antes- en escaras que afectan septo basal y re-
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gión periaórtica. Aunque la aplicación de RF des-
de ambos lados de septo puede resultar exitosa, lo 
cierto es que este sustrato conlleva una alta tasa de 
resultados parciales.

Para las TV sostenidas y mapeables la ablación se 
focaliza en istmos críticos del circuito de reentra-
da de�nidos mediante las técnicas antes referidas 
de activación, encarrilamiento y pace-mapping. 
En casos de TV no mapeables se realizan aplica-
ciones lineales guiadas por mapeo de sustrato y 
pace-mapping en el entorno del borde de la cica-
triz. El uso de catéteres irrigados es imprescindi-
ble por la mayor extensión intramiocárdica de su 
lesión, habitualmente con ajustes de aplicación 
de energía de 30-35 W y caída de impedancia de 
10 Ω. En el punto de interrupción de la TV suele 
continuarse el pulso hasta completar 1,5-2 minutos. 

El objetivo del procedimiento de ablación sería 
la ausencia de inducibilidad de toda TV sostenida. 
La tasa de éxito de la ablación depende de la lo-
calización del sustrato y éste puede ser endocár-
dico, intramural o epicárdico; en general la tasa de 
éxito es menor que en TV de sustrato isquémico. 
En centros experimentados, se ha comunicado 
ausencia de inducibilidad post ablación de estas 
TV en un 38-67% de los pacientes, siendo la induc-
ción predictora de recurrencia clínica 56. La tasa de 

complicaciones mayores (taponamiento, embolia, 
muerte) de la ablación de TV en MCD se estima 
en menos del 5%.

PREVENCIÓN DE MUERTE SÚBITA EN 
MCD

En prevención primaria, una serie de ensayos clí-
nicos han comparado la terapia de DAI (sola o en 
combinación con CRT) contra placebo o amioda-
rona en pacientes con MCD. Algunos de éstos se 
llevaron a cabo en un tiempo en el que la terapia 
farmacológica óptima estaba en evolución y mos-
traban limitaciones en su diseño y seguimiento 
para encontrar diferencias signi�cativas en super-
vivencia. En este contexto, cuatro estudios (CAT, 
AMIOVIRT, DEFINITE, y SCD-HeFT) 57 examinaron 
el efecto de terapia con DAI convencional para la 
prevención primaria de muerte súbita. Otro es-
tudio, el COMPANION 58, comparó DAI-TRC, MP-
TRC, y amiodarona en pacientes con insu�ciencia 
cardiaca avanzada (clase III-IV) y wQRS > 120 ms. 
En algunos ensayos como el CAT, AMIOVIRT, DE-
FINITE sólo se incluyeron pacientes con MCD no 
isquémica, mientras que en el SCD-HeFT y COM-
PANION se incluyeron pacientes con disfunción 
ventricular de origen tanto isquémico como no is-
quémico. El SCD-HeFT 59 fue uno de los estudios 
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Figura 6. Mapeo epicárdico (NavX) de una TV en un paciente con MCD idiopática; se registra un amplio po-
tencial tanto en taquicardia ventricular (TV) como en ritmo sinusal (RS) en el punto de interrupción de�nitiva 
de la arritmia a los 3 segundos del inicio del pulso de radiofrecuencia. El mapeo previo en la vertiente endo-
cárdica de esta área había mostrado potenciales aislados pero de menor amplitud y las aplicaciones habían 
sido ine�caces



de mayor trascendencia para establecer las Guías 
clínicas actuales en este contexto. Se aleatoriza-
ron 2521 pacientes con disfunción ventricular de 
origen isquémico y no isquémico (Clase NYHA 
II-III) y FEVI < 35% a recibir placebo, amiodaro-
na, o un DAI. En este estudio, el dispositivo era un 
modelo monocameral programado en exclusiva 
para choques de alta energía –se excluyeron tera-
pias de estimulación antitaquicardia. A los 5 años 
de seguimiento, se obtuvieron unas reducciones 
de mortalidad absoluta y relativa en el grupo DAI 
comparado con placebo del 7,2% y del 23% res-
pectivamente (p=0.007). Un análisis conjunto de 
los datos disponibles de estos cinco ensayos de 
prevención primaria totaliza 1854 pacientes con 
MCD no isquémica, y muestra una reducción es-
tadísticamente signi�cativa del 31% en mortalidad 
total a favor del DAI respecto a terapia farmacoló-
gica. En la actualidad, se considera indicación de 
implante DAI (Clase I) para un paciente con MCD 
con clase funcional II ó III con FEVI ≤ 35% a pesar 
de tratamiento farmacológico óptimo.

Los pacientes con MCD y clase funcional I de 
NYHA tienen una baja mortalidad y el teórico 
efecto bene�cioso esperado con el tratamiento de 
DAI sería moderado; este grupo de pacientes no 
fueron incluidos en los estudios aleatorizados que 
constituyen las bases de las indicaciones actuales. 
En el otro extremo de clase funcional, los pacientes 
en grado IV de NYHA suelen tener una esperanza 
de vida inferior a 12 meses y la implantación de un 
DAI no está indicada. No obstante, en un paciente 
en que �nalmente se consigue su alta y estabili-
zación en Clase III puede plantearse el implante 
preventivo. Aquellos enfermos con insu�ciencia 
cardiaca grave a la espera de un trasplante cardia-
co presentan alto riesgo de muerte súbita y el im-
plante de un DAI es razonable (indicación de clase 
IIa) para quienes se encuentran a la espera de un 
trasplante cardiaco y no están hospitalizados. Final-
mente, las Guías también consideran (Clase IIa) el 
implante de un DAI en los pacientes con MCD rela-
cionada con mutación LMNA y ciertos factores de 
riesgo clínicos: TVNS, FEVI < 45%, sexo masculino.

En lo referente a prevención secundaria, los pa-
cientes con MCD no isquémica y episodios pre-
vios de FV o TV sostenida mal tolerada presentan 
un riesgo arrítmico vital elevado y son candidatos 
a DAI. El tratamiento antiarrítmico no ha demostra-
do mejorar la supervivencia, y varios estudios han 
con�rmado que el bene�cio aportado por un DAI 
en el subgrupo de pacientes con MCD no isqué-
mica era de magnitud al menos similar al obtenido 
en el grupo de los pacientes con miocardiopatía 
de base isquémica. 

El síncope se asocia en los pacientes con MCD 
con un mayor riesgo de muerte súbita, indepen-
dientemente de la etiología y mecanismo de la 
pérdida de conciencia 60. Adicionalmente, tras el 
implante de un DAI, estos pacientes reciben des-
cargas adecuadas en número comparable a las que 
experimenta una cohorte de prevención secunda-
ria. Con estas consideraciones, las Guías actuales 
recomiendan el implante de un DAI como indica-
ción (Clase I) en la MCD tras una parada cardiaca, 
una TV sostenida o tras un síncope inexplicado con 
inducción de una TV o FV sostenida clínicamente 
relevante y hemodinámicamente signi�cativa en 
un estudio electro�siológico. En los pacientes sin 
arritmia inducible en dicha prueba, el tratamien-
to con DAI se considera razonable (Clase IIa) en 
aquellos con MCD, disfunción signi�cativa del ven-
trículo izquierdo y un síncope inexplicado.

Estimulación biventricular

Entre un 30-50% de pacientes con MCD presen-
tan trastorno de conducción intraventricular que 
ocasiona QRS > 120 ms, la mayoría con patrón de 
con�guración BRI. El consiguiente retraso en la 
contracción de pared libre de VI ocasiona su con-
tracción asíncrona respecto al septo con sus dele-
téreas consecuencias hemodinámicas que puede 
contrarestarse mediante terapia de resincroniza-
ción. Los pacientes con MCD están ampliamente 
representados en las series que han validado los 
efectos de esta terapia. El estudio CARE-HF in-
cluyó 813 pacientes (43% MCD) en clase III-IV 
FEVI < 35% y QRS > 120 ms 61. A los 2,5 años de se-
guimiento se detectó una reducción de mortalidad 
del 36% en el grupo randomizado a estimulación 
biventricular. En el estudio COMPANION, 1520 pa-
cientes en clase funcional III-IV, wQRS > 120 ms, in-
tervalo PR > 150 ms, y FEVI < 35% se aleatorizaron 
según diseño 1:2:2 a tratamiento farmacológico 
óptimo, MP-TRC, DAI-TRC. El 44% de los pacien-
tes tenían MCD no isquémica. En los grupos de 
MP-TRC y DAI-TRC se observó una reducción de 
mortalidad y hospitalización del 34% y 40% res-
pectivamente en comparación con el grupo de tra-
tamiento médico, con una reducción en mortalidad 
total de 36% para el grupo de DAI-TRC que alcan-
zó signi�cación estadística. Estudios más recientes 
han demostrado así mismo la utilidad de la terapia 
de resincronización en pacientes oligosintomáti-
cos con BRI y FEVI disminuida. 

La incidencia de arritmias en el seguimiento de 
los pacientes con MCD sometidos a estimulación 
biventricular y su relación con los parámetros fun-
cionales y las dimensiones del ventrículo izquier-
do no están totalmente establecidas. En un estudio 
de 269 pacientes (46% con MCD no isquémica) 
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sometidos a DAI-TRC por indicaciones estándar la 
incidencia de terapia apropiadas fue del 36% en 4 
años de seguimiento 62. El grupo con diámetro te-
lesistólico VI > 61 mm tuvieron una incidencia de 
arritmias ventriculares del 51% a 3 años, mientras 
que en el grupo con diámetro menor esa cifra fue 
del 26% (p=0.001). En este grupo con diámetro te-
lesístolico de VI < 61 mm los predictores en análisis 
multivariado de terapia apropiada fueron ausencia 
de tratamiento con betabloqueantes, FEVI < 20% e 
historia de TV sostenida.

La relación en ciertos pacientes entre terapia de 
resincronización y proarritmia ha sido reconoci-
da en los últimos años. El grupo de Della Bella 63 
ha publicado recientemente una serie de pacien-

tes con proarritmia (tormenta arrítmica) relacio-
nada con dicha terapia. En la mitad de los casos, 
la patogénesis de la miocardiopatía dilatada era 
idiopática y la proarritmia se correlacionaba con 
la posición del electrodo ventricular izquierdo en 
la cicatriz epicárdica. La ablación epicárdica en 
estas áreas resultó e�caz para el control de la tor-
menta arrítmica y conseguir el posterior retorno 
a una estimulación biventricular efectiva. Como 
implicaciones prácticas de estas observaciones, 
probablemente debe evitarse emplazar el elec-
trodo izquierdo en zonas de cicatriz y/o zonas de 
conducción lenta –localizables mediante técnicas 
de imagen preprocedimiento- o ante un intervalo 
S-QRS > 40 ms en el test de umbral. 
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INTRODUCCIÓN Y ASPECTOS 
GENERALES

La miocardiopatía restrictiva (MCR) es una altera-
ción primaria de la función diastólica causada por 
un trastorno en la dinámica del llenado ventricular, 
lo que resulta en un incremento de las presiones 
telediastólicas ventriculares y dilatación auricu-
lar. La función sistólica está preservada en la ma-
yoría de los casos, aunque depende de la causa 
subyacente 1. Los pacientes suelen presentar sig-
nos y síntomas de insu�ciencia cardiaca, con una 
elevada mortalidad y en muchos casos requieren 
trasplante cardiaco. En la práctica clínica es funda-
mental realizar un correcto diagnóstico diferencial 
con la pericarditis constrictiva, debido a la diferen-
te forma de tratamiento de ambas patologías. 

Las MCR pueden afectar al ventrículo izquierdo, 
al derecho o a ambos. Dependiendo de ello, la sin-
tomatología y los hallazgos en la exploración y téc-
nicas complementarias pueden ser distintos, pero 
en general los pacientes adultos presentan disnea, 
fatiga y baja capacidad funcional. Pueden tener 
palpitaciones y mareos en relación con arritmias 
supraventriculares, y no son infrecuentes las com-

plicaciones tromboembólicas como presentación 
inicial de la enfermedad. En niños se mani�esta 
más como retraso en el crecimiento, fatigabilidad 
y en ocasiones síncopes. A medida que progresa 
la enfermedad, aparecen signos de aumento de la 
presión venosa yugular, edemas periféricos, hepa-
tomegalia y ascitis 2. 

El ECG de la forma biventricular (la más frecuen-
te) suele presentar signos de dilatación muy impor-
tante de ambas aurículas. Es frecuente la desvia-
ción del eje eléctrico a la derecha y muchas veces 
existe un bloqueo de rama derecha o izquierda, 
aun cuando pueden verse signos de crecimiento 
ventricular izquierdo. La �brilación auricular (FA) 
se presenta en aproximadamente el 40%-50% de 
los casos 1. En la forma secundaria más frecuente, 
la amiloidosis, el ECG muestra voltajes disminui-
dos con ondas Q que sugieren necrosis miocár-
dica (pseudoinfarto), eje desviado a la izquierda, 
taquiarritmias y, frecuentemente, trastornos de la 
conducción 3.

La ecocardiografía constituye la base para el 
diagnóstico. Los criterios diagnósticos se basan en 
objetivar �siología ventricular restrictiva en pre-
sencia de volúmenes diastólicos ventriculares re-
ducidos (en uno o en ambos ventrículos), volúme-
nes ventriculares normales o reducidos y grosor 
ventricular normal 4. La función sistólica ventricular 
está preservada (aunque raramente la contractili-
dad es totalmente normal). La �siología restrictiva 
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Figura 1. Ecocardiograma 2D y Doppler tisular de un paciente con MCR. Se observa severa dilatación biauri-
cular, leve dilatación biventricular, y patrón de llenado ventricular izquierdo restrictivo. 
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puede presentarse en otras miocardiopatías como 
en la miocardiopatía hipertró�ca (MCH), dilatada 
(MCD) o enfermedades de depósito, como la ami-
loidosis, enfermedad de Fabry, hemocromatosis, 
etc. (Figura 1). 

La resonancia magnética es la mejor técnica para 
valorar la morfología del miocardio y el grosor del 
pericardio, así como la presencia y distribución de 
la �brosis miocárdica. Ante la sospecha, el estudio 
hemodinámico diagnostica la enfermedad (sobre 
todo la distingue de la pericarditis constrictiva) y, 
en algún caso, puede establecerse la etiología me-
diante una biopsia endomiocárdica.

Las MCR tienen, en general, mal pronóstico, en 
especial las formas in�ltrativas, que condicionan 
un pronóstico fatal a corto plazo desde que apa-
recen los síntomas. El trasplante cardiaco puede 
estar indicado en algunos casos. 

Las formas secundarias o no idiopáticas de mio-
cardiopatías son poco frecuentes, aunque es de 
vital importancia diagnosticarlas por su trascen-
dencia terapéutica. Conviene recordar que los ha-
llazgos sugestivos de cada etiología concreta no 
hay que buscarlos en el corazón, sino en el resto de 
órganos y sistemas. La miocardiopatía secundaria 
más frecuente en nuestro medio es la miocardio-
patía amiloidótica. También son relativamente fre-
cuentes en la práctica clínica las miocardiopatías 
sarcoidóticas, �brosis endomiocárdica, y debidas 
a radiación y antraciclinas 2 (Figura 2).

Dentro de la MCR idiopática se encuadra la forma 
familiar o hereditaria. La herencia autosómica do-
minante es la más habitual. Aunque una gran parte 

de los genes asociados a esta patología se asocian 
a otros tipos de miocardiopatías (especialmente 
MCH y MCD), también existen algunos relaciona-
dos principalmente con este fenotipo. La proba-
bilidad de detectar una mutación probablemente 
causal de la enfermedad en un paciente con sos-
pecha de MCR es desconocida, pero puede que 
se aproxime al 50% con los paneles actuales de 
ultrasecuenciación. El rendimiento diagnóstico po-
dría ser mayor en los casos con un fenotipo claro e 
historia familiar de la enfermedad. Los principales 
genes a estudio son: ACTC1, DES, GLA, MYBPC3, 
MYH7, MYL2, MYL3, TNNI3, TNNT2, TPM1, TTR 5,6,7. 
Recientemente se ha relacionado en un artículo a 
una mutación en Titina (TTN) como causante de 
MCR en una familia 8.

ARRITMIAS AURICULARES Y 
VENTRICULARES

Existe poca información en la literatura y pocas 
series tratan sobre la presencia o el tratamiento de 
arritmias en la MCR. 

Las arritmias supraventriculares, principalmente 
la FA, son en general muy frecuentes debido a la 
gran dilatación auricular y la �siología restrictiva 9. 
En la forma biventricular, la FA es muy frecuente, 
se presenta en aproximadamente el 40%-50% de 
los casos. Por el contrario, es menos frecuente en 
la forma aislada del VI (10-20%) y en la forma ais-
lada de VD (20-30%). Cuando la FA está presente 
se asocia a una alta incidencia de tromboembolias.

En la amiloidosis la presencia de síncope o 
presíncope es habitual y es el resultado de la com-
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Figura 2. Clasi�cación de la miocardiopatía restrictiva



binación de la disfunción autonómica (que estos 
pacientes suelen presentar) y/o arritmias en un 
corazón con poca reserva funcional. Los depósitos 
alteran la regulación adrenérgica del corazón, así 
como la regulación basal y la respuesta cardiaca 
a la estimulación neurohormonal 10. La aparición 
de síncope de esfuerzo tiene un pronóstico in-
fausto, ya que es un marcador de MCR grave y se 
asocia a una mortalidad elevada en los 3 meses 
siguientes, normalmente en relación con muerte 
súbita 11. Aunque las arritmias ventriculares son 
frecuentes, son causa infrecuente de síncope y no 
suelen ser el síntoma de presentación. Pese a lo 
que se piensa habitualmente, los bloqueos auricu-
loventriculares (AV) de alto grado y la disfunción 
sintomática del nodo son raros 12. Aunque el nodo 
sinusal puede estar afectado por los depósitos, los 
trastornos de la conducción son más propios del 
sistema His-Purkinje, con la función del nodo AV 
normalmente preservada. En ocasiones es nece-
saria la implantación de marcapasos de�nitivo por 
trastornos avanzados de la conducción. La muerte 

súbita, aunque frecuente en estos pacientes, suele 
deberse más a disociación electromecánica que al 
desarrollo de arritmias ventriculares 13. En series 
autópsicas el 15%-25% de los casos fallecieron sú-
bitamente. 

Mención especial merecen las desminopatías, un 
grupo de enfermedades raras producidas por mu-
taciones en el gen de la desmina, la gran mayoría 
autosómicas dominantes, caracterizadas por mio-
patía esquelética y miocardiopatía (principalmen-
te restrictiva) con arritmias o trastornos en la con-
ducción, debido a que la desmina es el principal 
componente de los �lamentos intermedios en el 
músculo cardiaco, esquelético y liso, y de las �bras 
de Purkinje. En un estudio reciente realizado en 
España, en una serie de 20 pacientes, 7/11 varones 
y 3/5 mujeres precisaron marcapasos por bloqueo 
AV a edades precoces, incluso 2 varones requirie-
ron resincronización ventricular y 3 des�brilador 
automático implantable (DAI) por taquicardias 
ventriculares no sostenidas 14 (Figura 3). 
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Figura 3. Evolución del ECG en 4 años (arriba 2006, abajo 2010) en un paciente con 
MCR por desminopatía. Se observa la llamativa disminución de los voltajes y la 
aparición de extrasistolia ventricular muy frecuente.  
 
 

Figura 3. Evolución del ECG en 4 años (arriba 2006, abajo 2010) en un paciente con MCR por desminopatía. 
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En la sarcoidosis, son manifestaciones clínicas 
frecuentes los síncopes (por trastornos de conduc-
ción o arritmias) y la muerte súbita (a veces como 
primera manifestación; en el 17% por arritmias 
ventriculares) 15. Los antiarrítmicos son poco útiles 
en estos pacientes que pueden precisar marca-
pasos de�nitivo o DAI por alto riesgo de muerte 
súbita 16.

En la hemocromatosis son menos frecuentes las 
arritmias supraventriculares, el bloqueo AV (no re-
lacionado directamente con los depósitos de hie-
rro), el síncope y la muerte súbita 17.

En la �brosis endomiocárdica el curso clínico es 
progresivo y el fallecimiento acontece por insu�-
ciencia cardiaca o muerte súbita, presumiblemen-
te arrítmica 18.

VALORACIÓN DIAGNÓSTICA Y 
ESTRATIFICACIÓN DEL RIESGO 
ARRÍTMICO:

La valoración y estrati�cación de riesgo arrítmico 
o de muerte súbita en la MCR no está claramente 
de�nida en la literatura ni hay guías clínicas al res-
pecto. Sin embargo, cualquiera de las siguientes 
pruebas puede y debe realizarse para una com-
pleta evaluación de la enfermedad, siempre orien-
tado a la sospecha etiológica subyacente e indivi-
dualizado para cada paciente: 

- Anamnesis y exploración física completa por 
aparatos.

- Analítica general que incluya CK
- Electrocardiograma
- Ecocardiograma
- Cardioresonancia magnética
- Holter ECG
- Ergometría
- Estudio hemodinámico
- Biopsia cardiaca (cuando hay sospecha de en-

fermedad in�ltrativa).
- Estudio genético.
Como la MCR, la MCH, la MCD e incluso la no 

compactada pueden estar causadas por mutacio-
nes en los mismos genes, la percepción que se te-
nía hace años de que eran miocardiopatías separa-
das y entidades clínicas y �siopatológicas distintas 
es actualmente difícil de sostener. En la práctica 
clínica encontramos con frecuencia fenotipos mix-
tos o solapados, incluso dentro de una misma fami-
lia afectada por la misma mutación. Por lo tanto, el 
diagnóstico de cualquiera de estas miocardiopa-
tías debe conducir al cribado familiar para descar-
tar un trastorno hereditario. La identi�cación y es-

trati�cación de riesgo de los familiares afectados 
es importante para evitar las complicaciones de la 
enfermedad y sobre todo disminuir la incidencia 
de muerte súbita 2.

TRATAMIENTO

Los diuréticos son útiles para disminuir la conges-
tión venosa sistémica, pero deben utilizarse con 
precaución porque reducen la presión de llenado 
ventricular y por consiguiente el gasto cardiaco 19. 

La digoxina debe utilizarse con precaución por 
su potencial arritmogenicidad especialmente en la 
amiloidosis 19, donde además al unirse a los depó-
sitos de amiloide, puede producirse intoxicación 
digitálica incluso con concentraciones séricas nor-
males. 

La aparición de FA es muy deletérea para estos 
pacientes, por lo que debe intentarse siempre que 
se pueda mantener el ritmo sinusal. Puede utilizar-
se la amiodarona para tal propósito 19. La ablación 
por radiofrecuencia de taquiarritmias auriculares 
no es a priori recomendable por la escasa posibi-
lidad de éxito y previsible alta tasa de recidivas, y 
sólo hay escasos casos publicados con cierto éxi-
to y a corto plazo 20. A tener en cuenta, además, la 
alta frecuencia de trastorno de la función sinusal 
y conducción AV, con la consiguiente necesidad 
de implante de marcapasos en una proporción im-
portante de pacientes, o incluso DAI en casos con 
arritmias ventriculares o riesgo de muerte súbita. 

Debido a la gran dilatación auricular debe consi-
derarse iniciar anticoagulantes orales de manera 
precoz, incluso antes de que se presenten arrit-
mias supraventriculares. 

En caso de MCR secundarias a amiloidosis u 
otras enfermedades in�ltrativas ya descritas pre-
viamente, pueden considerarse algunos tratamien-
tos especí�cos, pero en la mayoría de ocasiones la 
MCR tiene un mal pronóstico, salvo que al paciente 
se le realice un trasplante cardiaco 3.
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INTRODUCCIÓN

La Displasia Arritmogénica Ventricular Derecha 
(DAVD) o Cardiopatía Arritmogénica Ventricular 
Derecha (CAVD) es una entidad que se caracte-
riza por la sustitución progresiva de los miocitos 
normales por tejido graso y �broso, predominan-
temente en el ventrículo derecho (VD), y que se 
asocia a taquicardias ventriculares (TV) y muerte 
súbita en ausencia de cardiopatía isquémica. El 
término de “displasia” fue propuesto en 1982 tras 
observar la gran cantidad de grasa epicárdica e 
intramiocárdica presente en el VD sugerente de 
un defecto en el desarrollo del miocardio en dicho 
ventrículo. Sin embargo, actualmente se ha pro-
puesto el término “cardiopatía” por tratarse de una 
condición genéticamente predeterminada 1, 2. 

ETIOLOGÍA: ASPECTOS GENÉTICOS Y 
AFECTACIÓN FAMILIAR

La prevalencia de la DAVD varía según las series 
descritas y la zona geográ�ca estudiada, desde 
1/2000 hasta 1/10000. En las zonas donde se ha 
llevado a cabo un mayor estudio de la enferme-
dad, como Francia o el Véneto italiano, se estima 
una prevalencia de 1/5000. Tiene una transmisión 
autosómica dominante, con grados diferentes de 
penetrancia y expresión incompleta, y los estudios 
familiares han demostrado que tanto varones como 
hembras pueden portar y transmitir la enferme-
dad, con una incidencia familiar variable, pero que 
en general se sitúa en torno al 50%. Estudios de 
genética molecular han demostrado que la DAVD 
es una cardiopatía “desmosomal” resultado de de-
fectos en las proteínas de adhesión celular como la 
placoglobina, placo�lina-2, desmoplaquina, des-
mogleína-2 y desmocolina-2. En la actualidad se 
han descrito hasta 9 loci asociados con la enferme-
dad, con diferentes cromosomas afectos 3-4.

ANATOMÍA PATOLÓGICA

Macroscópicamente, se caracteriza por la pre-
sencia de tejido �bro-adiposo en zonas donde de-
bería de existir tejido miocárdico normal. Los cora-
zones afectos suelen presentar un aspecto dilatado 
y amarillento, con aumento de la grasa epicárdica, 
especialmente en el VD, encontrándose el ventrícu-
lo izquierdo (VI) aparentemente normal. La distri-
bución de las zonas displásicas suele ser regional, 
sobre todo en las fases iniciales, con tres zonas más 
comúnmente afectadas: el tracto de entrada y cara 
diafragmática, el ápex, y el infundíbulo del VD.

En el interior del miocardio, la afectación no es 
uniforme, con mayor presencia de tejido graso y 
�broso en el epicardio y mesomiocardio que en 
el endocardio. En formas avanzadas aparecen pa-
redes muy adelgazadas y con gran �brosis y es 
frecuente el hallazgo de deformidades en forma 
de aneurismas o saculaciones, formadas por una 
delgada capa de tejido �broso. En los cortes his-
tológicos, se observa la presencia de gran canti-
dad de tejido graso y �broso, con islotes de tejido 
miocárdico normal embebido entre tejido patoló-
gico. Estos miocitos muestran fenómenos de va-
cuolización y núcleos irregulares. Es también muy 
frecuente observar in�ltrados linfocitarios, lo que 
ha hecho que algunos autores aboguen por la teo-
ría in�amatoria como causa de la enfermedad, con 
destrucción miocitaria por miocarditis y sustitu-
ción por tejido �broso y graso. Todo ello sugeriría 
que quizás, más que un simple reemplazo de teji-
do miocárdico por tejido graso, pudiera haber una 
degeneración miocitaria progresiva y unos fenó-
menos de reparación alterados, con aparición de 
adipocitos y �broblastos. 

Formas histológicas

Aunque hoy en día se considera que para llevar 
a cabo el diagnóstico de DAVD es necesario que 
haya reemplazo �bro-graso, algunos autores de�-
nen dos formas histológicas, una exclusivamente 
grasa y otra �brograsa. Basso et al 3, en un estudio 
de 30 corazones con DAVD, encontró que el 40% 
presentaban el patrón graso, y el 60% el �brogra-
so. Este último presentaba en general paredes 
más delgadas y una mayor afectación del VI, con 
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gran desarrollo de aneurismas ventriculares, iden-
ti�cándose siempre focos parcheados de in�ltra-
dos in�amatorios. En el patrón graso, la pared era, 
en general, más gruesa, no había ningún caso de 
afectación del VI, y sólo el 8 % de los casos tenían 
aneurismas del VD. Otros estudios han demostrado 
diferencias mucho más signi�cativas, ya que sólo 
el patrón �brograso presentaba auténticas caracte-
rísticas de la enfermedad, con presencia de aneu-
rismas, paredes más delgadas y presencia de in-
�ltrados in�amatorios, ausentes en el patrón graso, 
encontrándose el VI afecto en la mayor parte de los 
casos y en ninguno de los casos con patrón graso. 
Por todo ello, se concluye hoy en día que la mera 
presencia de grasa in�ltrando el VD no debía de 
considerarse como algo patológico o, al menos, no 
como una forma de DAVD, y que para llevar a cabo 
el diagnóstico seguro de DAVD, deberíamos en-
contrar no sólo grasa, sino también tejido �broso.

Afectación ventricular izquierda

En la mayor parte de las series, hay datos compa-
tibles con afectación del VI en aproximadamente 
un 40% de los casos, aunque otros autores elevan 
esta proporción hasta el 70%. Cuando se afecta, 
aparece tanto en el septo como en pared libre, de 

manera difusa o regional, pero más frecuente en 
porciones posteroseptales o posterolaterales. Tam-
bién se afectan más las porciones subepicárdicas 
y meso-miocárdicas. En general, la edad de los 
pacientes con afectación del VI es mayor, lo que 
indicaría el carácter progresivo de la enfermedad, 
afectando primero al VD y más tardíamente al VI.

Otras Miocardiopatías arritmogénicas

Existirían diversas variedades de la forma “pura” 
de DAVD, descritas recientemente. Una de ellas 
es el denominado “Síndrome de Naxos”, presen-
te únicamente en la isla griega de Naxos. Tiene 
transmisión autosómica recesiva, y muy alta pe-
netrancia familiar. La clínica es similar a la forma 
“pura”, pero se acompaña de manifestaciones 
dérmicas (queratodermia palmo-plantar) y pelo 
lanoso. Su origen estaría en mercaderes venecia-
nos que conquistaron la isla de Naxos en el siglo 
XII. Otra entidad recientemente descrita es el “Sín-
drome de Carvajal”, descrito en Ecuador. Es simi-
lar a la enfermedad de Naxos, con las mismas ma-
nifestaciones dermatológicas, pero con afectación 
predominante del VI. En ambas entidades se han 
observado las mismas alteraciones en la desmo-
plaquina. 4.

Figura 1: ECG en TV y en ritmo sinusal de un paciente con DAVD.
Panel A: ECG mostrando TV sostenida a 170 lpm en paciente con DAVD mostrando típicamente morfología de 
bloqueo de rama izquierda como consecuencia de su origen en el VD.
Panel B: ECG en ritmo sinusal del mismo paciente mostrando los hallazgos típicos del ECG de la DAVD en un 
estadío avanzado de la enfermedad, nótese la presencia de ondas T negativas en precordiales, QRS ancho 
con imagen de BRD y onda épsilon visible de V1-V4.
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ASPECTOS CLÍNICOS

La DAVD afecta más frecuentemente a varones, 
con una proporción 2:1 con respecto a las muje-
res, y es más frecuente en jóvenes, con casi el 80% 
de los casos diagnosticados antes de los 40 años. 
La edad de comienzo de síntomas suele estar en 
torno a los 25-35 años. Hoy en día se cree que la 
DAVD se comienza a desarrollar en la infancia y 
adolescencia, con desarrollo progresivo de la en-
fermedad a medida que avanza la edad del pa-
ciente. 5. La característica fundamental de la DAVD 
es el desarrollo entre la segunda y cuarta década 
de la vida de arritmias ventriculares y muerte súbi-
ta, que pueden ser la primera manifestación 6. Las 
TV de los pacientes tienen típicamente morfología 
de bloqueo de rama izquierda (BRI), como conse-
cuencia de su origen en el VD (Figura 1). Algunos 
pacientes pueden tener varias morfologías de TV, 
debidas a la presencia de varios focos originarios 
de las mismas y la progresión de la enfermedad 
(Figura 2). La presencia de islotes de tejido �bro-
graso embebidos entre el miocardio normal favo-
rece el desarrollo de zonas de conducción lenta y 
de reentrada. Las arritmias frecuentemente se ven 
facilitadas por la actividad física o la hiperestimula-
ción catecolaminérgica, y hasta el 80 % de los pa-
cientes desarrollan extrasístoles ventriculares o TV 
durante el ejercicio. En otras ocasiones, se desa-

rrollan arritmias ventriculares rápidas/polimorfas, 
especialmente en las primeras fases de la enfer-
medad, donde hay una afectación generalmente 
más regional, con poca dilatación del VD. El origen 
de las mismas hay que buscarlo en varios facto-
res, como son la dispersión de la refractariedad 
y los diferentes grados de afectación entre el en-
docardio y el epicardio. Por todo ello, los síntomas 
son muy diversos, desde palpitaciones mal tolera-
das hasta síncope o muerte súbita. En los EEUU, 
la DAVD supone el 5% de las muertes súbitas en 
pacientes con menos de 65 años. En el Véneto ita-
liano, donde se ha llevado a cabo un estudio ex-
haustivo de la enfermedad, se considera la causa 
más frecuente de muerte súbita en pacientes por 
debajo de los 35 años, y es una de las más impor-
tantes en atletas jóvenes. En nuestro país, Aguilera 
y cols 7 estudiaron mediante necropsia 3346 casos 
de muerte súbita, encontrándose una incidencia 
del 0,7 % de DAVD, porcentaje que se elevaba al 
7% en pacientes menores de 35 años. El 52% falle-
ció mientras hacía alguna actividad deportiva y el 
38% había sufrido al menos un episodio sincopal. 
En el 10% de los casos había afectación familiar. 
Hoy en día, se estima que la tasa de mortalidad 
anual en la DAVD es del 3% sin tratamiento y del 
1% en pacientes con tratamiento, no portadores de 
un cardioversor des�brilador implantable (CDI). 

Figura 2: ECG de dos morfologías de TV inducidas en un paciente con DAVD sometidas a ablación.
Panel A: ECG mostrando TV típicamente con morfología de bloqueo de rama izquierda, positivo en cara infe-
rior y en I, y negativo en aVR.
Panel B: ECG mostrando otra TV con morfología de bloqueo de rama izquierda diferente al previo en precor-
diales, positivo en cara inferior y en aVR, y negativo en I.
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Los pacientes con DAVD pueden desarrollar di-
versos grados de insu�ciencia cardiaca, ya sea 
derecha o biventricular. Esto es más frecuente a 
partir de los 50-60 años. El mecanismo del fracaso 
derecho es la dilatación e hipofunción del VD debi-
do a la atro�a y adelgazamiento del mismo. Suele 
estar precedido por el desarrollo de bloqueo de 
rama derecha. Cuando el VI se afecta, el desarro-
llo de fracaso cardiaco biventricular depende del 
grado de extensión, y será mayor cuanto mayor es 
la extensión en el VI. 

Progresión de la enfermedad

Hoy en día se sabe que la enfermedad tiene un 
carácter progresivo, con una expresión genotípica 
desde el nacimiento, pero con expresión fenotípi-
ca tardía, con desarrollo en la adolescencia y ju-
ventud, donde es más frecuente la aparición de los 
primeros síntomas. Posteriormente, tendría un cur-
so lentamente progresivo en la mayor parte de los 
pacientes, aunque un grupo de ellos tendría una 
evolución mucho más rápida, con gran afectación 
global del VD y del VI en pocos años. Se desco-
nocen actualmente los factores genéticos o mo-
leculares que puedan hacer que unos pacientes 
evolucionen más rápidamente que otros, pues de 
hecho hay pacientes en los que la enfermedad ex-
perimenta un “silencio clínico” durante años, hasta 
que tardíamente vuelve a evolucionar. 

En un intento de sistematizar el seguimiento clí-
nico, se ha propuesto la existencia de cuatro fases 
en la enfermedad: Una primera fase “oculta”, ca-
racterizada por mínimas alteraciones del VD, en la 
cual la muerte súbita puede ser la primera mani-
festación clínica, sobre todo en pacientes jóvenes. 
Una segunda fase “arrítmica”, en la cual el VD se 
encuentra más globalmente afectado y hay una 
gran probabilidad de desarrollar arritmias ventri-
culares y síntomas derivados de las mismas. Una 
tercera de “progresión anatómica”, con afectación 
difusa de todo el VD y síntomas de fracaso cardia-
co derecho y arritmias ventriculares, con un VI li-
geramente afectado y una última fase “terminal”, 
con afectación biventricular extensa y disfunción 
de VD y VI, con síntomas de fracaso cardiaco bi-
ventricular y arritmias ventriculares o supraven-
triculares. Esta fase suele aparecer en pacientes 
mayores de 60 años 8.

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico de�nitivo exige la presencia histo-
lógica de reemplazo �bro-graso transmural en el 
VD en una necropsia, en la cirugía, o en una biop-
sia. Esto último no siempre es posible, por lo que el 
diagnóstico clínico se debe basar en la presencia 

de otros signos o síntomas sugerentes, que inclu-
yen desde el ECG a técnicas de imagen. Llevar a 
cabo estas técnicas arroja una serie de resultados 
que no siempre son los esperados o no tienen la 
su�ciente potencia diagnóstica, lo que hace que 
se pueda infraestimar la presencia de la enferme-
dad, especialmente en sujetos con formas poco 
desarrolladas. Es por ello que en 1994 un grupo 
de expertos del Working Group of Myocardial and 
Pericardial Disease de la Sociedad Europea de 
Cardiología (ESC) y de la “Internacional Federa-
tion and Society of Cardiology” (ISFC) de la Orga-
nización Mundial de la Salud (OMS) 9 propusieron 
unos criterios de consenso para su diagnóstico 
(electrocardiográ�cos, arrítmicos, morfológicos, 
histopatológicos y genéticos), dividiéndolos en 
criterios “mayores” o “menores”. La presencia 
de 2 criterios mayores, de un criterio mayor y 2 
criterios menores, o de 4 criterios menores se to-
maba como altamente especí�co de la presencia 
de DAVD. Sin embargo, se consideraba que estos 
criterios carecían de sensibilidad para identi�car 
formas menores o tempranas. En el 2010 se publi-
có una revisión de los Criterios Diagnósticos bus-
cando una mayor sensibilidad conservando la alta 
especi�cidad 10. (Tabla I).

Electrocardiograma

Las alteraciones en el ECG dependen de varios 
factores, como son el grado de extensión de la 
enfermedad, las zonas afectas (ápex, infundíbu-
lo, VI…) o la edad del paciente. Es por ello que la 
proporción de pacientes con ECG patológico es 
variable, y está en torno al 45-55% 11. La presen-
cia de T negativas en derivaciones precordiales 
de V1 a V3 en ausencia de bloqueo completo de 
rama derecha se considera, tras la última revisión 
de los criterios diagnósticos en 2010, un criterio 
mayor de gran utilidad en el diagnóstico de sos-
pecha de la DAVD. En todas las series publicadas 
es el dato más frecuentemente aportado, y la pro-
porción está entre el 40–100% aproximadamente. 
(Figuras 1 y 3). El signi�cado de estas ondas T ne-
gativas no está claro, pero posiblemente traducen 
las diferentes modi�caciones electro�siológicas 
en la repolarización por la presencia de los tejidos 
afectos. En algunos pacientes pueden observarse 
también alteraciones de la repolarización en otras 
derivaciones, especialmente en cara inferior. No 
hay relación clara entre la extensión de las ondas T 
negativas y el mayor o menor grado de afectación 
displásica. 

El siguiente dato más frecuente en el ECG es la 
presencia de diversos grados de bloqueo de rama 
derecha (BRD). Se considera actualmente criterio 
menor la presencia de un QRS >110 ms dado que 
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Tabla I. Criterios para el diagnóstico de la DAVD 2010

I. Disfunción global o segmentaria y alteraciones estructurales

Criterio Mayor Criterio Menor

Por ECO 2D
•	Acinesia, discinesia o aneurismas en segmentos de VD
•	Y uno de los siguientes en telediástole:

 - EPL TSVD ≥32 mm
 - EPC TSVD ≥36 mm
 - FE Simpson ≤33%

Por RM
•	Acinesia, discinesia o contracción disincrónica de VD
•	Y uno de los siguientes:

 -  VTDVD corregido por super�cie corporal 
≥110 mL/m2 (hombres) o ≥100 mL/m2 (mujeres)

 - FE de VD ≤40%
Por angiografía
•	 Acinesia, discinesia o aneurismas en segmentos 

de VD

Por ECO 2D
•	Acinesia, discinesia en segmentos de VD
•	Y uno de los siguientes en telediástole:

 - EPL TSVD ≥29 a <32 mm
 - EPC TSVD ≥32 a <36 mm
 - FE Simpson >33% a ≤40%

Por RM
•	Acinesia, discinesia o contracción disincrónica de VD
•	Y uno de los siguientes:

 - VTDVD corregido por super�cie corporal 
≥100 a <110 mL/m2 (hombres) o ≥90 a <100 
mL/m2 (mujeres)

 - FE de VD >40% a ≤45%

II. Caracterización tisular de las paredes

•	  Presencia de reemplazo �broso del miocardio en 
la biopsia endomiocárdica con <50% de miocitos 
residuales con o sin reemplazo graso

•	Presencia de reemplazo �broso del miocardio en 
la biopsia endomiocárdica con 50-65% de miocitos 
residuales con o sin reemplazo graso

III. Alteraciones de la Repolarización

•	T negativas en derivaciones precordiales derechas 
(V1-V2-V3), en pacientes mayores de 14 años, en 
ausencia de bloqueo de rama derecha

•	T negativas en derivaciones V1 y V2, en pacientes 
mayores de 14 años, en ausencia de bloqueo de 
rama derecha o en V4-V6

•	T negativas en derivaciones V1-V4, en pacientes 
mayores de 14 años, en ausencia de bloqueo de 
rama derecha.

IV. Alteraciones de la Despolarización / Conducción

•	Ondas epsilon en derivaciones precordiales V1 a 
V3

•	  Potenciales tardíos en el ECG de promediado de 
señales

•	  QRS �ltrado ≥114 ms
•	  Duración de la porción terminal del QRS≥55 ms 

desde el nadir de la S

V. Arritmias

•	TV sostenida o no sostenida con imagen de blo-
queo de rama izquierda con eje superior

•	TV sostenida o no sostenida con morfología de 
TSVD

•	  Extrasistolia ventricular recuente (>500/24 h en 
registro Holter)

VI. Historia Familiar

•	Caso familiar de primer grado con�rmado por 
criterios diagnósticos

•	Caso familiar de primer grado con�rmado por 
autopsia o cirugía

•	 Identi�cación de una mutación asociada a DAVD en 
un paciente en estudio

•	Caso familiar de primer grado no con�rmado por 
criterios diagnósticos

•	Historia familiar de muerte súbita prematura (< 35 
años) y sospecha de DAVD

•	Caso familiar de segundo grado con�rmado por 
autopsia o criterios diagnósticos

EPL: eje paraesternal largo. EPC: eje paraesternal corto. TSVD: tracto de salida de ventrículo derecho. VTDVD: volumen telediastólico de ventrí-
culo derecho
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se puede observar BRD en sujetos sanos sin car-
diopatía. La incidencia es muy variable según las 
series y puede depender de la edad y el tipo de 
pacientes incluidos. En general, en torno al 10-20 % 
tienen BRD completo y del 20 al 60 % BRD incom-
pleto, y en la mayor parte de las series publicadas 
hay una tendencia a la presencia de un QRS lige-
ramente ensanchado. Un dato muy especí�co es 
el hallazgo de la denominada “onda épsilon”, que 
consiste en una serie de potenciales fragmentados 
de baja amplitud que se pueden registrar en deri-
vaciones V1 a V3, y que re�ejan la activación tardía 
de algunas zonas del VD afectas por la displasia. 
Su presencia es muy especí�ca de DAVD, por lo 
que se considera un criterio mayor. Su aparición 
en las diversas series publicadas es diversa, pero 

puede aparecer hasta en un 30% de los pacientes. 
(Figura 3) Se considera que su aparición depende 
del grado de extensión de la displasia, siendo más 
frecuente en formas avanzadas. La presencia de un 
bajo voltaje en las diferentes derivaciones se con-
sidera un dato de afectación importante en el VD 
y VI, con gran atro�a y dilatación, lo que reduce la 
amplitud general del QRS. El ECG de promediado 
de señales suele ser patológico en la mayor par-
te de los casos, existiendo una buena correlación 
entre la presencia de potenciales tardíos y la onda 
épsilon. 

Biopsia endomiocárdica

El diagnóstico mediante biopsia, que con�rmaría 
la presencia de la enfermedad, está limitado por 

Figura 3: ECG en ritmo sinusal de un paciente con DAVD mostrando los hallazgos típicos del ECG de la DAVD: 
ondas T negativas de V1 a V4, QRS > 120 ms con imagen de boqueo de rama derecha, onda épsilon (* detalle 
ampliado de V1 mostrando la onda épsilon).y bajo voltaje en las derivaciones de los miembros.

Figura 4: Ecocardiograma transtorácico en plano de cuatro cámaras de un paciente con DAVD mostrando un 
VD dilatado con saculaciones aneurismáticas en su pared lateral y ápex.
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varias circunstancias 12,13. La naturaleza segmen-
taria y parcheada de la DAVD puede hacer que 
se tomen muestras de zonas no afectas, como fre-
cuentemente sucede en el septo interventricular. 
Por otro lado, la biopsia endomiocárdica es un pro-
cedimiento invasivo con un riesgo signi�cativo de 
perforación, especialmente si se toman muestras 
de pared libre de VD. 

Ecocardiografía

El ecocardiograma es útil en la evaluación tan-
to del VD como del VI para el diagnóstico de la 
DAVD 14. El hallazgo más frecuente es la presencia 
de un VD globalmente hipoquinético y dilatado, 
aunque podemos encontrar una amplia gradación 
de estos hallazgos en los pacientes estudiados. Los 
hallazgos más sugestivos son la dilatación del VD, 
la presencia de zonas discinéticas o el hallazgo de 
aneurismas, especialmente en cara inferior. Debe-
mos de hacer varios cortes que incluyan el tracto 
de entrada del VD y el infundíbulo, debido a la na-
turaleza segmentaria de la patología. La presencia 
de cualquier zona de disquinesia o de anormali-
dad en el movimiento de algún segmento del VD 

debe de hacer sospechar la presencia de displa-
sia (Figura 4).

Angiografía de VD

La ventriculografía derecha se sigue consideran-
do por muchos grupos la técnica de referencia 
para la valoración de la función del VD y el diag-
nóstico de esta entidad 15. El VD se visualiza bien 
mediante angiografía en proyección oblicua ante-
rior derecha 30-45º, y en proyección oblicua an-
terior izquierda 60º, con el �n de poder analizar 
las zonas más comúnmente afectadas, como son 
el tracto de entrada, el ápex y el infundíbulo. Los 
datos más frecuentemente observados son: Dilata-
ción global del VD, presencia de aneurismas infun-
dibulares o apicales, hipertro�a trabecular (más de 
4 mm), que da lugar a la formación de una imagen 
de “�suras profundas” en la cara anterior del VD y 
la imagen clásica en “pilas de monedas”, aumento 
de retención del contraste en ápex, deformidades 
múltiples en la cara inferior del VD, abombamien-
to diastólico de la zona subtricuspídea y en casos 
muy avanzados, prolapso tricúspide con insu�-
ciencia severa (Figura 5). No hay que olvidar que 
la presencia de estos signos depende del grado 
de extensión de la displasia, por lo que las imáge-
nes de mayor especi�cidad suelen corresponder 
a pacientes con gran afectación del VD. 

Resonancia Magnética

La resonancia magnética (RM) se ha convertido 
en los últimos años en una de las técnicas diagnós-
ticas más útiles en el diagnóstico de la DAVD, pues 
puede diferenciar claramente una señal hiperin-
tensa sugerente de grasa respecto al miocardio 
normal, así como detectar alteraciones de la mo-
tilidad regional, deformidades diastólicas o aneu-
rismas 16. Sin embargo, tiene algunas limitaciones, 
derivadas de la propia presencia de tejido graso 
normal en sujetos sanos, lo que puede traducir una 
menor especi�cidad en el diagnóstico, especial-
mente en casos poco evidentes. En la evaluación 
de pacientes con DAVD o sospecha de la misma, el 
uso de las nuevas RM con mayor resolución ha faci-
litado el diagnóstico, aumentando su sensibilidad y 
especi�cidad (Figura 6). La mejoras técnicas igual-
mente han permitido obtener imágenes de gran 
calidad usando la tecnología del TAC multicorte en 
pacientes donde no se podía realizar resonancia 
(Figura 7).

Estudio electro�siológico

El estudio electro�siológico (EEF) es una herra-
mienta útil para el diagnóstico diferencial de DAVD 
y TV idiopática de TSVD (indicación clase IIa). Aun-
que son muchos los estudios que han valorado el 

Figura 5: Angiografía ventricular derecha en pro-
yección oblicua anterior derecha de un paciente 
con DAVD mostrando la imagen clásica en “pilas 
de monedas” resultado de la presencia de aneu-
rismas infundibulares e hipertro�a trabecular que 
da lugar a la formación de una imagen de “�suras 
profundas” en la cara anterior del VD, quedando el 
contraste entre ellas retenido a modo de monedas 
apiladas.
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papel del EEF para la estrati�cación de riesgo de 
los pacientes en función de la inducibilidad de TV/
FV con protocolos de estimulación y más reciente-
mente con los mapas de voltaje detectando áreas 
de escara, potenciales fragmentados o tardíos, hoy 
en día no se recomienda de manera rutinaria (indi-
cación clase IIb). La inducibilidad de arritmias ven-
triculares no se ha relacionado con un aumento de 
las descargas apropiadas en pacientes portadores 
de des�brilador de una manera sistemática 17.

TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO

Las diferentes estrategias terapéuticas en pacien-
tes con DAVD incluyen los fármacos antiarrítmicos, 
el des�brilador (CDI) y la ablación con catéter 
mediante radiofrecuencia, pero también una serie 
de cambios en el estilo de vida de los pacientes 
diagnosticados. Recientemente se ha publicado un 
documento de consenso internacional que aborda 
estas cuestiones 17. 

Cambios en estilo de vida

Como se ha dicho previamente, la DAVD consti-
tuye una de las principales cardiopatías asociadas 
a muerte súbita en atletas, y el desarrollo de TV 
suele verse precedido de ejercicio físico. Por ello 
se debe de recomendar evitar el ejercicio físico 
competitivo o de intensidad a todos los pacientes 
con DAVD (recomendación clase I), especialmen-
te en varones jóvenes, incluyendo también aque-
llos con un CDI, tanto por la probabilidad de tener 
descargas inapropiadas por taquicardia sinusal, 
como por poder tener “tormentas eléctricas” que 
no puedan ser rescatadas correctamente por el 
dispositivo. 

Tratamiento farmacológico

El objetivo de la medicación antiarrítmica es la 
mejoría en la calidad de vida mediante la preven-
ción secundaria de arritmias ventriculares sinto-
máticas o asociadas a descargas del CDI (reco-
mendación clase I), o el tratamiento de extrasistolia 
ventricular sintomática (recomendación clase IIa). 
No existen estudios aleatorizados que comparen 
la e�cacia de distintos regímenes y las evidencias 
disponibles derivan de estudios retrospectivos y 
registros. Los datos disponibles sugieren que la 

Figura 6. Resonancia cardiaca de un paciente con 
DAVD que muestra ventrículo derecho con volú-
menes globales aumentados indexados a super�-
cie corporal. El estudio estático revela un contorno 
de la pared ventricular derecha irregular con pro-
bable in�ltración adiposa parietal. Adelgazamien-
to y dilatación segmentaria de otros segmentos 
con disquinesia focal.

Figura 7: AngioTAC cardiaco de un paciente con DAVD mostrando un contorno de la pared libre de VD, región 
subvalvular y ápex del VD, irregular con saculaciones y áreas disquinéticas.
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amiodarona sola o en combinación con betablo-
queantes es la alternativa más e�caz para la mejo-
ría de los síntomas.

Los betabloqueantes están indicados en los pa-
cientes con DAVD independientemente de la pre-
sencia de arritmias por su teórico efecto protector 
sobre la progresión del deterioro del VD (reco-
mendación clase IIa). Igualmente están indicados 
en pacientes con arritmias ventriculares por su 
prevención de arritmias inducidas por el ejercicio 
y en pacientes con descargas apropiadas o ina-
propiadas, por taquicardia sinusal o taquiarritmias 
auriculares con respuesta ventricular rápida (reco-
mendación clase I). 

Ablación con catéter

La ablación con catéter debe de ser siempre in-
tentada en pacientes con DAVD y TV incesantes o 
frecuentes descargas apropiadas del CDI a pesar 
de tratamiento médico incluyendo amiodarona 
(recomendación clase I). La naturaleza progresi-
va y cambiante de la enfermedad hace que sea 
frecuente el llevar a cabo varios procedimientos 
durante la evolución del paciente por aparición 
de nuevas formas de TV y en ocasiones abordajes 
epicárdicos. La ablación debe considerarse como 
un procedimiento para reducir la carga arrítmica, 
reducir el número de episodios de TV o descargas, 
más que como un procedimiento curativo y debe 
ir asociado a la presencia de un CDI para preven-
ción de muerte súbita.

Des�brilador

El CDI debe ser considerado en pacientes con 
alto riesgo de desarrollo de arritmias ventricula-
res, como son aquellos con antecedentes de muer-
te súbita abortada o TV sostenidas mal toleradas 
(recomendación clase I), disfunción ventricular de 
VD y/o VI (recomendación clase I), TV sostenida 
bien tolerada o pacientes de alto riesgo (síncope 

disfunción ventricular moderada o TV no sosteni-
das) (recomendación clase IIa). 

Recomendaciones en el seguimiento

En el seguimiento de los pacientes con DAVD, se 
deben de hacer reconocimientos periódicos que 
incluyan ECG, Ergometría, Holter, ECO y Resonan-
cia magnética. Si el paciente tiene implantado un 
CDI, se debe de considerar la realización de un 
TAC de alta resolución. No está indicada la reali-
zación sistemática de ventriculografía en el segui-
miento, pues la ECO o la RM aportan información 
su�ciente como para poder valorar la presencia 
de zonas ya conocidas con displasia o la aparición 
de otras nuevas. Se recomienda especialmente la 
valoración de los familiares de primer grado de 
pacientes con DAVD, donde formas poco avanza-
das de DAVD pueden ser difíciles de reconocer. 

CONCLUSIONES

La DAVD es una entidad caracterizada por un de-
terioro estructural lentamente progresivo de mio-
cardio afectando típicamente al VD pero en oca-
siones también al VI. Estos cambios estructurales 
generan un substrato propicio para la aparición de 
diferentes arritmias a lo largo de la evolución de la 
enfermedad. La primera manifestación puede ser 
una muerte súbita, típicamente en jóvenes, pero 
también TV sostenidas y no sostenidas, con dife-
rentes morfologías y con diferentes grados de tole-
rancia hemodinámica, o extrasistolia ventricular fre-
cuente. Esta gran diversidad de eventos arrítmicos 
resultado de lo extenso y progresivo de la degene-
ración del miocardio resulta en que el tratamiento 
médico o la ablación con catéter sean paliativos 
proporcionando una e�cacia reducida o transitoria. 
Es fundamental identi�car a aquellos sujetos de alto 
riesgo donde el implante de un CDI puede cam-
biar la historia natural de esta enfermedad.
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INTRODUCCIÓN

La miocarditis es una enfermedad in�amatoria 
del miocardio, histológicamente de�nida por la 
presencia de in�ltrados in�amatorios dentro del 
miocardio asociado a degeneración y necrosis de 
miocitos de origen no isquémico. Según el tipo 
de in�ltrado de células in�amatorias se describen 
distintos tipos: linfocítica, eosinofílica, polimór�-
ca, miocarditis de células gigantes, sarcoidosis 
cardiaca,etc. 1,2

La etiología de la miocarditis es difícil de estable-
cer, pero como posible origen se describe: infec-
cioso (bacteriana, vírica, fúngica…), inmune (fár-
macos, enfermedades sistémicas autoinmunes...) 
y tóxico (fármacos, metales, radiación…) 3. Lo más 
habitual es que sea resultado de infecciones vira-
les comunes y su respuesta inmune mediada; con 
el desarrollo de nuevas técnicas moleculares (re-
acción en cadena de la polimerasa e hibridación in 
situ) los virus más frecuentemente detectados en 
la biopsia endomiocárdica, son el parvovirus B19 
y virus del herpes humano 6 4,5.

PRESENTACIÓN CLÍNICA

La enfermedad puede afectar a personas de to-
das las edades, aunque es más frecuente en los 
jóvenes y se puede presentar con distintas mani-
festaciones:

- Asociada a pericarditis, dominando la sinto-
matología, semiología y alteraciones electro-
cardiográ�cas características de pericarditis.

- Simulando un síndrome coronario agudo con 
dolor torácico y cambios electrocardiográ�-
cos, elevación de enzimas cardiacos y altera-
ciones leves de motilidad regional (o sin alte-
raciones).

- Con sintomatología y semiología de insu�-
ciencia cardiaca con disfunción ventricular en 
mayor o menor grado y alteraciones inespe-
cí�cas del electrocardiograma (ECG) como 
trastornos de conducción. 

- Arritmias

- Shock cardiogénico
- Muerte súbita.
Otros rasgos acompañantes son: �ebre ≥38º en 

la presentación o dentro de los 30 días previos, 
periodo peri-parto; antecedentes de sospecha 
clínica de miocarditis, enfermedad autoinmune 
extracardiaca, agentes tóxicos, historia familiar de 
miocardiopatía dilatada 6.

Según el curso clínico las miocarditis se pueden 
clasi�car en fulminante, aguda, crónica activa y 
crónica persistente 7. El concepto de la miocardi-
tis crónica no está bien establecido, los síntomas 
y signos de la presentación crónica no son espe-
cí�cos y son similares a los de miocardiopatía di-
latada y los hallazgos histológicos se caracterizan 
por in�ltrados de células mononucleares, �brosis 
intersticial e in�ltración grasa 8.

DIAGNÓSTICO

En el ECG realizado a un paciente con miocardi-
tis podemos encontrar un amplio espectro de al-
teraciones: cambios en la repolarización, ondas Q, 
trastornos de conducción, bradiarritmias, taquia-
rritmias supraventriculares, ventriculares, etc. 

El ECG en el periodo inicial suele ser inespecí�-
co, usualmente aparece taquicardia sinusal como 
re�ejo de la situación de estrés y alteración de la 
repolarización con elevación del ST 9. Cuando se 
presenta en forma de miopericarditis suele tener 
un curso evolutivo que se inicia con elevación de 
ST y T positivas, también puede aparecer una 
elevación del segmento PR en AVR indicativo de 
daño auricular, posteriormente se normaliza y tras 
varios días evoluciona a T invertida, �nalizando el 
proceso con normalización de la repolarización o 
T negativas �jas 10. La miocarditis aislada suele pre-
sentarse con cambios regionales del segmento ST 
simulando un infarto o una repolarización precoz 
que después se normaliza 11. Se ha demostrado 
una alta prevalencia de alteraciones de repolariza-
ción (40,2%) y presencia de ondas Q (12,8%) que 
son atribuibles a in�amación pero que no traducen 
isquemia miocárdica 12,13.

El ECG representa una herramienta para la es-
trati�cación del riesgo en pacientes con sospecha 
de miocarditis, de forma que, una prolongación del 
QRS > 120 milisegundos (ms), un intervalo QTc 
> 440 ms, un eje anormal del QRS, extrasistolia ven-
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tricular (EV) y taquicardias ventriculares no soste-
nidas (TVNS) se asocian con un peor pronóstico ( 
muerte cardiaca o trasplante de corazón) 12.

Las concentraciones séricas de troponina I y T 
están elevadas con mayor frecuencia que la crea-
tin quinasa, y mayores niveles de troponina T han 
demostrado tener valor pronóstico, aunque tienen 
baja especi�cidad 14. La serología de virus en pa-
cientes con sospecha miocarditis no parece ser de 
gran utilidad 15.

La ecocardiografía no siempre muestra hallazgos 
característicos, pero nos permite evaluar el tama-
ño de las cámaras cardiacas, espesor de pared, al-
teraciones de la contractilidad, la función sistólica y 
diastólica. Es una de las herramientas más impor-
tantes para descartar otras causas de insu�ciencia 
cardiaca congestiva y especialmente, antes de una 
biopsia, se necesita para excluir derrame pericár-
dico y trombos, que se han observado en hasta un 
25% de pacientes 16.

La gammagrafía con galio-67 es altamente espe-
cí�ca para la detección de la miocarditis, pero poco 
sensible, mientras que la gammagrafía miocárdica 
con pirofosfato de tecnecio-99m tiene relativamen-
te alta sensibilidad pero escasa especi�cidad 17,18.

La cardioresonancia se está convirtiendo en una 
prueba de rutina no invasiva para la con�rmación 
de la miocarditis aguda ya que durante la miocar-
ditis se produce una necrosis añadida a la in�ama-

ción que es identi�cable por gadolinio. Caracterís-
ticamente el patrón de realce de gadolinio afecta 
al subepicardio y miocardio, predominantemente 
en la pared lateral. La gran ventaja de la cardio-
resonancia está en que discrimina la miocarditis 
del infarto de miocardio que suele iniciarse en el 
subendocardio y además indica la zona en la que 
la biopsia endomiocárdica obtendrá mayor rendi-
miento (Figura 1) 19. 

Para el diagnóstico con cardioresonancia de una 
miocarditis deben estar presentes, al menos dos 
de los siguientes criterios: aumento de la inten-
sidad regional o global de señal en T2 o edema; 
aumento de relación entre el miocardio y músculo 
esquelético en imágenes en T1 con realce tempra-
no con gadolinio; al menos una lesión focal con dis-
tribución regional no isquémica en las imágenes 
potenciadas en T1 en realce tardío con gadolinio. A 
veces, se precisa la repetición de cardioresonancia 
entre uno y dos semanas después del estudio ini-
cial si ninguno de los criterios está presente y hay 
una fuerte evidencia clínica para la in�amación del 
miocardio. La presencia de disfunción ventricular 
izquierda o derrame pericárdico proporciona evi-
dencia adicional de apoyo para la miocarditis 20.

El Grupo de Trabajo de Miocarditis y Pericarditis 
de la Sociedad Europea de Cardiología reciente-
mente ha establecido unos criterios diagnósticos 6 
y hace referencia a la biopsia endomiocárdica que 
con�rma el diagnóstico de miocarditis e identi�-

Figura 1. A y B: Imágenes de cardioresonancia de un paciente con miocarditis que muestran edema focal en 
subepicardio de pared lateral medioventricular izquierda. C y D: realce tardío con gadolinio en las mismas 
zonas
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ca la etiología subyacente y del tipo de in�ama-
ción (miocarditis de células gigantes, miocarditis 
eosinofílica, sarcoidosis cardiaca), y que permite 
la selección del tratamiento (inmunosupresión, an-
tiviral…) a la vez que determina el pronóstico 21. 
Convencionalmente, las muestras de la biopsia 
se han tomado en el tabique interventricular para 
minimizar el riesgo de perforación. Sin embargo, 
la naturaleza focal de la enfermedad y la esca-
sa implicación del septo interventricular limita la 
sensibilidad de la técnica. Actualmente en centros 
experimentados, la biopsia se realiza guiada por 
mapas electroanatómicos de voltaje con navega-
dor que identi�can las zonas enfermas, lo que ha 
demostrado mejorar la sensibilidad diagnóstica 
(Figura 2) 22.

ARRITMIAS

Las arritmias cardiacas asociadas con miocarditis 
pueden ir desde alteraciones leves de la conduc-
ción a arritmias ventriculares con amenaza para la 
vida. Entre los pacientes con sospecha de miocar-
ditis aguda o crónica que fueron examinados en 
un registro europeo de enfermedades in�amato-
rias cardiacas, un 72% tenía disnea, un 32% tenían 
dolor en el pecho y el 18% tenían arritmias (oca-
sionalmente las arritmias eran el único síntoma) 23. 
En España también se han publicado datos de re-
gistros en los cuales los síntomas iniciales son la 
disnea en el 58% de los pacientes, el dolor torácico 
en el 33% y las arritmias en el 9% (la mitad de ellas 
supraventriculares y la otra mitad ventriculares) 24.

Los pacientes con miopericarditis tienen más 
frecuentemente arritmias y más graves al tener 
origen ventricular que aquellos con pericardi-
tis aislada, que suelen ser más leves y de origen 
supraventricular. En un estudio retrospectivo los 
pacientes con pericarditis tenían un 7,7% de �-
brilación auricular, un 9% de taquicardias supra-
ventriculares mientras que los pacientes con mio-
carditis presentaron 2,5% de �brilación auricular, 
17,5% de taquicardias supraventriculares, 40% de 
arritmias ventriculares y 5% de bloqueo auriculo-
ventricular (BAV), en total un 65% de pacientes con 
miocarditis presentaron arritmias de algún tipo 11. 
El fallecimiento de los pacientes con miocarditis 
puede acontecer tanto por insu�ciencia cardiaca 
como por arritmias. Los pacientes con arritmias o 
síncope pueden requerir fármacos antiarrítmicos 
y/o dispositivos, aunque no existen recomendacio-
nes especí�cas en las miocarditis 25.

Patogenia de las arritmias en la 
miocarditis 

Los mecanismos por los cuales aparecen arrit-

mias en las miocarditis son múltiples: formación 
de circuitos de reentrada por potenciales de ac-
ción lentos debido a la �brosis, aumento de la 
sensibilidad eléctrica por la in�amación, disfun-
ción de canales iónicos, presencia de fenómenos 
de vasoespasmo con la consiguiente microisque-
mia miocárdica 26,27 y alteración en la expresión 
de conexinas (proteínas involucradas en las gap 
junction) 28. También se ha descrito la asociación 
de miocarditis y cardiopatías arritmogénicas como 
la displasia de ventrículo derecho 22 y canalopatías 
concomitantes como síndrome de Brugada 29. 

Bradiarritmias

El BAV es una complicación rara, especialmente 
en ausencia de formas graves de miocarditis. Hay 
casos clínicos documentados principalmente en ni-
ños y adolescentes 30, 31, 32, pero también en adultos 33.

La evolución de los pacientes con BAV es varia-
ble, pero habitualmente se resuelve sin complica-
ciones ya que suele afectar a pacientes con función 
sistólica normal y sólo un 22-27% mantendrán un 
bloqueo persistente 34. El daño secundario al ede-
ma suele ser transitorio y eso explica la mayor pro-
babilidad de recuperación de la conducción auri-
culoventricular. Cuando se han realizado estudios 
electro�siológicos, se ha localizado el bloqueo en 
distintos puntos (supra, intra e infrahisiano), sien-
do más frecuente presentar lesiones en zonas más 
distales, aunque eso no parece in�uir en la proba-
bilidad de implantación de un marcapasos de�ni-

Figura 2. Mapa electroanatómico endocárdico bi-
polar (a la izquierda) y unipolar (a la derecha) en 
un paciente con diagnóstico de miocarditis activa 
que sirve para localizar la zona donde realizar una 
biopsia endomiocárdica.
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tivo ya que están descritos en casos de bloqueos 
tanto supra como infrahisianos. Habitualmente se 
recuperan en pocos días (2/3 de los pacientes) a 
pesar de las alteraciones de conducción iniciales y 
si no se recuperan precisarán un marcapasos de-
�nitivo aproximadamente un 20% de los casos 34,35.

La disfunción sinusal es una forma de presenta-
ción más rara, habiéndose descrito casos aislados 
de disfunción nodo sinusal 36 y parálisis auricular 37. 
La torsión de puntas secundaria a la bradicardia es 
una complicación en los pacientes con BAV pero 
puede ser tratada médicamente o con un marca-
pasos transitorio 30.

La miocarditis de células gigantes es una forma 
grave de miocarditis con una dramática evolución, 
afectando con frecuencia a pacientes jóvenes. La 
biopsia endomiocárdica muestra la presencia de 
células gigantes multinucleares típicas en las lesio-
nes in�amatorias. Se ha observado que es una cau-
sa de BAV en adultos jóvenes y de mediana edad, 
siendo la causa de bloqueo en 14% de los adultos 
< 55 años que requirieron un marcapasos 38. Debi-
do al pronóstico adverso de estos pacientes, se ha 
propuesto la implantación de un dispositivo de�ni-
tivo precozmente 39.

La enfermedad de Chagas es causada por el pro-
tozoo Trypanosoma cruzi; se transmite por un in-
secto vector y es común en Centro y Sudamérica. 
La presentación como cuadro agudo es rara pero 
más de un tercio evolucionarán hacía daño miocár-
dico tardío con insu�ciencia cardiaca congestiva y 
pobre supervivencia. La presencia en esta entidad 
de defectos de la conducción con progresión a 
BAV completo es bastante habitual 40.

La carditis de Lyme es una complicación de la 
enfermedad de Lyme que afecta entre el 0,3% y 
el 8% de los infectados con Borrelia burgdorferi. 
Los pacientes pueden desarrollar distintas altera-
ciones de la conducción, ritmo de la unión y asis-
tolia. El proceso suele ser autolimitado cuando 
son tratados con antibióticos, de forma que el BAV 
persistente es raro, pero en tales casos puede ser 
necesaria la estimulación permanente 41,42.

En los casos probados de sarcoidosis cardiaca, 
las arritmias son frecuentes (73%) y un bloqueo de 
rama está presente en cerca de dos tercios de los 
pacientes. Aproximadamente una cuarta parte de 
estos pacientes desarrollarán BAV completo 43, por 
lo que es una entidad que hay que tener en mente 
cuando se diagnostique un bloqueo completo en 
un paciente joven y es conveniente realizar técni-
cas especí�cas para diagnosticar esta entidad 38,44,45. 
Algunos datos sugieren que la terapia con corticoi-
des puede mejorar la función ventricular izquierda 

y puede corregir el bloqueo en esta entidad en un 
pequeño porcentaje de pacientes. Sin embargo, la 
inmunosupresión puede tener poco o ningún efecto 
sobre las arritmias ventriculares, ya que están pro-
bablemente más relacionadas con las áreas �bró-
ticas que provocan mecanismos de reentrada que 
con las áreas de edema e in�amación 38,46. En un re-
ciente consenso se acordó que la inmunosupresión 
es útil en BAV avanzado, pero que aunque sea rever-
sible en algunos casos debería valorarse la implan-
tación de un marcapasos precozmente y que debe-
ría evaluarse la indicación de un des�brilador 45. 

La incidencia de arritmias en el contexto de una 
miocarditis en la infancia es muy variable, con una 
mayor frecuencia de TV, �brilación ventricular (FV) 
y BAV como forma de manifestación. En la serie 
más amplia publicada, encuentran arritmias en la 
mitad de los niños (35% de arritmias ventriculares 
como lo más frecuente seguido de BAV) 47. La pre-
sencia de BAV en niños es variable, al igual que su 
pronóstico y aunque están descritas muertes de-
bidas a BAV, no están claros los factores predispo-
nentes para un mal pronóstico 48,49. 

En resumen, la inserción de un marcapasos tem-
poral se recomienda en pacientes con miocarditis 
aguda que presentan BAV completo o disfunción 
sinusal con bradicardia sintomática. Lo habitual es 
el retorno de la conducción AV en 2/3 de los pa-
cientes, con una duración media de BAV de tres 
días, por lo que se debe reservar la implantación 
de marcapasos de�nitivo para algunos subtipos 
de mayor riesgo y en aquellos pacientes con una 
duración del bloqueo superior a una semana 34. 
Debido a la asincronía, estimulación ventricular 
derecha crónica se debe evitar en pacientes con 
función ventricular izquierda disminuida, y debe 
ser considerada la implantación de un marcapasos 
biventricular 50.

Arritmias supraventriculares 

Aunque las arritmias ventriculares determinan el 
pronóstico de los pacientes con miocarditis, existen 
publicaciones que orientan hacia una mayor fre-
cuencia de taquicardias supraventriculares cuando 
es una miopericarditis; así en un estudio comparati-
vo con pericarditis, encuentran un 40% de arritmias 
supraventriculares frente a un 20% de arritmias 
ventriculares en los pacientes con miocarditis 51, 
mientras que en otras series la incidencia es similar 
con un 16% de cada una de ellas 24.

La in�amación puede estar localizada en haz de 
His, describiéndose taquicardias paroxísticas de 
la unión 52,53, en la aurícula con generación de fo-
cos automáticos o puede ser más difusa ocasio-
nando taquicardias multifocales 54. Las taquicardias 
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auriculares asociadas con la miocarditis viral son 
bastante resistentes a la terapia antiarrítmica con-
vencional. En algún caso se ha visto que la terapia 
con amiodarona, digoxina y betabloqueantes solos 
o en combinación no consiguió revertir la arritmia. 
Sólo cuando se utilizaban amiodarona y �ecainida 
asociadas pasaron a ritmo sinusal 55.

También en la literatura aparecen casos de �-
brilación auricular 56 y al igual que ocurre con las 
arritmias ventriculares pueden aparecer con pos-
terioridad al cuadro agudo por formación de cica-
trices auriculares, pudiendo ser tratadas de forma 
efectiva con ablación 57.

Arritmias ventriculares 

La aparición de arritmias ventriculares durante la 
miocarditis aguda puede ser desencadenada por 
la �brosis, cicatrización del tejido miocárdico y la 
hipertro�a secundaria que pueden conducir al de-
sarrollo de focos ectópicos, potenciales tardíos y 
circuitos reentrantes. Por otra parte, el proceso in-
�amatorio dentro de los miocitos o en el intersticio 
también participa, ya que puede provocar �uctua-
ciones en el potencial de la membrana cuando se 
encuentran en áreas eléctricamente sensibles del 
miocardio 58. Cuando la forma de presentación ini-
cial de la miocarditis son arritmias ventriculares es 
importante establecer el diagnóstico diferencial, 
con otro tipo de arritmias ventriculares malignas, 
como las taquiarritmias ventriculares idiopáticas, 
el síndrome del QT largo, la taquicardia ventricular 
polimór�ca catecolaminérgica y el síndrome de 
Brugada.

En la actualidad, no existe evidencia de que la re-
solución de la miocarditis asegure el control de las 
arritmias ventriculares asociadas. Algunos autores 
mostraron que la arritmia ventricular persistió a 
pesar de haberse resuelto la miocarditis y el trata-
miento con corticoides no in�uyó en el control de la 
arritmia, por lo que deben ser seguidos estrecha-
mente a pesar de la resolución de la in�amación 
miocárdica. No queda claro si la cronicidad de la 
arritmia es por la �brosis y cicatrices residuales o 
por la in�amación persistente de forma crónica 59.

En la actualidad, existen tres formas de tratar a 
los pacientes con arritmias ventriculares, depen-
diendo de la respuesta a los distintos tratamientos 
y a la recurrencia de ellas: fármacos antiarrítmicos, 
ablación por radiofrecuencia y des�brilador.

Como tratamiento de primera elección, se pres-
criben β-bloqueantes y si no se logra un control de 
las arritmias a dosis máximas, se puede agregar 
amiodarona.

Otra estrategia sería que los pacientes que pre-

sentan arritmias ventriculares recurrentes, se so-
metan a un estudio electro�siológico, ya que los 
casos clínicos publicados ponen de relieve cómo 
la presencia de arritmias ventriculares recurrentes 
en la miocarditis, presunta o comprobada, están 
asociadas con un sustrato arritmogénico preexis-
tente, y por lo tanto, pueden ser tratados mediante 
ablación con radiofrecuencia 60.

Han sido descritos distintos tipos de taquicardias 
ventriculares: polimór�cas, ritmo idioventricular 
acelerado polimór�co, monomór�ca incesante y 
focales localizadas en cúspides aórticas 61,62,63.

Recientes trabajos han conseguido muy buenos 
resultados, con ablación endocárdica y epicárdica 
consiguiendo hasta un 90 % libres de TV a largo 
plazo en casos con miocarditis crónica activa 64, y 
en hasta un 76,9% en pacientes con antecedentes 
de miocarditis aguda ya curada. Los autores desta-
can que los potenciales tardíos estuvieron presen-
tes exclusivamente en el epicardio en un 65% de 
los pacientes, sugiriendo como estrategia inicial un 
mapeo unipolar y bipolar endocárdico y epicárdi-
co para detectar las cicatrices subepicárdicas más 
delgadas 65.

En la enfermedad de Chagas, las arritmias ven-
triculares potencialmente mortales son comunes. 
Estos pacientes presentan frecuentemente extra-
sístoles y taquicardias ventriculares, la mayoría de 
veces en relación con daño miocárdico localizado 
que origina fenómenos de reentrada, principalmen-
te en la porción inferolateral. La amiodarona parece 
ser e�caz en el tratamiento de las mismas cuando 
los pacientes tienen buena clase funcional, sin em-
bargo, la tasa de recurrencia es alta (30% anual) 66.

Por tratarse de una afección progresiva con múl-
tiples focos arritmogénicos, la ablación por ra-
diofrecuencia no se consideraba una técnica de 
primera elección 67, aunque algunos autores han 
demostrado su utilidad cuando se realiza un abor-
daje epicárdico 68,69. 

En la sarcoidosis la incidencia de TV no es des-
preciable por lo que los expertos aconsejan des-
cartar esta patología cuando se presente un pa-
ciente con una taquicardia ventricular de etiología 
incierta 45. El uso de la inmunosupresión no elimina 
el riesgo arritmogénico, ya que la resolución de 
los granulomas puede dejar un sustrato arritmogé-
nico, por lo que actualmente se considera que el 
tratamiento inmunosupresor puede ser útil cuando 
hay extrasistolia ventricular frecuente, TV no sos-
tenida, TV sostenida y, en caso de no ser efectivo, 
se debe iniciar tratamiento antiarrítmico o ablación 
con radiofrecuencia (en caso de TV incesante indi-
car directamente una ablación) 45. No hay datos de 
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ensayos prospectivos, pero la aparición de TV sos-
tenida, disfunción severa del ventrículo izquierdo, 
y trastorno de conducción intraventricular aconse-
jarían el implante de DAI-CRT 70.

Aunque la miocarditis de células gigantes es una 
forma rara de miocardiopatía, tiene una alta inci-
dencia de mortalidad o trasplante (hasta un 89%), 
y si bien puede presentar BAV completo 71, la forma 
de presentación predominante es una TV sostenida 
e incesante 72, que precisa tratamiento con ablación 
epicárdica cuando es refractaria al tratamiento an-
tiarrítmico 73 e incluso se ha acudido al implante de 
dispositivos de asistencia ventricular 74.

La afectación cardiaca se ha descrito con frecuen-
cia en pacientes con síndrome de inmunode�cien-
cia adquirida (SIDA) y también se ha observado en 
pacientes portadores del virus de inmunode�cien-
cia adquirida (VIH); característicamente estos casos 
presentan prolongación del intervalo QT y arritmias 
atribuibles al tratamiento farmacológico, llegando 
incluso a presentar cuadros de muerte súbita 75,76. 

La miocarditis puede afectar selectivamente al 
ventrículo derecho, causando arritmias ventricu-
lares que pueden confundir esta entidad con la 
displasia arritmogénica de ventrículo derecho 
(DAVD) 77. Curiosamente se han detectado virus 
en el miocardio de algunos pacientes con DAVD, lo 
que ha llevado a pensar en una etiología infeccio-
sa de la enfermedad; otros autores sugieren que 
los virus son meros espectadores, o bien, que la 
degeneración celular espontánea puede servir 
como un medio que favorece el asentamiento viral 
en el miocardio 78 y �nalmente otros grupos sugie-
ren que los episodios agudos de in�amación pue-
den ser un paso intermedio en la evolución de la 
DAVD 22. Para diferenciar la miocarditis de la DAVD 
se ha propuesto realizar una cardioresonancia y 
una biopsia guiada con mapa electroanatómico 20,22.

Muerte súbita

El porcentaje de pacientes que sobrevive a una 
muerte súbita cardiaca, sin encontrarse eviden-
cia de cardiopatía estructural es del 5% 79 siendo 
una miocarditis el origen entre el 10-40% de casos 
(15% en el grupo de atletas), como se ha visto en 
estudios postmortem 80, 81,82.

Aunque la muerte súbita puede ser secundaria 
a bloqueo avanzado, generalmente es debida a 
TV sostenidas o FV y puede producirse durante 
el cuadro agudo pero, ocasionalmente, pacientes 
que han permanecido asintomáticos durante años, 
presentan una muerte súbita debido a que las le-
siones residuales crean un sustrato arritmogéni-

co 59,83, como se han descrito casos en portadores 
de VIH 75,84, sarcoidosis 43 y Chagas 85. 

Miocarditis fulminante

La miocarditis fulminante se de�ne como un inicio 
agudo de miocarditis en el que el paciente no pue-
de mantener una función cardiaca adecuada sin 
algún tipo de soporte cardiopulmonar mecánico. 
La incidencia en el conjunto de miocarditis es baja, 
en torno al 11% y se asocia con una amplia varie-
dad de arritmias graves como BAV completo 33, TV 
y FV 34. La mayoría de estas arritmias se resuelven 
tras la recuperación hemodinámica aunque se 
haya precisado soporte hemodinámico 35.

La presentación con TV sostenida es típica de la 
forma fulminante de la miocarditis y tienen mayor 
riesgo de paro cardiaco, necesidad de soporte cir-
culatorio mecánico y / o muerte en comparación 
con los pacientes sin arritmias. Esta forma fulmi-
nante es una entidad clínica distinta con un efecto 
adverso a corto plazo (supervivencia 58%), pero 
un pronóstico relativamente bueno a largo plazo. 
Se recomienda la terapia antiarrítmica para pa-
cientes en fase aguda ya que es probable la cu-
ración de la enfermedad, pero en caso de TV o 
�brilación refractarias se debe ser más agresivo 
utilizando soporte cardiopulmonar 86. 

Las arritmias ventriculares que complican la mio-
carditis fulminante pueden iniciarse desde el sis-
tema de Purkinje, como se ha publicado en algún 
caso, en el que el sustrato anatómico está situado 
en la zona subendocárdica y por lo tanto es ade-
cuado valorar su ablación con radiofrecuencia 87.

PRONÓSTICO

El pronóstico de los pacientes con miocarditis de-
pende de la etiología, la presentación clínica y da-
tos diagnósticos obtenidos. La miocarditis aguda 
se resuelve en alrededor del 50% de los casos en 
las primeras 2-4 semanas, pero el 25% evoluciona-
rá hacía disfunción cardiaca persistente y 12-25% 
pueden llegar a fallecer o precisar trasplante. Al-
gunos estudios re�eren una mortalidad de 20% a 
los 5 años de una miocarditis viral. En el caso de 
los niños ingresados en un hospital con miocardi-
tis, la morbimortalidad es también muy alta (27% 
requieren soporte mecánico, 18% trasplante car-
diaco, 17% fallecen) 88,89.

Ni los criterios histopatológicos ni la detección 
de genoma viral han demostrado ser predicto-
res de evolución. Entre los marcadores descritos 
con peor pronóstico están la clase funcional de 
la NYHA, disfunción ventricular derecha, presión 
arterial pulmonar elevada, síncope, bradicardia 
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sinusal, prolongación del QRS, ausencia de trata-
miento betabloqueante y niveles de troponina car-
diaca persistentes o �uctuantes 90,91. La disfunción 
biventricular es el principal predictor de muerte 
o trasplante 92, mientras que aquellos con fracción 
de eyección conservada tienen un buen pronós-
tico, con una alta tasa de mejoría espontánea sin 
secuelas 93. 

En los pacientes con sarcoidosis y miocarditis de 
células gigantes, el pronóstico también depende 
del inicio temprano del tratamiento inmunosupresor.

Los pacientes con miocarditis viral fulminante y 
compromiso hemodinámico en la presentación 
son más propensos a experimentar una recupera-
ción completa, si el soporte circulatorio es iniciado 
en fases tempranas 92.

En todas las miocarditis es importante el segui-
miento incluyendo ECG de 12 derivaciones, Hol-
ter y ecocardiograma, para vigilar la aparición de 
nuevas arritmias y/o una disminución en la función 
cardiaca.

TRATAMIENTO

El manejo de la insu�ciencia cardiaca y de las 
arritmias potencialmente fatales es el objetivo 
principal del tratamiento de las miocarditis.

Los pacientes asintomáticos o ligeramente sinto-
máticos deben ser ingresados para diagnóstico y 
monitorizados para vigilar evolución y actuar en 
caso de complicaciones graves. 

La inmunosupresión debe iniciarse sólo después 
de descartar infección activa por biopsia. Se reco-
mienda usarla en las formas de origen autoinmune 
como las miocarditis de células gigantes, sarcoi-
dosis cardiaca, miocarditis linfocítica y miocarditis 
asociada con enfermedades sistémicas 94,95. La te-
rapia con esteroides está indicada en la sarcoido-
sis y miocarditis tóxica con insu�ciencia cardiaca 
y/o arritmias 96.

Los pacientes con insu�ciencia cardiaca se tratan 
de forma convencional con diuréticos, inhibidores 
de la enzima convertidora de angiotensina, beta-
bloqueantes y antagonistas de la aldosterona 97.

En ocasiones, y pese al tratamiento médico ópti-
mo, la miocarditis evoluciona hacia la inestabilidad 
hemodinámica y el desarrollo de shock cardiogé-
nico, pudiendo requerir soporte circulatorio me-
cánico. Datos obtenidos de series de casos sugie-
ren que los dispositivos de asistencia ventricular 
pueden emplearse como puente al trasplante o 
hasta la recuperación en la miocarditis aguda 98,99.

Los dispositivos de membrana de oxigenación 

extracorpórea se han usado también como puen-
te al trasplante o hasta la recuperación, pero habi-
tualmente en pacientes con arritmias ventriculares 
sostenidas en los que las asistencias ventriculares 
son menos efectivas 100.

Como se ha comentado previamente se puede 
generar un sustrato arritmogénico en cualquiera 
de las formas con la consiguiente presentación de 
TV, y por lo tanto, la ablación con radiofrecuencia 
puede ser el tratamiento de elección, obteniéndo-
se buenos resultados que mejoran con el abordaje 
epicárdico en la mayoría de las presentaciones clí-
nicas 60,64,65.

Debido a que la etiología de la miocarditis cróni-
ca no está claro, el tratamiento debe ser sintomáti-
co ya que la e�cacia del tratamiento inmunosupre-
sor no ha sido con�rmada 8.

IMPLANTACIÓN DE DESFIBRILADOR 
AUTOMÁTICO

La miocarditis aguda puede evolucionar hacia 
miocarditis crónica o miocardiopatía dilatada hasta 
en un 10% de casos 101.

En los pacientes con muerte súbita, TV sosteni-
das, FV y /o miocardiopatía dilatada con disfunción 
ventricular la decisión de implantar un DAI o un 
DAI con resincronización debe basarse en las mis-
mas indicaciones que en otras miocardiopatías se-
gún las Guías de Práctica Clínica 25. Parece razona-
ble que la implantación de un DAI se aplace hasta 
la resolución del episodio agudo, mientras tanto, la 
utilización de un chaleco des�brilador como puen-
te hasta la resolución en pacientes de alto riesgo 
puede ser una terapia prometedora 102,103.

Una vez desarrollada una miocardiopatía dila-
tada, se recomienda un dispositivo de resincro-
nización para prevención primaria en pacientes 
con deterioro de la función ventricular izquierda 
(FE ≤ 35%) y bloqueo de rama izquierda en clase 
funcional II-IV 50.

En la miocarditis de células gigantes no hay un 
acuerdo claro sobre su implantación preventiva 
debido al alto riesgo de arritmias ventriculares y 
alta incidencia de necesidad de trasplante, esta-
bleciendo las guías como indicación clase II b la 
implantación precoz de un DAI 25.

En pacientes con sarcoidosis se recomienda im-
plantar un DAI si mantienen una fracción de eyec-
ción menor del 35% tras un periodo de inmunosu-
presión y también se puede considerar en aquellos 
pacientes con TV inducida en un estudio electro�-
siológico y realce tardío con gadolinio aunque la 
función sea normal 45.



56 Cuadernos de Estimulación Cardiaca

En la enfermedad de Chagas con insu�ciencia 
cardiaca avanzada, el tratamiento farmacológico 
tiene escaso bene�cio y las tasas de recurrencia 
de arritmia se acercan al 100%. La mortalidad es 
alta en estos pacientes, con un promedio de 40% 
mortalidad a 1 año 68, siendo frecuente la necesi-
dad de implantar un DAI cuando evolucionan hacia 
miocardiopatía dilatada 104. 

CONCLUSIONES

La miocarditis es una patología infrecuente, con 
etiología mal de�nida y variada presentación clí-
nica, siendo las arritmias una de sus manifestacio-
nes. Las arritmias que pueden presentar en estos 

pacientes son variadas, destacando el bloqueo au-
riculoventricular, que algunas veces es transitorio, 
pero algunos subtipos precisan con un marcapa-
sos de�nitivo y las taquicardias ventriculares, que 
pueden ser tratadas con antiarrítmicos, ablación y 
en algunas entidades que se presentan de forma 
incesante es preciso además soporte inotrópico. El 
pronóstico es muy variable y en algunos pacientes 
quedan sustratos arritmogénicos que ocasionarán 
arritmias futuras o bien evolucionaran hacia mio-
cardiopatía dilatada con deterioro grave de fun-
ción ventricular lo que obligará a la implantación 
de un des�brilador automático.
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RESUMEN

Las alteraciones genéticas de los canales ióni-
cos responsables del potencial de acción cardia-
co pueden predisponer al desarrollo de arritmias 
letales. El conocimiento de estas “canalopatías” 
ha experimentado un gran desarrollo gracias a la 
genética y biología molecular, que han permitido 
mayor conocimiento sobre los mecanismos subya-
centes y establecer correlaciones entre el genoti-
po y fenotipo de estas enfermedades. El objetivo 
de esta revisión es aportar al lector los conoci-
mientos básicos de las diferentes entidades clíni-
cas asociadas con arritmias primarias por cana-
lopatías genéticas, describiendo los mecanismos 
y bases genéticas, diagnóstico, estrati�cación del 
riesgo y manejo.

INTRODUCCIÓN

Los canales iónicos son proteínas que atraviesan 
la membrana celular y el retículo sarcoplasmáti-
co y son responsables de mantener el equilibrio 

iónico intra- y extracelular controlando el paso de 
iones a su través. Esta interacción de iones a nivel 
celular es la responsable del potencial de acción 
cardiaco. 

Las alteraciones en los genes que codi�can la 
formación de estos canales iónicos dan lugar a di-
ferentes enfermedades hereditarias que tienen la 
peculiaridad de suceder en corazones estructural-
mente normales y causar arritmias potencialmen-
te letales y muerte súbita (MS) de origen cardiaco. 
Son las llamadas canalopatías. Se cree que estos 
trastornos son responsables de 10%-15% de los 
casos de MS inexplicada en adultos jóvenes y ni-
ños 1.

En estas entidades es característico (Figura 1):

•	 Variabilidad	 fenotípica:	mutaciones	en	un	mis-
mo gen pueden dar lugar a diferentes enferme-
dades y manifestaciones.

•	 Variabilidad	genotípica:	mutaciones	en	diferen-
tes genes pueden dar lugar a la misma enfer-
medad.

A pesar de esto, según el canal genéticamente 
afectado y de acuerdo a las manifestaciones clí-
nicas que producen, se pueden identi�car varios 
síndromes arrítmicos primarios: síndrome de QT 
largo (SQTL), síndrome de QT corto (SQTC), sín-
drome de Brugada (SB), taquicardia ventricular 
polimór�ca catecolaminérgica (TVPC). 
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Figura 1. Diagrama de los genes implicados en las principales canalopatías cardiacas y su solapamiento. SB: 
síndrome de Brugada; SQTL: síndrome de QT largo; SQTS síndrome de QT corto; TVPC: taquicardia ventricu-
lar polimór�ca catecolaminérgica



60 Cuadernos de Estimulación Cardiaca

SÍNDROME DE QT LARGO

El síndrome de QT largo fue la primera arritmia 
hereditaria descrita. Inicialmente, fue clasi�cado 
en dos formas: la forma autosómica recesiva rara 
descrita en 1957 por Jervell y Lange-Nielsen 2, y la 
autosómico dominante, más frecuente, de Roma-
no-Ward 3,4, publicada en 1963 y 1964. 

Su prevalencia estimada en la población general se 
encuentra en torno al 1/2000 5. Sin embargo, debido 
a la heterogeneidad de esta patología, es posible 
pasar por alto sujetos con SQTL que no muestren 
prolongación del intervalo QT en el electrocardio-
grama (ECG) de 12 derivaciones en reposo 6. 

Manifestaciones clínicas

Las manifestaciones típicas incluyen la presencia 
de síncope, crisis convulsivas, respiración nocturna 
agónica y MS cardiaca en individuos con corazón 
estructuralmente normal. Los síntomas aparecen 
típicamente en situaciones de tono adrenérgico 
aumentado, aunque en 10-15% de los casos, los 
eventos pueden suceder en reposo 7. Tanto el ries-
go y los factores desencadenantes de eventos es-

tán modulados por el genotipo 7,8. La edad media 
de inicio de los síntomas es de 12 años, y un inicio 
más temprano se asocia generalmente con una 
forma más grave de la enfermedad 9.

Diagnóstico

Ante el hallazgo de un intervalo QTc prolongado 
debe descartarse la ingesta de drogas o fármacos 
que lo prolonguen, así como realizar analítica san-
guínea para descartar trastornos del medio inter-
no que tengan el mismo efecto.

Electrocardiograma en reposo

El diagnóstico de SQTL se basa en la valoración 
del ECG y en la medición del intervalo QT. Es im-
portante corregir el intervalo QT a la frecuencia 
cardiaca (FC), siendo la fórmula de Bazett la más 
utilizada [QTc = QT (ms) / √RR previo (s)].

Valores de intervalo QTc por frecuencia cardia-
ca (FC) de > 450 ms (en hombres) y > 460 ms (en 
mujeres tras la pubertad) se consideran anorma-
les. A menudo son evidentes anormalidades de 
la onda T que pueden apoyar el diagnóstico clíni-
co 10,11 (Figura 2). 

Figura 2. Características electrocardiográ�cas de los subtipos de Síndrome de QT largo. El SQTL tipo 1 suele 
tener ondas T de base ancha. El SQTL tipo 2 suele tener ondas T con muesca. El SQTL tipo 3 suele tener un 
segmento ST isoeléctrico prolongado con onda T tardía de base estrecha. SQTL: síndrome de QT largo.
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El diagnóstico de SQTL es en ocasiones difícil de-
bido al solapamiento existente entre los intervalos 
QTc de individuos sanos y pacientes portadores 
de esta enfermedad. De hecho, 10-35% de los 
pacientes con SQTL con�rmados genéticamente 
podrían tener intervalos QT en el rango 12,13. Sin 
embargo, su identi�cación es importante, ya que 
al menos el 10% de ellos, sin tratamiento experi-
mentan síntomas antes de 40 años de edad 8. 

Otras alteraciones que se pueden observar en el 
ECG de pacientes con SQTL incluyen: alternancia 
de la polaridad y/o variaciones de amplitud de la 
onda T (marcador de inestabilidad eléctrica) 14-16, 
bradicardia y/o pausas sinusales 17,18, presencia de 
bloqueo auriculoventricular 2:1 (marcador de mal 
pronóstico) 19-21.

Prueba de esfuerzo – Monitorización 
electrocardiográ�ca prolongada

En individuos con sospecha de SQTL es intere-
sante valorar el intervalo QTc en diferentes cir-
cunstancias, como puede ser el esfuerzo (ergome-
tría) o durante monitorización prolongada (holter 
de 24 horas).

La prueba de esfuerzo puede poner en evidencia 
diferentes manifestaciones típicas: prolongación 
“paradójica” del intervalo QTc con la taquicardia 
provocada por el ejercicio, insu�ciencia cronotró-
pica y arritmias relacionadas con el esfuerzo. La 
prueba de esfuerzo ha demostrado su utilidad en 
el diagnóstico del SQTL y también podría ser útil 
para guiar el estudio genético o interpretar el re-
sultado del mismo 22.

La monitorización continua del ECG mediante 
holter de 24 horas puede poner de mani�esto las 
mismas alteraciones, siendo particularmente rele-
vantes cuando tienen relación con el estrés físico 
y/o emocional, estímulos auditivos o se presentan 
en reposo 23.

Criterios diagnósticos

Para el diagnóstico del SQTL congénito se utiliza 
la puntuación de Schwartz (tabla I). De acuerdo al 
Consenso de Expertos publicado en 2013, el SQTL 
congénito se diagnostica en presencia de 24:

1. Una puntuación en la escala de riesgo de 
Schwartz ≥3.5 puntos, en ausencia de causa se-
cundaria de prolongación del intervalo QT.

2. Una mutación inequívocamente patogénica en 
uno de los genes del SQTL.

3. Un intervalo QTc ≥500 ms en ECG de 12 deri-
vaciones repetidos (mediante la fórmula de Ba-

zett), en ausencia de causa secundaria de pro-
longación del intervalo QT.

Asimismo, especi�ca que el SQTL puede ser 
diagnosticado en presencia de un intervalo QTc 
entre 480 y 499 ms en ECG de 12 derivaciones re-
petidos en individuos con síncope inexplicado en 
ausencia de causa secundaria de prolongación del 
intervalo QT y en ausencia de una mutación pato-
génica.

Genotipado

Las pruebas genéticas no sólo contribuyen al 
diagnóstico sino que además la identi�cación de 
determinados genes puede ser de utilidad en la 
estrati�cación de riesgo y manejo del paciente. 

Tabla I. Puntuación de Schwartz actualizada 235

Parámetros Puntuación

Hallazgos electrocardiográ�cosa

A. Duración QTc basalb

≥480 ms
460-479 ms
450-459 ms

B. Duración del QTc en el minuto 4 
de la recuperación en la prueba de 
esfuerzo ≥480 ms

C. Torsión de puntas c

D. Alternancia de la onda T
E. Muesca en la onda T
F. Bradicardia (ajustada para la edad)d

3
2
1

1
2
1
1

0.5

Manifestaciones clínicas

A.Síncopec

Con estrés/esfuerzo
Sin estrés/esfuerzo

B. Sordera congénita

2
1

0.5

Historia familiar e

A. Familiares con diagnóstico de�nitivo 
de SQTL

B. MS inexplicada en familiares <30 
años

1

0,5

a:En ausencia de medicación o alteraciones que produzcan estas 
alteraciones electrocardiográ�cas.
b: QTc calculado por la fórmula de Bazett (QTc=QT/√RR).
c: Mutuamente excluyentes
d: frecuencia cardiaca en reposo por debajo del segundo percentil 
para la edad.
e: el mismo familiar no puede puntuar en A. y en B.
SQTL: síndrome de QT largo; MS: muerte súbita.
≤1 puntos: baja probabilidad de SQTL.
1.5-3 puntos: probabilidad intermedia de SQTL.
≥3.5 puntos: alta probabilidad de SQTL.
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Además, permite la identi�cación de familiares 
portadores en riesgo de presentar MS. 

Hasta la actualidad se han identi�cado hasta 15 
genes en las formas autosómico dominantes de la 
enfermedad (SQTL tipo Romano-Ward) (tabla II) 25. 
Como concepto general, las mutaciones que afec-
tan a los canales de K+ causan una pérdida de 
la función en la proteína que en última instancia, 
prolonga la fase de repolarización del potencial 
de acción cardiaco, es decir, el intervalo QT. Las 
mutaciones que afectan el canal de Na+ o sus mo-
duladores determinar una ganancia de función, lo 
que resulta en un exceso de entrada de Na+ en la 
célula. El intervalo QT prolongado favorece la apa-
rición de pospotenciales precoces, los cuales pue-
den actuar como desencadenantes de arritmias 
ventriculares y “torsade de pointes” (TdP).

A pesar de esta heterogeneidad, la mayor parte 
de los casos se atribuye a tres genes principales 
que causan los 3 tipos principales de SQTL 26: 

•	 SQTL	tipo	1:	causado	por	una	mutación	a	nivel	
de KCNQ1 (KvLQT1 or Kv7.1) (30-35%) 27.

•	 SQTL	tipo	2:	causado	por	una	mutación	a	nivel	
de KCNH2 (hERG or Kv11.1) (25-40%) 28.

•	 SQTL	tipo	3:	causado	por	una	mutación	a	nivel	
de SCN5A causar SQTL 3 (Nav1.5) (5-10%) 29,30. 

Los distintos subtipos se asocian con diferentes 
eventos desencadenantes tales como el ejercicio, 
la natación, o sonidos fuertes (alarmas, etc.).

Notablemente, las mutaciones en KCNQ1 y 
KCNE1 también se han encontrado en homocigo-
sis en la forma autosómica recesiva del SQTL (tipo 
Jervell y Lange-Nielsen) asociadas a una dismi-
nución marcada en la corriente IKs. Como se ha 
mencionado, se asocian a sordera neurosenso-
rial, un intervalo QTc marcadamente prolongado 
(>500 ms) y un riesgo elevado de MS 31.

Tabla II. Genes asociados con el Síndrome de QT largo congénito.

Tipo Gen Cromosoma Proteína Corriente Frecuencia

Síndrome de Romano-Ward (autosómico dominante)

SQTL tipo 1 KCNQ1 11 Kv7.1 (KvLQT1) IKs ↓ 30-35%

SQTL tipo 2 KCNH2 7 Kv11.1 (HERG) IKr ↓ 20-25%

SQTL tipo 3 SCN5A 3 Nav1.5 INa ↑ 5-10%

SQTL tipo 4 Ankyrin-B 4 ANK2 Na+/k+ ATPase 1-2%

SQTL tipo 5 KCNE1 21 MinK IKs ↓ 1%

SQTL tipo 6 KCNE2 21 MiRP1 IKr ↓ <0.5%

SQTL tipo 7 KCNJ2 17 Kir2.1 IK1 ↓ <0.5%

SQTL tipo 8 CACNA1C 6 CaV1.2 ICa-L ↑ <0.5%

SQTL tipo 9 CAV3 3 Caveolin3 INa ↑ tardía <0.5%

SQTL tipo 10 SCN4B 11 Subunidad SCNβ4 INa ↑ tardía <0.5%

SQTL tipo 11 AKAP-9 7 Yatiao IKs ↓ <0.5%

SQTL tipo 12 SNTA1 20 Syntrophin-α1 INa ↑ tardía <0.5%

SQTL tipo 13 KCNJ5 11 Kir3.4 IKAch ↓ <0.5%

SQTL tipo 14 CALM1 14 Calmodulin 1 Alteración de la 
señalización del calcio

<0.5%

SQTL tipo 15 CALM2 2 Calmodulin 2 Alteración de la 
señalización del calcio

<0.5%

Síndrome de Jervell y Lange-Nielsen (autosómico recesivo) 

JLN tipo 1 KCNQ1 11 Kv7.1 IKs ↓ <0.5%

JLN tipo2 KCNE1 21 MinK IKs ↓ <0.5%
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Correlaciones genotipo-fenotipo

Se han descrito algunas correlaciones genotipo-
fenotipo que podrían ser útiles para orientar el es-
tudio genético en el SQTL 7-9,11,32-36.

•	 En	el	SQTL	tipo	1,	los	eventos	arrítmicos	se	pre-
sentan en situaciones de tono adrenérgico au-
mentado (ejercicio, particularmente nadando). 
En el ECG, es típica la presencia de ondas T de 
base ancha (Figura 2). En la prueba de esfuerzo 
se observa un aumento paradójico del QTc du-
rante el esfuerzo (a más FC mayor prolongación 
del QTc). En la recuperación el QTc permanece 
prolongado durante su fase precoz (minuto 1) y 
tardía (minuto 4). Este aumento paradójico del 
intervalo QTc también puede observarse du-
rante infusión intravenosa de adrenalina.

•	 En	el	SQTL	tipo	2,	no	es	habitual	que	los	eventos	
aparezcan con el ejercicio, sino tras emociones 
fuertes (en particular estímulos auditivos súbi-
tos). Las mujeres durante el puerperio también 
parecen tener un riesgo aumentado de eventos 
arrítmicos. En el ECG, es típico encontrar ondas 
T de baja amplitud con muescas o T bifásicas 
(Figura 2). En la prueba de esfuerzo el QT se 
alarga más a FC intermedias (en torno a 100 
lpm), corrigiéndose a FC más elevadas. En la 
recuperación precoz (minuto 1) el QTc es apa-
rentemente normal, prolongándose en la fase 
tardía (entre los minutos 4 a 7). 

•	 En	el	 SQTL	 tipo	3,	 es	 frecuente	que	 los	 even-
tos arrítmicos ocurran en situación de reposo/
sueño. En el ECG, tras un segmento isoelétrico 
largo, se observa una onda T tardía de base es-
trecha (Figura 2). En la prueba de esfuerzo, al 
encontrarse intactas las corrientes de K+, el QTc 
presenta acortamiento con el aumento de la FC. 
Estos pacientes suelen tener una presentación 
clínica más temprana, intervalos QTc > 500 ms 
y a menudo presentan bloqueo 2:1 intermitente 
o alternancia de la onda T. En general, suelen 
ser menos sintomáticos que los casos con SQTL 
tipo 1 o tipo 2, pero los eventos son característi-
camente más letales.

Estos patrones clínicos y electrocardiográ�cos 
son sugestivos, pero nunca deben ser usados 
como sustitución al estudio genético dada la varia-
bilidad de la presentación clínica.

Por otro lado, la respuesta al tratamiento médico 
parece también estar in�uida por el tipo de mu-
tación subyacente. Los beta-bloqueantes propor-
cionan mayor protección a los pacientes con SQTL 
tipo 1 mientras que esta protección es más mode-
rada en el SQTL tipo 2 e insu�ciente en el SQTL 

tipo 3 7,9,37,38. Sin embargo, los agentes bloqueado-
res del canal de Na+ (como mexiletina, �ecainida, 
ranolazina) pueden ser una alternativa en este úl-
timo grupo 39-43.

Algunos tipos de SQTL se asocian a cambios so-
máticos y neurológicos. 

El síndrome de Andersen-Tawil (SQTL tipo 7 – mu-
tación en el gen KCNJ2) se caracteriza por la tria-
da de parálisis periódica, anomalías del desarrollo 
esquelético (estatura corta, escoliosis, clinodactilia, 
hipertelorismo, implantación baja de orejas, mi-
crognatia y frente amplia) y presencia de arritmias 
ventriculares (extrasistolia ventricular frecuente, 
TVP, taquicardia ventricular bidireccional y torsión 
de puntas). El intervalo QTc en este síndrome se 
encuentra ligeramente prolongado o incluso nor-
mal, pero la onda U suele ser prominente 44.

El síndrome de Timothy (SQTL tipo 8 – mutación 
en el gen CACNA1) es una forma muy agresiva 
de SQTL que asocia a rasgos dismór�cos como 
sindactilia, malformaciones cardiacas, inmunode�-
ciencia, hipoglucemia intermitente, y autismo 45. 

Manejo

El curso clínico del SQTL es muy variable debido 
a la penetrancia incompleta de esta enfermedad. 
La edad, sexo, genotipado, terapia, factores am-
bientales y posiblemente otros factores genéticos 
in�uyen en la evolución de esta patología.

Estrati�cación de riesgo

A la hora de valorar el riesgo en un paciente con 
SQTL se debe tener en cuenta:

•	 Duración	del	 intervalo	QTc:	en	ausencia	de	in-
formación genética, es el predictor más impor-
tante de eventos 24. Un intervalo QTc > 500 ms se 
asocia a un riesgo de eventos 5 veces superior. 

•	 Alternancia	eléctrica	de	la	onda	T:	es	un	signo	
de inestabilidad eléctrica marcada y requiere 
medidas preventivas inmediatas.

•	 Síntomas:	el	antecedente	de	síncope	es	el	pre-
dictor de eventos más potente en pacientes con 
SQTL, in�uyendo también la cantidad y mo-
mento de presentación del mismo. Así, cuanto 
más cercano sea el síncope y mayor el número, 
el riesgo crece 46. La presencia de sordera con-
génita es indicativa de una forma recesiva de 
SQTL, lo que conlleva mal pronóstico.

•	 Género:	durante	la	infancia	(<15	años),	el	riesgo	
de eventos arrítmicos es superior en varones, 
produciéndose una reversión de esta predomi-
nancia masculina al �nal de la adolescencia 46,47.
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•	 Genotipado:	las	arritmias	ventriculares	son	más	
frecuentes en SQTL tipo 1 y tipo 2, pero son más 
letales en tipo 3 32. En el posparto las mujeres 
con SQTL tipo 2 son particularmente suscep-
tibles a las arritmias malignas 48. El pronóstico 
también parece depender de las consecuen-
cias biofísicas de la mutación en concreto así 
como de la localización de las mismas 49-52. Los 
pacientes presentan un peor pronóstico si el 
efecto sobre la función del canal es dominan-
te negativo (reducción >50%) frente a haploin-
su�ciencia (reducción ≤50%) 50. En el SQTL 
tipo 1, las mutaciones transmembrana parecen 
presentar un riesgo mayor que del extremo C-
terminal, así como las mutaciones en las asas 
C (citoplasmáticas) 51,52. En el SQTL tipo 2 pare-
ce que las mutaciones que afectan a la región 
transmembrana del poro se asocian a una tasa 
mayor de eventos 53.

Tratamiento

Medidas generales

Los cambios en el estilo de vida son de vital im-
portancia en los pacientes con SQTL. 

Existen múltiples fármacos no cardiacos con ca-
pacidad de bloquear alguno de los canales iónicos 
implicados en el SQTL afectando la duración de la 
repolarización y aumentando el riesgo de presen-
tar arritmias malignas. Por ello, todos los pacientes 
con SQTL, independientemente de su genotipo, de-
ben evitar todos estos agentes (www.qtdrugs.org).

Se desaconseja el consumo de sustancias esti-
mulantes y la realización de ejercicio físico intenso. 
Se deben evitar los estímulos identi�cados como 
factores desencadenantes de arritmias (ejercicio, 
estrés emocional, alarmas sonoras, etc.). 

Finalmente, se recomienda la corrección de alte-
raciones hidroelectrolíticas (como las que apare-
cen en caso de vómitos, diarrea, alteraciones me-
tabólicas, etc.) 24. Los suplementos de K+ o el uso 
de fármacos ahorradores de K+, han sido utilizados 
en pequeñas series en un intento de contrarrestar 
la disfunción del canal 54,55. No obstante, su efecto 
parece modesto. 

Tratamiento médico

Generalmente, la primera opción más e�caz para 
el tratamiento de estos pacientes es la administra-
ción de beta-bloqueantes en una dosis alta, a me-
nos que exista alguna contraindicación mayor 24. 
Se recomienda ajustar la dosis mediante controles 
con prueba de esfuerzo, con el objetivo de no su-
perar el 85% de la FC máxima teórica.

La e�cacia de los beta-bloqueante es inferior en 

pacientes con SQTL tipo 3. En estos casos, el uso 
de fármacos bloqueadores de los canales de so-
dio (�ecainida, mexiletina y ranolazina) podrían ser 
de utilidad 39-43. Sin embargo, son necesarias series 
más largas de pacientes para evaluar estas terapias.

Hacen falta estudios mayores para con�rmar los 
hallazgos sobre la e�cacia de fármacos que favo-
recen la apertura de los canales de potasio (nico-
randil, pinacidil, etc.) 56,57.

Simpatectomía cardiaca izquierda

La denervación cardiaca simpática se ha utiliza-
do desde 1971 en pacientes con SQTL 58. Este pro-
cedimiento se realiza hoy en día con toracoscopia 
microinvasiva con buenos resultados y, a menudo 
es e�caz en pacientes de alto riesgo, incluyendo 
aquéllos que son intolerantes o resistentes a los 
β-bloqueantes, observándose una reducción mar-
cada en el número de eventos cardiacos 24,59.

Marcapasos

La estimulación cardiaca puede reducir la inci-
dencia de torsade de pointes secundaria a bradi-
cardia y/o pausas 60,61. Sin embargo, la estimulación 
cardiaca, incluso en asociación con beta-blo-
queantes, no proporciona protección total frente a 
la MS en pacientes de alto riesgo.

Des�brilador automático implantable

La terapia con des�brilador automático implan-
table (DAI) está indicada en pacientes resucitados 
de MS cardiaca 24,59. También se considera en pa-
cientes que presentan síncope no vasovagal es-
tando en tratamiento β-bloqueante 24 y en pacien-
tes de alto riesgo. Sin embargo, se debe valorar 
cuidadosamente el riesgo-bene�cio dada la tasa 
no despreciable de complicaciones 62,63. Se reco-
mienda la programación de una única zona de �-
brilación ventricular (FV) con un punto de corte en 
220-240 lpm, para evitar terapias inapropiadas 24.

SÍNDROME DE QT CORTO

Descrita por Gussak 64 et al en el año 2000 y Gaita 
et al en el 2003 65, esta entidad se caracteriza por 
un intervalo QT anormalmente corto y una sus-
ceptibilidad aumentada para �brilación auricular 
y ventricular. Desde su descripción, se han publi-
cado menos de 100 casos familiares, la mayoría de 
los cuales presentaron un desenlace letal. Sin em-
bargo, es muy posible que esta patología esté in-
fradiagnosticada debido a que algunos individuos 
afectados nunca experimentan síntomas.

 Manifestaciones clínicas

La presentación clínica del SQTC es muy varia-
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ble, tratándose de una enfermedad con una alta 
penetrancia pero una gran variabilidad de la ex-
presión.

Se ha reportado una amplia gama de manifesta-
ciones clínicas como palpitaciones irregulares de-
bido a �brilación auricular (muy frecuente, incluso 
intraútero), mareos, arritmias ventriculares, sínco-
pe recurrente y alto riesgo de MS. Sin embargo, 
también se han publicado casos asintomáticos. La 
MS es con frecuencia la primera manifestación. 
La edad media de inicio de los síntomas es de 30 
años 66.

El SQTC se caracteriza por una elevada letalidad, 
siendo >40% la probabilidad de presentar una 
primera parada cardiaca a los 40 años 65,67. Desgra-
ciadamente, no parecen haber desencadenantes 
identi�cables. 

Los pacientes afectados por lo general tienen una 
historia familiar positiva de síncope o MS en fami-
liares jóvenes de primer o segundo grado (<40 
años). Existe un predominio de la patología en va-
rones 67.

Diagnóstico

Debemos sospechar la presencia de SQTC 
en niños y adolescentes ante el hallazgo de un 
QTc < 330 ms en el ECG, �brilación auricular idio-
pática, síncope brusco y/o MS recuperada, ante-
cedentes familiares de SQTC o MS en individuos 
jóvenes sin cardiopatía subyacente.

Electrocardiograma en reposo.

El hallazgo característico del SQTC lo constituye 
un intervalo QTc ≤ 330 ms. El segmento ST es prác-
ticamente inexistente por lo que las ondas T siguen 
inmediatamente al QRS. La mitad de los pacientes 
presentan ondas T altas, picudas, de base estrecha; 
y también ondas U prominentes y separadas de las 
ondas T (Figura 3). 

Otros hallazgos ECG incluyen: intervalo entre el 
punto J al pico de la onda T (Jpoint-Tpeak) medida 
en la derivación precordial que presente la onda T 
de mayor amplitud <120 ms 68,69, posibles ondas T 

altas con base estrecha, patrón de repolarización 
precoz 70, acortamiento del intervalo desde el pico 
al �n de la onda T (Tpeak-Tend) 68,70 y posible pre-
sencia de ondas U prominentes 69. Recientemente, 
Tülümen et al sugirieron la depresión del segmen-
to PQ como un nuevo marcador para SQTC en aso-
ciación a un intervalo QTc corto 71.

Otras pruebas complementarias

La prueba de esfuerzo demuestra la falta de 
adaptación del intervalo QT a los cambios en la 
FC, permaneciendo corto incluso a FC muy bajas. 
El holter de 24-48 horas puede ser útil para valorar 
el intervalo QTc a distintas FC y la presencia de 
arritmias. 

El estudio electro�siológico (EEF) demuestra 
periodos refractarios efectivos muy cortos y gran 
facilidad de inducción de �brilación auricular y 
ventricular (hasta un 60%), aunque no ha demos-
trado ser de utilidad en la estrati�cación de riesgo 
arrítmico 59. 

Criterios diagnósticos.

De acuerdo al Consenso de Expertos de 2013 24, 
el SQTC se diagnóstica en presencia de un QTc 
≤330 ms. Este síndrome también podría ser diag-
nosticado en presencia de un QTc <360 ms y uno 
o más de los siguientes hallazgos: 
•	 Presencia	de	mutación	patogénica.
•	 Historia	familiar	de	SQTC.
•	 Historia	familiar	de	MS	en	<40	años.
•	 TV/FV	 recuperada	 en	 ausencia	 de	 cardiopatía	

estructural.

Las Guías de Prevención de Arritmias Ventricula-
res y MS 59 establecen el punto de corte en ≤ 340 ms 
en asociación a alguno de los anteriores criterios.

Genotipado.

La mayoría de casos descritos de SQTL hasta la 
actualidad son casos familiares con patrón de he-
rencia parece ser autosómica dominante con pe-
netrancia elevada. 

Se han publicado alteraciones patogénicas en 

Figura 3. Electrocardiograma característico del Síndrome de QT corto.
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6 genes: KCNQ1, KCNQ2, KCNQ3, CACNA1C, 
CACNB2, y CACNA2D1. En el análisis genético se 
descubre la mutación en sólo un 20% de los casos 
diagnosticados clínicamente 59.

Se han descrito varios subtipos de SQTL en fun-
ción del gen afectado (tabla III):
•	 KCNH2	 (SQTC	 tipo	 1):	 es	 la	 variante	que	más	

frecuente. En general, los eventos cardiacos se 
asocian a situaciones adrenérgicas como ruido 
o ejercicio, pero también pueden aparecer en 
reposo. 

•	 KCNQ1	(STQC	tipo	2):	sólo	se	han	descrito	ca-
sos esporádicos.

•	 KCNJ2	 (SQTC	 tipo	 3):	 las	 ondas	T	 tienen	 apa-
riencia asimétrica con una fase terminal rápida.

•	 CACNA1C	(SQTC	tipo	4):	todas	las	variantes	en	
este gen se han asociado con una entidad que 
combina SB y el intervalo QT corto.

•	 CACNB2	(SQTC	tipo	5):	también	se	ha	relacio-
nado esta variante con una entidad que combina 
el SB y el intervalo QT corto.

•	 CACNA2D1:	hasta	ahora,	sólo	se	ha	documen-
tado una variante patogénica en este gen 72 y se 
discute su papel causal debido a que ha sido 
identi�cada en 1 paciente con SB e incluso en la 
población control. 

Tanto la naturaleza poco común de SQTC y el nú-
mero limitado de genes di�cultan la realización de 
estudios de correlación de genotipo-fenotipo. Es 
necesario dilucidar el origen de esta enfermedad 
letal, el mecanismo �siopatológico y, con todos es-
tos datos, podría ser posible la estrati�cación de 
riesgo de arritmias ventriculares y MS en familias 
con SCTC.

Manejo

Ante el hallazgo ECG de un QTc ≤330 ms, es im-
portante descartar causas secundarias de acor-
tamiento del intervalo QT como son la hiperpo-
tasemia, hipercalcemia, acidosis, alteraciones del 
sistema nervioso autónomo, hipertermia, taquicar-
dia y el tratamiento con digoxina, mexiletina o ru-
�namida.

Estrati�cación de riesgo.

Hasta ahora, los síntomas parecen ser la única he-
rramienta para evaluar el riesgo de eventos arrít-
micos en pacientes con SQTC: aquéllos que pre-
sentan MS recuperada o síncope brusco de causa 
desconocida se consideran de alto riesgo y tienen 
indicación de implante de DAI, aunque todavía no 
disponemos de datos sólidos que apoyen la vali-
dez de una actitud u otra.

El papel del ECG en la estrati�cación de riesgo 
no ha sido de�nido aún. Sin embargo, a falta de 
datos clínicos que lo con�rmen, los pacientes con 
los valores QTc más cortos deben considerarse en 
mayor riesgo de MS. La edad, el sexo, el genotipo y 
la inducibilidad de taquiarritmias ventriculares du-
rante EEF no han probado aun ser predictores de 
episodios arrítmicos en este grupo de pacientes. 

Tratamiento

La estrategia óptima para la prevención primaria 
de MS en pacientes con SQTC todavía está muy 
discutida. 

Tratamiento farmacológico

La quinidina es una alternativa farmacológica 
debido a su acción de prolongación del intervalo 
QT 73. Un reciente estudio del Registro Europeo de 
QT corto apoya su e�cacia en el seguimiento a lar-
go plazo 74. Sin embargo, se precisan cohortes más 
grandes que con�rmen estos resultados. 

Des�brilador automático implantable

El implante de DAI es la primera medida terapéu-
tica en pacientes que han sufrido una MS recupera-
da o quienes se ha documentado episodios soste-
nidos de TV/FV 24,74. En los pacientes asintomáticos, 
no hay datos que sugieran la actitud a tomar. Se 
podría considerar el implante de DAI en pacientes 
con SQTC con una fuerte historia familiar de MS 
y evidencia de QTc corto en al menos algunas de 
las víctimas. 

Los niños con SQTC presentan un alto riesgo de 
MS recuperada, sobre todo en varones 75. Se ha re-
comendado el implante de DAI en esta población 
aunque se trate de pacientes de corta edad 67. Este 
hecho continúa siendo muy controvertido en la ac-
tualidad. 

Hay que tener en cuenta que en esta población se 
ha descrito una alta tasa de choques inapropiados, 
secundarios a sobredetección de las ondas T 24. 

SÍNDROME DE BRUGADA

Descrito por primera vez en 1992 76, el SB es una 
enfermedad hereditaria caracterizada por altera-
ciones electrocardiográ�cas típicas que afecta a 
individuos jóvenes sin cardiopatía estructural y les 
predispone a presentar arritmias ventriculares y MS.

Es difícil estimar la prevalencia de esta enferme-
dad ya que el ECG es muy dinámico y, a menu-
do, inaparente. Las estimaciones actuales la esta-
blecen en 1-5 casos/10.000 en Europa y Estados 
Unidos de América y de hasta 12 casos/10.000 en 
algunas regiones de Asia. 
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 Manifestaciones clínicas

Los síntomas asociados con el SB incluyen la FV o 
MS recuperada, síncope, respiración agónica noc-
turna, palpitaciones y molestias torácicas, aunque 
la mayoría de los pacientes con SB permanecen 
asintomáticos. El SB de mani�esta típicamente en 
la edad adulta, con una edad media de MS de 
41±15 años. Sin embargo, puede manifestarse en 
la edad pediátrica y en la tercera edad 77.

Se ha estimado que un 17-42% de los pacientes 
con SB puede presentar sincope o MS en algún 
momento de su vida 78-81. Sin embargo, esta cifra 
probablemente sobreestima la incidencia real de 
eventos ya que la mayoría de los pacientes asinto-
máticos nunca llegan a ser diagnosticados. Alrede-
dor de un 25% de los pacientes que sufren una MS 
ya habían presentado un síncope previamente 79.

Hasta en un 20% de los casos pueden existir arrit-
mias supraventriculares, principalmente �brilación 
auricular aunque también se han descrito la reen-
trada nodal y síndrome de Wolff-Parkinson-White. 
Asimismo, se ha observado asociación con dis-
función sinusal. Otros síntomas, como el síncope 
neuromediado, también se han descrito en casos 
aislados de SB.

Los síntomas se presentan más frecuentemente 
durante el reposo o el sueño, episodios febriles o 
en condiciones de predominio vagal 77. Es raro que 
se presenten durante el ejercicio. 

El fenotipo de SB es 8-10 veces más prevalente en 
varones y el pronóstico también peor, con un ries-
go 4.5-5.5 veces superior de MS al de las mujeres. 
Esta mayor expresividad del SB en varones no pa-
rece estar presente en niños antes los 16 años 77. 

La gran mayoría de pacientes con SB tienen un 
corazón estructuralmente normal aunque existen 
varios estudios clínicos que han descrito la pre-
sencia de alteraciones estructurales ligeras a nivel 
de los ventrículos derecho e izquierdo 82,83.

Diagnóstico

El ECG de super�cie es la piedra angular del 
diagnóstico de SB. Los cambios electrocardiográ-
�cos del SB pueden ser dinámicos y ocasional-
mente permanecer ocultos. Ciertas situaciones, 
como la �ebre, la estimulación vagal, intoxicación 
por alcohol o cocaína o alteraciones electrolíticas 
pueden exponer el patrón de ECG de diagnóstico 
aun cuando las manifestaciones no sean evidentes 
basalmente 24,77.

Electrocardiograma en reposo.

En 2012 se publicó un Consenso de Expertos 84 
para establecer unos criterios ECG nuevos con 
mayor precisión. En estos nuevos criterios, sólo se 
consideran 2 patrones (Figura 4):
•	 Patrón	 tipo	 1	 (“coved	 type”):	 El	 único	 que	 es	

diagnóstico. Se caracteriza por una elevación 
descendente del segmento ST ≥2 mm en ≥1 de-
rivación precordial derecha (V1-V3), seguida 
por un segmento ST cóncavo y una onda T ne-
gativa simétrica.

Tabla III. Genes asociados con el Síndrome de QT corto congénito

Tipo Gen Cromosoma Proteína Corriente

SQTC tipo 1 KCNH2 7 Kv11.1 (HERG) IKr ↑

SQTC tipo 2 KCNQ1 11 Kv7.1 (KvLQT1) IKs ↑

SQTC tipo 3 KCNJ2 17 Kir2.1 IK1 ↑

SQTC tipo 4 CACNA1C 6 CaV1.2 ICa-L ↓

SQTC tipo 5 CACNB2b 10 CaVβ2 ICa-L ↓

Figura 4. Patrones electrocardiográ�cos del Sín-
drome de Brugada
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•	 Patrón	 tipo	2	 (“saddleback	 type”):	 no	es	diag-
nóstico pero sí sugestivo de SB. Se caracteriza 
por una elevación del segmento ST ≥0.5 mm 
(generalmente ≥2 mm in V2) en ≥1 derivación 
precordial derecha (V1-V3), seguida de un ST 
convexo y una onda T positiva en V2 y de morfo-
logía variable en V1. 

La colocación de las derivaciones precordiales 
derechas en posiciones más superiores (en el 3º o 
2º espacio intercostal) aumenta la sensibilidad del 
ECG para la identi�cación del patrón tipo 1 en al-
gunos pacientes 77.

A menudo se observa prolongación de la dura-
ción de la onda P, el intervalo PR o del QRS, parti-
cularmente en los pacientes con SB secundario a 
mutaciones del gen SCN5A 85. 

Test farmacológicos y otras herramientas 
diagnósticas

Cuando existe la sospecha diagnóstica de SB sin 
presencia de un ECG con patrón tipo 1 espontáneo 
debe realizarse un test de provocación con fárma-
cos bloqueantes de los canales de sodio (tabla IV). 

La prueba se realiza bajo monitorización electro-
cardiográ�ca continua. Al principio y �nal del test 
farmacológico se deben colocar las derivaciones 
V1 y V2 en el 3º y 2º espacio intercostal. El test se 
considera positivo únicamente si se obtiene un pa-
trón ECG tipo 1 (Figura 5) y debe interrumpirse 
precozmente en caso de aparición de extrasistolia 
ventricular frecuente u otras arritmias ventricula-
res, o ensanchamiento del QRS >130% con res-
pecto al valor basal.

La ajmalina es más e�caz en el diagnóstico del 
SB (tabla 4) 86,87. Es importante resaltar el bajo va-
lor predictivo negativo de la �ecainida, particular-
mente cuando se utiliza en el estudio familiar.

Desafortunadamente, hasta el 25% de las prue-

bas de provocación farmacológica pueden ser fal-
sos negativos 86; se puede valorar repetir el test si 
persiste la sospecha clínica. 

Como alternativa, se ha propuesto el test “de es-
tómago lleno” 88. En este caso, los ECG se realizan 
antes y después de una comida copiosa. En los 
pacientes con SB, este examen revela cambios en 
el segmento ST que parecen estar provocados por 
un tono vagal aumentado. 

No es excepcional observar elevación del seg-
mento ST justo después de una prueba de esfuer-
zo en pacientes con SB, durante la fase de vagal 
del ejercicio, habiéndose sugerido como una po-
sible herramienta de diagnóstico y estrati�cación 
de riesgo 89,90.

Criterios diagnósticos.

De acuerdo al Consenso de Expertos de 2013 24, 
el SB es diagnosticado cuando se observa una ele-
vación del ST tipo 1 de forma espontánea o tras 
administración intravenosa de un bloqueante del 
sodio en al menos 1 derivación precordial dere-
cha (V1 y V2), colocadas en una posición estándar 
o superior (hasta el 2º espacio intercostal), sin re-
querir más evidencias de arritmias ventriculares 
como en consensos previos.

En pacientes asintomáticos, existen otros hallaz-
gos que apoyan el diagnóstico de SB 24:
•	 Atenuación	 de	 la	 elevación	 del	 ST	 durante	 el	

ejercicio máximo con la reaparición durante la 
fase de recuperación. Ocasionalmente, gene-
ralmente en pacientes con mutación SCN5A, la 
elevación ST puede hacerse más evidente con 
el ejercicio.

•	 Bloqueo	 auriculoventricular	 de	 1º	 y	 la	 desvia-
ción izquierda del eje.

•	 Fibrilación	auricular.
•	 Potenciales	tardíos	en	el	ECG	de	alta	resolución.

Figura 5. Prueba de �ecainide para desenmascarar el patron diagnóstico de Síndrome de Brugada (tipo 1 
“coved”).
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•	 Fragmentación	del	QRS.
•	 Alternancia	 del	 segmento	 ST-T,	 extrasístoles	

ventriculares espontáneas con patrón de blo-
queo de rama izquierda.

•	 Período	refractario	ventricular	<200	ms	y	un	in-
tervalo HV >60 ms.

•	 La	ausencia	de	cardiopatía	estructural,	 aunque	
puede haber alteraciones menores a nivel de los 
ventrículos derecho e izquierdo.

Es importante excluir otras causas de elevación 
del segmento ST. La exposición a determinados 

fármacos o alteraciones iónicas puede producir 
elevación del ST sugestiva de SB, lo que pudiera 
representar una cierta predisposición genética. La 
�ebre también modula el fenotipo y el riesgo de 
arritmias al acentuar la inactivación del canal de 
sodio, desenmascarando el patrón tipo 1 y desen-
cadenando arritmias ventriculares. Si alguno de 
estos factores está presente, deberá ser corregi-
do (tabla V-A). También es importante excluir otras 
causas de elevación del ST antes de realizar el 
diagnóstico de SB (tabla V-B) 77. 

Se desconoce si las alteraciones compatibles con 

Tabla IV. Fármacos utilizados en los test de provocación para desenmascarar el 
electrocardiograma del síndrome de Brugada

Fármaco Dosis Vía Sensibilidad Especi�cidad
Valor 
predictivo 
positivo

Valor 
predictivo 
negativo

Ajmalina 1 mg/kg en 5 min. Intravenosa 80%125 94,4%125 93,3%125 82,9%125

Flecainida 2 mg/kg en 10 min.
400 mg

Intravenosa
Oral

77%126 80%126 96%126 36%126

Procainamida 10 mg/kg en 10 min. Intravenosa ND ND ND ND

Pilsicaina 1 mg/kg en 10 min. Intravenosa ND ND ND ND

ND: No disponible

Tabla V. Diagnóstico diferencial del síndrome de Brugada

A. Factores que desenmascaran el patrón de SB en caso de predisposición genética

•	Hiperpotasemia
•	Hipercalcemia 
•	Fiebre
•	Tratamiento con:

1. Fármacos antiarrítmicos: bloqueadores del canal de sodio (clase IC, clase IA), antagonistas del calcio, 
β-bloqueantes

2. Fármacos antianginosos: antagonistas del calcio, nitratos, abridores de canales de potasio
3. Fármacos psicotrópicos: antidepresivos tricíclicos/tetracíclicos, fenotiacinas, inhibidores selectivos de la 

recaptación de serotonina, litio
4. Otros: antihistamínicos H1, intoxicación por alcohol, intoxicación por cocaína

B. Diagnóstico diferencial

•	Bloqueo de rama derecha atípico
•	Hipertro�a ventricular izquierda
•	Repolarización precoz (especialmente en atletas)
•	Pericarditis/Miocarditis aguda
•	 Isquemia aguda miocárdica o infarto (especial-

mente de ventrículo derecho)
•	Tromboembolismo pulmonar agudo
•	Angina de Prinzmetal
•	Aneurisma disecante de aorta

•	Trastornos de los sistemas nerviosos central y auto-
nómico

•	Distro�a muscular de Duchenne
•	Ataxia de Friedreich
•	Displasia arritmogénica de ventrículo derecho 
•	Compresión mecánica del tracto de salida de VD 

(por ejemplo, pectus excavatum, tumor mediastíni-
co, etc.)

•	Hemopericardio
•	Hipotermia
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SB que aparecen inmediatamente después de una 
cardioversión eléctrica son secundarias a mutacio-
nes de SB 77.

Genotipado

El SB es una enfermedad hereditaria con un pa-
trón de transmisión autosómico dominante y pene-
trancia variable. No obstante, hasta el 60% de los 
casos pueden ser esporádicos; es decir, ausentes 
en otros familiares.

Las primeras mutaciones genéticas asociadas al 
SB fueron descritas en 1998 en el gen SCN5A, que 
codi�ca la subunidad alfa del canal de Na+ activado 
por voltaje Nav 1.5 91. Desde entonces, se han pu-
blicado más de cien mutaciones en el mismo gen 
y representan el genotipo más frecuente (>75% 
de los casos con genotipado positivo). La mayo-
ría de estas mutaciones producen una pérdida de 
función de las corrientes transmembrana de sodio 
(INa). Desafortunadamente, sólo en el 15-30% de 
los casos es posible identi�car una mutación a di-
cho nivel 26.

También se han descrito otros genes. La mayo-
ría de las mutaciones aparecen en genes relacio-
nados con la corriente de sodio (SCN5A, GPD-IL, 
SCN1B y SCN3B), aunque otros canales como los 
del calcio (CACNA1C y CACNB2B) y potasio (Ito) 
pueden también estar implicados (tabla VI) 77. 

Lamentablemente, a pesar haberse identi�cado 
hasta 19 genes asociados con el SB, solamente es 
posible identi�car una mutación en el 25-30% de 
los casos 26.

Manejo

Estrati�cación de riesgo

Se han identi�cado diversas variables clínicas 
que predicen un peor pronóstico en pacientes con 
SB aunque la estrati�cación de riesgo sigue siendo 
controvertida en algunos aspectos.

La MS recuperada es un factor de riesgo indis-
cutible y reconocido por todos los estudios. Estos 
pacientes deberían protegerse con un DAI (indica-
ción clase I) 24,59. Asimismo, la presencia de síncope 
en asociación con un patrón ECG tipo 1 espontá-
neo es marcador de peor pronóstico 11.

La estrati�cación de riesgo en pacientes asin-
tomáticos es más controvertida. La incidencia de 
eventos arrítmicos mayores en pacientes de SB 
previamente asintomáticos varía entre 8.2% y un 
0.8% tras un seguimiento medio de 35 meses 77. A 
pesar de estas diferencias, es necesario identi�car 
variables clínicas que permitan estrati�car el ries-
go en este subgrupo de pacientes.

Varios registros coinciden en que la inducibilidad 
de arritmias durante un EEF es superior en pacien-
tes sintomáticos (síncope o MS recuperada) 79,81. 
Sin embargo, existe gran controversia en su papel 
como herramienta de estrati�cación de riesgo 24. 

Se ha observado una mayor agresividad del SB 
en los varones que en las mujeres 80,92. No sólo eso, 
sino que pudiera ocurrir que los marcadores de 
riesgo fuesen distintos para hombres y mujeres 92. 
En efecto, los factores de mal pronóstico descritos 
para poblaciones mixtas en las series de Brugada 
et al 78,80 (síntomas, patrón ECG tipo I de forma es-
pontánea e inducibilidad en el EEF) se con�rma-
ron como válidos para estrati�car el riesgo en los 
varones 92. Por el contrario, y considerando la tasa 
de eventos extremadamente baja en las mujeres, 
ninguna de estas variables mostró potencia su�-
ciente para identi�car las de mayor riesgo 92. 

Ni los antecedentes familiares de MS ni la presen-
cia de mutación en el gen SCN5A se han de�nido 
como factores de riesgo en ninguna de las gran-
des series descritas hasta la fecha 93. Sin embargo, 
algunos tipos de mutaciones, tales como las que 
dan lugar a una proteína truncada, pueden tener 
valor pronóstico 94-98. 

Se han propuesto otros indicadores para la estrati-
�cación del riesgo como la presencia de fragmen-
tación del QRS 99,100, un periodo refractario ventri-
cular < 200 ms 100,101 o elevación del ST durante la 
recuperación del esfuerzo 89,90. La �brilación auri-
cular, que puede encontrarse espontáneamente en 
un 10-54% de los pacientes con SB, se ha relacio-
nado también con un peor pronóstico 102,103. Otros 
hallazgos electrocardiográ�cos podrían también 
tener signi�cación pronóstica, como la prolonga-
ción del intervalo QTc en V2, patrón de SB en aVR, 
la presencia de alternancia de la onda T, patrón 
de repolarización precoz en derivaciones infe-
riores o laterales y una mayor anchura del com-
plejo QRS 104-111. Sin embargo, se trata de estudios 
pequeños que precisan validación en series más 
grandes.

Tratamiento

Medidas generales

Deberá informarse a los pacientes de los diversos 
factores moduladores y precipitantes, como la �e-
bre, alteraciones hidroelectrolíticas, múltiples fár-
macos, etc.. La �ebre deberá tratarse precozmente 
con antipiréticos y/o medidas físicas. Asimismo, 
deberá evitarse la toma de cualquier sustancia 
contraindicada (www.brugadadrugs.og) 112,113. 

Tratamiento farmacológico
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Se han propuesto dos estrategias principales: 
•	 El	 empleo	 de	 fármacos	 inhibidores	 de	 las	 co-

rrientes de potasio Ito (como quinidina o bepri-
dil).

•	 El	 empleo	 de	 fármacos	 que	 aumentan	 las	 co-
rrientes de calcio ICaL (como isoproterenol o 
cilostazol) o las corrientes de sodio INa.

A pesar de que varios medicamentos han sido 
probados, sólo unos pocos han demostrado te-
ner efectos antiarrítmicos en pacientes con SB. La 
mayoría han sido únicamente utilizados en casos 
o series relativamente pequeñas y, como conse-
cuencia, sólo el isoproterenol y quinidina se han 
incluido en el Consenso de Expertos 24.

Clínicamente, la quinidina ha demostrado reducir 
la inducibilidad de arritmias en el EEF, la inciden-
cia de arritmias inducidas en pacientes con SB 114, 

y se ha empleado con éxito en ciertos contextos 
clínicos, como el tratamiento de tormentas arrítmi-
cas 115,116, descargas múltiples 117,118 o como alterna-
tiva al DAI en niños con riesgo de arritmias 119. En 
raras ocasiones, puede llegar a normalizar el ECG 
en algunos pacientes 120. Desafortunadamente, la 
quinidina no está disponible en regiones en las 
que el SB y la MS son endémicas, como el Sudeste 
de Asia 121.

La estimulación beta-adrenérgica se ha emplea-
do con buenos resultados en casos de tormenta 
arrítmica 122,123.

Des�brilador automático implantable

Los pacientes sintomáticos deben recibir siem-
pre un DAI. En pacientes asintomáticos con patrón 
ECG tipo 1 espontáneo, el EEF podría ser utilizado 
para valorar la necesidad de implante. En los pa-

Tabla VI. Genes asociados con el Síndrome de Brugada

Tipo Gen Cromosoma Proteína Corriente

SB tipo 1 SCN5A 3 NaV1.5 INa ↓

SB tipo 2 GPD1L 3 G3PD1L INa ↓

SB tipo 3 CACNA1C 12 CaV1.2 ICa-L ↓

SB tipo 4 CACNB2b 10 CaVβ2 ICa-L ↓

SB tipo 5 SCN1B 19 NaVβ1 INa ↓

SB tipo 6 KCNE3 11 MiRP2 Ito ↑

SB tipo 7 SCN3B 11 NaVβ3 INa ↓

SB tipo 8 KCNH2 7 Kv11.1 (HERG) IKr ↑

SB tipo 9 KCNJ8 12 Kir6.1 Ikatp ↑

SB tipo 10 CACNA2D1 7 CaVα2δ-1 ICa ↓

SB tipo 11 RANGRF 17 MOG1 INa ↓

SB tipo 12 KCNE5* X MiRP4 Ito/IKs ↑

SB tipo 13 KCND3 1 Kv4.3 Ito ↑

SB tipo 14 HCN4 15 HCN4 If**

SB tipo 15 SLMAP 3 SLMAP INa ↓

SB tipo 16 TRMP4 19 TRMP4 NSCCa (↑ o ↓)

SB tipo 17 SCN2B 11 NaVβ2 INa ↓

SB tipo 18 HEY2 6 Factor de 
transcripción

INa ↓

SB tipo 19 SCN10A 3 NaV1.8 INa ↓

SB tipo 20 ABCC9 12 SUR2A IKatp ↑

SB tipo 21 PKP2 12 Plakophillin-2 INa ↓
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cientes asintomáticos cuyo patrón ECG tipo I sólo 
se documente tras la administración de fármacos 
bloqueadores del sodio, se recomienda realizar 
seguimiento periódico 24,59.

Ablación con catéter

Tras el hallazgo de que los eventos de FV en 
pacientes con SB estaban provocados por extra-
sístoles ventriculares, se propuso la ablación con 
catéter de la ectopia ventricular como medida 
terapéutica 124-126. Posteriormente, Nademanee et 
al 127 publicaron las primeras experiencias de abla-
ción de sustrato epicárdico a nivel del tracto de 
salida de ventrículo derecho. Recientemente, se 
ha publicado una serie de 14 pacientes sometidos 
a ablación epicárdica 128. Los resultados muestran 
que la eliminación del substrato desenmascarado 
por �ecainida convierte en no inducibles a los pa-
cientes inducibles basalmente. Son necesarios es-
tudios aleatorizados que evalúen la efectividad de 
la ablación antes de replantearse la necesidad o no 
de implante de un DAI.

TAQUICARDIA VENTRICULAR 
POLIMÓRFICA CATECOLAMINÉRGICA

La TVPC es una enfermedad eléctrica primaria 
cardiaca rara altamente letal que se caracteriza 
por el desarrollo de arritmias ventriculares com-
plejas desencadenadas por estímulos adrenérgi-
cos que provocan síncope o MS, en pacientes con 
corazón estructuralmente normal 129. Su prevalen-

cia se estima en 1: 10.000 24, pero dado que afec-
ta a población joven sin cardiopatía y con un ECG 
basal normal, es difícil conocer prevalencia real en 
la población general. 

El primer caso fue publicado por Reid y colabo-
radores 130, pero la entidad clínica fue descrita en 
1978 por Coumel y colaboradores 131. Desde en-
tonces, se han publicado sólo series reducidas de 
pacientes 132-134.

Manifestaciones clínicas

La TVPC se presenta clínicamente en forma de 
mareos, palpitaciones, síncope, MS recuperada 
o MS 132. Habitualmente se trata de eventos sinco-
pales asociados con el estrés emocional o el ejer-
cicio 132,133. Por desgracia, hasta en el 30% de los 
casos, la primera presentación puede ser la MS 135. 
La tasa de mortalidad global es casi del 40% 24. 
Aproximadamente el 30% de los pacientes tienen 
historia familiar positiva de MS, síncope de estrés 
o convulsiones, lo que pudiera orientar al diagnós-
tico de TVPC 24,129.

Es más sintomática y con peor pronóstico en va-
rones 135. Antes de cumplir 40 años, hasta un 60% 
habrá presentado al menos un síncope 133. La edad 
media de presentación está en torno a los 10 años 
de edad aunque se han publicado casos esporádi-
cos a los 30 años y hasta el 30% pueden presentar 
síntomas antes de los 10 años 132-134. A menudo es-
tos pacientes son diagnosticados de síncope vagal 
o epilepsia ante la ausencia de hallazgos en la ex-

Figura 6. Prueba de esfuerzo de un pacientes con taquicardia ventricular polimór�ca catecolaminérgica. A. 
En reposo no se observan arritmias. B. Con una frecuencia cardiaca de 106 lpm se observa extrasistolia ven-
tricular en bigeminismo. C. Con una frecuencia cardiaca de 113 lpm se observan episodios no sostenidos de 
taquicardia ventricular polimór�ca. D. En la recuperación precoz desaparece la arritmia..
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ploración física, ECG basal y pruebas de imagen 
cardiaca. El tiempo promedio desde el inicio de 
los síntomas al diagnóstico es de alrededor de 2 
años 132,133.

Diagnóstico

El diagnóstico de la TVPC es un desafío ya que 
los pacientes tienen un ECG basal y ecocardiogra-
ma normales 132. La TVPC se caracterizada por TV 
bidireccionales (rotación de 180º del eje latido a 
latido) y polimór�cas inducidas por ejercicio físico 
o estrés emocional, por lo que para su diagnóstico 
se recomiendan evaluar el ritmo cardiaco bajo una 
situación adrenérgica.

Electrocardiograma en reposo

Por norma general, los pacientes afectos de TVPC 
presentan ECG basal normal aunque a veces se 
puede observar una discreta bradicardia sinusal y 
la presencia ondas U 129,132,134,135 . En 1995, Leenhardt 
et al también reportaron moderada prolongación 
del intervalo QTc en relación con esta entidad 132, 
con�rmándose posteriormente el solapamiento 
entre la TVPC y el SQTL 136. En la actualidad, el 30% 
de los casos TVPC pueden ser diagnosticados 
como "SQTL oculto", debido a una ligera prolonga-
ción del intervalo QTc 137. 

Pruebas diagnósticas

Dado que los síntomas y las arritmias aparecen 
típicamente durante el ejercicio, la prueba de es-
fuerzo suele ser la herramienta diagnóstica de ma-
yor utilidad 24. El diagnóstico clínico se basa en la 
detección de TV bidireccional, extrasístoles ventri-
culares polimór�cas o TV (Figura 6). Normalmen-
te, las arritmias suelen aparecer alrededor de los 
110–130 lpm, inicialmente en forma de extrasísto-
les ventriculares que van haciéndose más frecuen-
tes y complejas hasta desencadenar taquicardia 
bidireccional, polimór�ca o FV con progresivas 
cargas de ejercicio 130-134. 

Si la prueba de esfuerzo no es posible, como 
puede ocurrir niños, la monitorización ECG pro-
longada sea con un holter o con un registradores 
de eventos podrían ser de ayuda para detectar los 
patrones típicos 24, sobre todo si el paciente expe-
rimenta alguna situación de tono adrenérgico au-
mentado durante la monitorización. 

Se ha sugerido también la infusión de catecola-
minas endovenosas, pero su sensibilidad no está 
clara y por ello no se han establecido recomenda-
ciones al respecto 24. 

El EEF no es útil en el diagnóstico ni estrati�ca-
ción de riesgo de la TVPC 24,132,133. 

Criterios diagnósticos

De acuerdo al Consenso de Expertos de 2013 24 y 
las Guías de Prevención de Arritmias Ventriculares 
y MS de 2015 59, la TVPC se diagnostica:
•	 En	 presencia	 de	 un	 corazón	 estructuralmente	

normal, ECG basal normal y la documentación 
de TV bidireccional o polimór�ca inducida por 
ejercicio u emociones. En >40 años hay que 
descartar la existencia de enfermedad corona-
ria 24. De acuerdo al Consenso de Expertos 24, la 
presencia de extrasistolia ventricular polimór�-
ca también sería diagnóstica, mientras que en 
las Guías de Prevención de Arritmias Ventricu-
lares y MS 59, sólo se incluye la presencia de TV 
bidireccional o polimór�ca.

•	 En	portadores	de	mutación	(o	mutaciones)	pato-
génicas en los genes RyR2 o CASQ2.

Genotipado

A nivel molecular, la TVPC está causada por una 
alteración de la regulación del calcio intracelular. 
El efecto por uno u otro mecanismo es la liberación 
exagerada de calcio desde el retículo sarcoplás-
mico al citoplasma en presencia de estimulación 
adrenérgica, lo que puede favorecer secunda-
riamente la aparición de pospotenciales tardíos 
y desencadenar la arritmia. Hasta ahora, se han 
identi�cado hasta 200 mutaciones. Actualmente se 
conoce la causa genética del 65% de los pacientes 
con diagnóstico clínico de TVPC 26,138. 

Se han descrito hasta 5 tipos de TVPC de los cua-
les, los más frecuentes son (tabla VII):
•	 TVPC	 tipo	 1:	 autosómico	 dominante,	 secunda-

ria a mutaciones que codi�can el receptor de la 
rianodina cardiaca (RyR2)135,139. Se identi�ca en 
el 55-60% de los individuos diagnosticados de 
TVPC y tiene una penetrancia en torno al 83%.

•	 TVPC	tipo	2:	autosómico	recesiva	y	mucho	me-
nos frecuente. Es secundaria a mutaciones en el 
gen de la calsecuestrina cardiaca (CASQ2)26, 140. 
Se identi�ca en alrededor del 5% de los casos. 
La historia familiar de consanguinidad sugiere 
este tipo de patrón.

También se han descrito mutaciones en KCNJ2 
(también asociada a SQTL tipo 7), ANK2, TRDN y 
CALM1 141-145. Los pacientes con estas mutaciones 
presentaron características clínicas similares. Sin 
embargo, actualmente no está claro si se trata de 
fenocopias de TVPC 24.

Manejo

A diferencia de otras arritmias hereditarias, en 
la actualidad no somos capaces de identi�car un 
grupo de bajo riesgo de eventos arrítmicos en los 
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que se pueda obviar el tratamiento. Por ello, todos 
los pacientes diagnosticados de TVPC, clínica o 
genéticamente, deberán ser tratados.

Estrati�cación de riesgo

Hasta el momento no existen predictores de 
riesgo claros que permitan valorar el pronóstico. 
El pronóstico sin tratamiento es ominoso, con una 
tasa altísima de MS en las primeras décadas de la 
vida 132,133. 

La MS previa al diagnóstico se asocia a un ries-
go elevado de arritmias en el seguimiento, pero 
no la presencia de síncope 134. El diagnóstico en la 
infancia es también predictor de MS 134. De hecho, 
en la serie más grande de pacientes publicada, 
el riesgo de futuros eventos arrítmicos disminuyó 
a medida que aumentaba la edad 134. La ausencia 
de tratamiento β-bloqueante es un predictor inde-
pendiente de eventos arrítmicos 134. Asimismo, la 
persistencia de ectopia compleja en la prueba de 
esfuerzo es marcador pronóstico 134.

Tratamiento

Medidas generales

Los pacientes con TVPC deben restringir al mí-
nimo la actividad deportiva y evitar sobresaltos 
emocionales 146.

Tratamiento farmacológico

Los β-bloqueantes sin actividad simpáticomiméti-
ca intrínseca, son los fármacos antiarrítmicos más 
recomendados, a pesar de su e�cacia limitada 24,132. 
La tasa anual de eventos bajo tratamiento beta-blo-
queante varía entre el 3% y el 11% anual 134.

La mayoría de centros de referencia utilizan na-
dolol por su duración prolongada, pero hay países 
en los que no está disponible y se utilizan otros no 
cardioselectivos. No existen datos que comparen 
la e�cacia de los diferentes beta-bloqueantes aun-
que parece que el nadolol pudiera ser más e�caz 
que otros 134. El carvedilol podría ser una buena 

alternativa por sus efectos de bloqueo directo de 
RyR2 147, aunque no disponemos de datos clínicos 
que lo con�rmen. Se suele utilizar la dosis máxima 
tolerada.

El tratamiento deberá intensi�carse en caso de 
persistir los síntomas y/o la documentación de 
arritmias ventriculares a pesar de tratamiento be-
ta-bloqueante. Se ha propuesto una combinación 
de beta-bloqueantes, con �ecainida o calcio-anta-
gonistas como siguiente paso en la escala terapéu-
tica 148,149.

Datos preliminares sugieren que la �ecainida se 
basa en datos preclínicos que sugieren las pro-
piedades de bloqueo directo de RyR2 de este fár-
maco 150,151, aunque algunos grupos discuten este 
mecanismo 152. En la práctica clínica, la �ecainida 
reduce signi�cativamente la carga de arritmias 
ventriculares 149,150 y se puede utilizar asociada al 
tratamiento β-bloqueante en caso de recurrencia 
de síncope o documentación de TV polimór�ca/
bidireccional a pesar de la terapia estándar  24,59. 

El tratamiento con verapamilo ha sido bene�cio-
so en algunos pacientes con TVPC reduciendo la 
carga de arritmias ventriculares al asociarlo al tra-
tamiento beta-bloqueante durante periodos cortos 
de tiempo 148,153. Su valor como tratamiento a largo 
plazo es controvertido. 

Es importante realizar controles periódicos con 
pruebas de esfuerzo y/o monitorización continua 
del ECG (holter) para asegurarnos del control de 
las arritmias ventriculares de esfuerzo con la me-
dicación (el objetivo es la ausencia completa de 
extrasistolia ventricular/arritmias ventriculares y 
no sobrepasar el límite del 85% de la FC máxima). 
Por otra parte, para evitar la MS, es crucial alertar 
a los pacientes de la importancia de la adherencia 
al tratamiento.

Denervación simpática cardiaca izquierda

La denervación simpática cardiaca izquierda es 
una alternativa terapéutica en pacientes que no es-

Tabla VII. Genes asociados con la Taquicardia ventricular polimór�ca catecolaminérgica.

Tipo Gen Herencia Locus Proteína

TVPC tipo 1 RYR2 AD 1q42.1-q43 Receptor de la rianodina 2

TVPC tipo 2 CASQ2 AR 1p13.3 Calsequestrina 2

TVPC tipo 3 KCNJ2 AD 17q23 Kv2.1 Kir2.1

TVPC tipo 4 TRDN AR 6q22.31 Triadina

TVPC tipo 5 CALM1 AD 14q32.11 Calmodulina 1

AD: autosómico dominante; AR: autosómico recesivo.
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tán bien controlados con tratamiento médico, son 
intolerantes o tienen contraindicación 24,59. Se han 
publicado series cortas que muestran resultados 
prometedores de esta técnica 154-158, pero se nece-
sitan series más grandes para con�rmar su e�ca-
cia a largo plazo. 

Des�brilador automático implantable

Se recomienda el implante de DAI a aquéllos pa-
cientes con diagnóstico claro de TPVC que conti-
núan sintomáticos a pesar del tratamiento (farma-
cológico con/sin denervación simpática cardiaca) 
o que han sufrido una MS recuperada 24,59. 

El DAI debe ser programado con tiempos de 
detección prolongados y un única zona de FV a 
>210-230 lpm, para evitar descargas inapropiadas 
que pueden aumentar el tono simpático y desen-
cadenar una tormenta arrítmica 158. Asimismo, para 

evitar el problema de descarga inapropiada por 
taquicardia sinusal, debería optimizarse el trata-
miento médico 151.

CONCLUSIÓN

A pesar de tratarse de enfermedades raras, las 
canalopatías cardiacas son una causa importante 
de MS en individuos jóvenes. Una historia clínica 
cuidadosa y ECG ayudan al diagnóstico, pero en 
muchas ocasiones hay que tener una sospecha clí-
nica elevada que conlleve la realización de otras 
pruebas (como la prueba de esfuerzo). El cono-
cimiento del funcionamiento de estos defectos de 
los canales iónicos es crucial para poder prevenir 
y tratar estas enfermedades.
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INTRODUCCIÓN

El trasplante cardiaco constituye hoy en día la 
opción terapéutica de elección para los pacientes 
con cardiopatías en fase terminal.

Las técnicas quirúrgicas actuales y la optimiza-
ción del tratamiento inmunosupresor han conse-
guido mejorar la calidad de vida del paciente e 
incrementar signi�cativamente las tasas de super-
vivencia (aproximadamente 75 % al año y 65 % a 
los 5 años) 1.

Entre sus numerosas complicaciones se encuen-
tran las arritmias, con un espectro de presentación 
clínica muy variado que se extiende desde extra-
sístoles auriculares asintomáticas hasta episodios 
de muerte súbita cardiaca 2.

Aunque algunas de estas arritmias son la expre-
sión de la evolución natural del corazón del donan-
te, otras muchas re�ejan que nos encontramos ante 
un corazón que se comporta de modo “diferente”, 
y ponen de mani�esto la alta complejidad de esta 
intervención terapéutica.

Conocer estas peculiaridades nos permitirá 
diagnosticar precozmente las arritmias en estos 
pacientes, enfocar de forma más e�caz su trata-
miento e incluso detectar posibles complicaciones 
sobre el injerto como son la enfermedad vascular 
o el rechazo.

FISIOPATOLOGÍA DEL TRASPLANTE 
CARDIACO

Para comprender los principales mecanismos 
que inducen las arritmias en el corazón trasplan-
tado, es imprescindible recordar algunos concep-
tos básicos sobre el procedimiento quirúrgico y 
los cambios �siopatológicos que genera sobre el 
sistema especí�co de conducción y la inervación 
extrínseca del corazón. 

Técnica quirúrgica de trasplante 
cardiaco 3

Existen dos técnicas quirúrgicas para la realiza-
ción del trasplante cardiaco ortotópico. En resu-
men, ambos procedimientos consisten en extraer 
el corazón enfermo del receptor e implantar el del 
donante, mediante reconexión de las grandes ar-
terias (aorta y pulmonar) y los drenajes venosos 
(pulmonar y sistémico). La diferencia estriba en el 
modo de realizar esta última anastomosis y en la 
cantidad de aurícula del receptor que se conserve.

A continuación se explican brevemente los dos 
tipos de cirugía:

Técnica biatrial

La técnica clásica descrita por Lower y Shumway 
en 1960, preserva de forma parcial las aurículas 
del receptor y del donante (Figura 1), cada una de 
ellas con su nodo sinusal correspondiente, provo-
cando una gran distorsión de la anatomía auricular. 
Este tipo de cirugía se asocia con mayor regurgita-
ción ventriculoauricular, mayor incidencia de arrit-
mias auriculares y bradicardias postoperatorias, 
así como con mayor presencia de trombos auricu-
lares. 

Técnica bicava 

La técnica bicava, más habitual en la actualidad, 
fue descrita por Yacoub en 1989. Mantiene igual-
mente el casquete de la aurícula izquierda del 
receptor, pero reseca completamente la aurícula 
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derecha realizando la sutura a nivel de las venas 
cava superior e inferior (Figura 2). En ella, sólo se 
conserva el nodo sinusal del donante.

Esta cirugía implica menor distorsión auricular, lo 
que se traduce en menor incidencia de arritmias 
auriculares y de insu�ciencia tricúspide. Sin em-
bargo precisa más tiempo de clampaje y provoca 
más isquemia del injerto, además de favorecer el 
desarrollo de estenosis de las venas cavas.

Parece estar relacionada con menor incidencia 
de disfunción sinusal.

Alteraciones eléctricas sobre el corazón

Alteraciones del sistema intrínseco del 
corazón 2

En los pacientes a los que se les realiza la técnica 
biatrial conviven dos nodos sinusales separados 
por una barrera anatómica: la cicatriz de anasto-
mosis de las aurículas derechas.

- Nodo sinusal del receptor: conserva su inerva-
ción autonómica aunque suele estar desconec-
tado eléctricamente de la aurícula derecha por 
la línea de sutura y, por lo tanto, aislado de los 
ventrículos. 

- Nodo sinusal del donante: sin inervación auto-
nómica, pero con la conducción auriculoventri-
cular intacta. 

Cuando el nodo sinusal del receptor emite estí-
mulos eléctricos nos podemos encontrar varias 
situaciones, algunas de ellas arritmogénicas, que 
dependerán de que el impulso eléctrico del re-
ceptor sea capaz de superar la cicatriz y conducir-
se a la aurícula del donante:

 • Ausencia de conducción: lo más frecuente es 
que el impulso eléctrico que se origina en el 
nodo sinusal del receptor se bloquee comple-

tamente en la línea de sutura de la aurícula, sin 
conseguir conducirse al ventrículo. En el ECG 
de super�cie se registra un “pseudobloqueo 
AV”. (Figura 3).

 • Conducción intermitente: algunos impulsos 
eléctricos se conducen a la aurícula del injerto y 
generan extrasistolia o parasistolia auricular.

 • Conducción continua: si todos los estímulos se 
conducen pueden ocasionar taquicardias multi-
focales, �utter o incluso �brilación auricular. 

Alteraciones de la inervación extrínseca del 
corazón

Inervación del corazón 4

El plexo cardiaco está formado por:

- Fibras nerviosas cardiacas aferentes: trasmiten 
señales nerviosas originadas en receptores si-
tuados en las cavidades cardiacas o los gran-
des vasos (barorreceptores, quimiorreceptores 
y nociceptores).

- Fibras nerviosas cardiacas eferentes: forman 
parte del Sistema Nervioso Autónomo que mo-
dula la actividad intrínseca del corazón.

A su vez, se divide en:
a. Sistema Simpático: cuya activación aumenta la 

frecuencia cardiaca (FC), la contractilidad y la 
velocidad de conducción.

 La neurona preganglionar se sitúa en el asta la-
teral de los niveles T1 -T5 de la médula espinal y 
hace sinapsis con la neurona postganglionar en 
los ganglios del tronco simpático cervical o torá-
cico superior, desde donde extiende su axón a 
través del plexo cardiaco para acceder hasta el 
corazón. 

b. Sistema Parasimpático: predomina en reposo y 
su activación ocasiona los efectos opuestos al 
Sistema Simpático. 

 La inervación cardiaca parasimpática proviene 
fundamentalmente del nervio vago, de modo 
que el soma de la primera neurona se localiza 
en el núcleo dorsal del vago (bulbo raquídeo) y 
su axón recorre el nervio vago y sus ramas has-
ta llegar al corazón, donde hace sinapsis con la 
segunda neurona, que se encuentra inmersa en 
el epicardio. 

Denervación del corazón tras el trasplante 
cardiaco 

El trasplante cardiaco supone la sección de las 
�bras nerviosas que descienden rodeando a los 
grandes troncos arteriales hasta llegar al corazón.

La interrupción de los impulsos nerviosos implica:

Figura 2. Técnica bicava
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- Taquicardia sinusal basal 5: la pérdida de la iner-
vación parasimpática provoca que los pacientes 
trasplantados presenten taquicardia sinusal en 
reposo. 

- Respuesta anormal al ejercicio 6-8: la pérdida de 
la inervación simpática, puede producir incom-
petencia cronotrópica al ejercicio. En estos pa-
cientes, la respuesta de taquicardización con el 
ejercicio está mediada por catecolaminas circu-
lantes, de modo que:
 • El pico máximo de FC durante el esfuerzo se 

alcanza más tardíamente. 
 • La FC continúa aumentando al �nalizar el ejer-

cicio.
 • Las frecuencias cardiacas basales se recupe-

ran más lentamente. 
- Hipersensibilidad a la adenosina, acetilcolina y 

aminas simpáticas 9-11: se desconoce el mecanis-
mo exacto pero parece estar relacionado con el 
aumento de la síntesis de neurotransmisores en 
las �bras presinápticas, mayor sensibilidad de 
los receptores y menor eliminación de neuro-
transmisores. 

 Por este motivo no se recomienda el empleo de 
adenosina, y en caso de requerirlo administrarla 
a dosis bajas dado el elevado riesgo de bradi-
cardia sostenida o asistolia. 

- Pérdida de la nocicepción: incapacidad para 
sentir angina, lo que obliga a la realización de 
coronariografías periódicas para descartar en-
fermedad vascular del injerto.

Reinervación tras el trasplante

Aunque inicialmente se creía que la denervación 
del corazón era de�nitiva, pocos años después del 
primer trasplante, algunos indicios como el creci-
miento de nuevas �bras nerviosas sobre la anas-
tomosis de los grandes vasos en las autopsias o la 
recuperación de la nocicepción en pacientes vivos 
permitieron formular la hipótesis de la reinerva-
ción.

En los años 80, se demostró mediante estudios 
de medicina nuclear con metayodobencilguanidi-
na, que existía reinervación simpática, aunque ésta 
suele ser incompleta, heterogénea y muy variable 
entre pacientes. El proceso suele comenzar a los 6 
meses del trasplante, habiéndose recuperado en 
el 25% de pacientes al año y en el 45% a los dos 
años. Suele continuar hasta los quince años. 

La reinervación del nodo sinusal se acompaña de 
la recuperación parcial de la respuesta de taqui-
cardización con el ejercicio 12-21.

El proceso de reinervación parasimpática es más 
controvertido 22-23. Algunos estudios demuestran 
que está ausente en la mayoría de pacientes des-

Figura 3. Electrocardiograma de paciente trasplantado. Se observan dos tipos de actividad auricular con 
morfología y frecuencia de disparo diferentes. Véase en derivación II la existencia de dos actividades auricu-
lares. Una, la actividad generada en el nodo sinusal del corazón donante que se conduce con un PR constante 
al ventrículo. Otra diferente que corresponde con la actividad del nodo sinusal del receptor que no genera 
despolarización ventricular. 
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pués de 8 años desde el trasplante y se cree que la 
posibilidad de que ocurra depende de la técnica 
quirúrgica, siendo más probable en los casos de 
anastomosis bicava. 

La técnica biatrial secciona el 50% de las �bras 
nerviosas simpáticas, lo que supone un estímulo 
para la regeneración, mientras deja intactos los 
troncos del vago. 

Sin embargo, la técnica bicava corta ambos tipos 
de �bras, estimulando la regeneración del simpáti-
co y parasimpático.

MECANISMOS Y SUSTRATOS 2

A continuación se describen los principales me-
canismos y sustratos que predisponen al desarro-
llo de arritmias en el corazón del paciente tras-
plantado:

Isquemia del Injerto

Cuando el tiempo de isquemia del injerto es muy 
prolongado o la preservación del órgano es ina-
propiada, las células principales del corazón pue-
den dañarse:
- Miocardiocitos: la falta de perfusión coronaria 

puede generar isquemia subendocárdica, que, 
en caso de ser muy duradera, induce �brosis y 
un futuro sustrato para posibles arritmias. 

- Células del Sistema Especí�co de Conducción: 
la isquemia a este nivel puede ocasionar la pér-
dida de automatismo y alteraciones de la con-
ducción. Habitualmente estas alteraciones se 
mani�estan en el periodo postoperatorio tem-
prano y suelen ser pasajeras, pero el daño pue-
de prolongarse hasta el postoperatorio tardío o, 
incluso, inde�nidamente.

Traumatismos

Durante la cirugía algunas estructuras del siste-
ma especí�co de conducción pueden perderse o 
quedar contundidas temporalmente. Además las 
biopsias endomiocárdicas que se realizan en el 
seguimiento de estos pacientes también pueden 
dañar estos elementos.

Suturas 

Las cicatrices auriculares actúan como obstácu-
los anatómicos favoreciendo las macroreentradas 
y la aparición de �utter auricular.

Rechazo del injerto

El mecanismo exacto por el que se producen 
arritmias durante el rechazo no es conocido pero 
es posible que la in�ltración del miocardio por cé-
lulas in�amatorias, el edema y la �brosis, que se 

distribuyen de forma parcheada altere la conduc-
ción y la refractariedad del miocardio, permitiendo 
la formación de circuitos microreentrantes a nivel 
auricular y ventricular. 

Además la hemodinámica auricular puede estar 
alterada si existe disfunción ventricular. 

Los pacientes con rechazo agudo severo pueden 
presentar muerte súbita cardiaca.

Enfermedad coronaria

La isquemia producida por enfermedad vascular 
del injerto o por ateroesclerosis focal es un factor 
desencadenante de arritmias, especialmente ven-
triculares.

Fracaso inespecí�co del injerto

Se de�ne esta entidad como el desarrollo de dis-
función ventricular en ausencia de enfermedad 
vascular y rechazo del injerto. Se asocia con arrit-
mias terminales como actividad eléctrica sin pulso 
o asistolia.

Fármacos

El empleo de medicación en la fase terminal de 
las diversas cardiopatías, especialmente betablo-
queantes y antiarrítmicos, hace que durante la 
cirugía y en el postoperatorio inmediato, persista 
el efecto de estos fármacos y exista especial pre-
disposición a las bradiarritmias. El uso de drogas 
adrenérgicas durante la intervención quirúrgica y 
el postoperatorio también puede inducir taquia-
rritmias.

Degeneración del sistema de conducción

El corazón nativo del donante sigue su curso natu-
ral y puede desarrollar degeneración del sistema 
especí�co de conducción.

Fracaso del ventrículo derecho

La mayor susceptibilidad de este ventrículo a 
la isquemia inducida durante el procedimiento y 
la sobrecarga de presión que sufre como conse-
cuencia de la hipertensión pulmonar que presen-
tan la mayoría de pacientes trasplantados pueden 
inducir disfunción ventricular derecha que se ma-
ni�esta, entre otras formas, con arritmias.

TIPOS DE ARRITMIAS

Bradiarritmias y bloqueos 24-39

Tipos

A. Bradicardia sinusal y disfunción sinusal

Es una alteración muy común entre los pacientes 
trasplantados (14-44%), generalmente reversible. 
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Puede estar ocasionada por diversos mecanismos, 
entre los cuales destacan la denervación simpáti-
ca, el tiempo de isquemia prolongado, el trauma-
tismo quirúrgico del nodo sinusal y el empleo de 
fármacos cronotrópicos negativos en el periodo 
perioperatorio para el manejo de taquiarritmias 
(Ej: amiodarona).

Cabe señalar que se ha demostrado asociación 
con la temperatura inicial de la solución cardioplé-
jica para la preservación del órgano y la tempe-
ratura del miocardio antes del implante, de forma 
que, cuanto más frías sean, mayor es la probabili-
dad de desarrollar disfunción sinusal y de requerir 
estimulación después del trasplante.

Manejo y tratamiento
En el postoperatorio inmediato se considera bra-

dicardia una frecuencia cardiaca inferior a 90 lpm. 
El corazón trasplantado, debido a la pérdida de 
distensibilidad, tiene inicialmente un comporta-
miento restrictivo, lo que implica que, para mante-
ner el gasto cardiaco, sean necesarias frecuencias 
cardiacas elevadas. 

Para conseguir este objetivo se puede realizar 
estimulación mediante marcapasos auricular tem-
poral o incluso recurrir al empleo de drogas cro-
notrópicas positivas como el isoproterenol.

La atropina no es un tratamiento efectivo para el 
tratamiento de la bradicardia dado que la inerva-
ción vagal está ausente.

Una vez superada la fase inicial, se reducirá pro-
gresivamente el limite inferior de frecuencia del 
marcapasos temporal para evitar la inhibición por 
sobreestimulación del nodo sinusal y permitir así 
su recuperación. 

La disfunción sinusal se corrige normalmente en 
los primeros tres meses después del trasplante 
por lo que es razonable mantener una actitud con-
servadora inicialmente.

En aquellos pacientes con bradicardia sintomáti-
ca leve o moderada se puede facilitar este proce-
so con salbutamol oral (0.5 mg cada 8h) o teo�lina 
oral (600-900 mg/día).

Como durante los primeros meses tras el tras-
plante, se realizan biopsias de protocolo, podre-
mos descartar que la arritmia esté asociada a un 
problema de rechazo.

Una vez excluida esta complicación y si el pa-
ciente presenta síntomas relacionados con la bra-
dicardia o incompetencia cronotrópica signi�cati-
va que afecte a su seguridad, acercándonos al mes 
postrasplante, se debe considerar el implante de 
marcapasos de�nitivo.

B. Bloqueos auriculoventriculares (BAV) 

Este trastorno de conducción es una complica-
ción más infrecuente (6%), puesto que aunque 
el nodo auriculoventricular (AV) está denervado, 
conserva su capacidad para adaptarse al ejerci-
cio, respondiendo a las catecolaminas circulantes 
acortando el PR.

Cuando se desarrolla BAV en las fases tempranas 
suele estar producido por isquemia o traumatismo 
del nodo AV y es transitorio. 

Si se instaura más tarde, se asocia a peor pronós-
tico, y puede traducir enfermedad degenerativa 
del tejido de conducción o ser el re�ejo de vas-
culopatía o rechazo crónico del injerto. Por ello, 
su presentación tardía, obliga a descartar rechazo 
crónico o enfermedad vascular del injerto, espe-
cialmente si se asocia con deterioro hemodinámi-
co o disfunción ventricular.

Manejo y tratamiento
En los casos de BAV suprahisiano no se recomien-

da el uso de atropina por ser poco e�caz en tras-
plantados cardiacos por denervación del injerto. 
Se pre�ere el empleo de isoproterenol o teo�lina.

En los casos de BAV suprahisiano sintomáticos 
que no responden a medicación o en aquéllos con 
BAV infrahisiano se puede emplear estimulación 
ventricular temporal como puente a la recupera-
ción, y si transcurridos 2-3 semanas desde el tras-
plante el trastorno de la conducción persiste im-
plantar un marcapasos de�nitivo.

C. Bloqueo de rama derecha

El trastorno de conducción más común después 
del trasplante cardiaco es la aparición de un re-
traso de la conducción o bloqueo completo de la 
rama derecha (70%), que no estaba presente en el 
donante antes del procedimiento y que suele ser 
transitorio. 

Se relaciona con el tiempo de isquemia del ór-
gano, con rechazo del injerto, con hipertro�a del 
ventrículo derecho secundaria a hipertensión pul-
monar o con daño de la rama durante biopsias en-
domiocárdicas de la pared septal derecha.

Marcapasos de�nitivo

Según las Guías Europeas de Estimulación Car-
diaca 2013, hasta un 8% de los pacientes trasplan-
tados requiere marcapasos de�nitivo. 

Se ha demostrado que la necesidad de implan-
tar marcapasos auricular de�nitivo es mayor en los 
pacientes que son intervenidos mediante la técni-
ca biatrial, probablemente en relación con mayor 
traumatismo del nodo sinusal del donante. 
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Resulta de vital importancia mantener la sincronía 
AV: modo DDD o AAI (en caso de demostrar con-
ducción AV íntegra). El modo VVI se reserva para 
aquellos pacientes cuya aurícula no pueda ser es-
timulada. Se debe programar la respuesta en fre-
cuencia ya que la incompetencia cronotrópica es 
muy habitual en estos pacientes.

Debe elegirse cuidadosamente el lugar de em-
plazamiento del cable auricular para asegurar la 
estimulación de la aurícula del donante (una buena 
alternativa es la posición baja septal), comproban-
do antes de la �jación activa del electrodo, que el 
estímulo se conduce al ventrículo.

En pacientes con BAV, debe comprobarse duran-
te el seguimiento la posible recuperación de con-
ducción AV para reducir la estimulación ventricu-
lar innecesaria.

Taquiarritmias supraventriculares 40-54

Tipos

A. Extrasístoles supraventriculares:

Las extrasístoles y taquicardias supraventricula-
res no sostenidas son muy comunes en el periodo 
postoperatorio temprano (60-75%) y su prevalen-
cia disminuye a lo largo del seguimiento.

Afortunadamente estas arritmias tienen escasa 
repercusión clínica y no requieren tratamiento.

B. Fibrilación auricular (FA)

La �brilación auricular es la taquiarritmia supra-
ventricular sostenida más común en las fases ini-
ciales. Su incidencia oscila entre el 0.3-24%, sin 
embargo, es signi�cativamente menor respecto a 
otras cirugías cardiacas mayores. Los motivos que 
explican esta reducción parecen ser la exclusión 
de las venas pulmonares y de la aurícula posterior 
en la cirugía y una aurícula del donante más sana.

La manipulación del corazón, la in�amación del 
pericardio, los cambios del sistema autonómico y 
el uso de inotrópicos en el postoperatorio son al-
gunas de sus causas más frecuentes. 

Las formas persistentes o las de presentación tar-
día, en pacientes estables, pueden ser manifesta-
ción de disfunción ventricular, rechazo y/o enfer-
medad vascular del injerto.

Manejo y tratamiento
El tratamiento de esta arritmia incluye el control 

de frecuencia y ritmo: 

Estrategia de control de FC

Se pueden emplear betabloqueantes y calcioan-

tagonistas no dihidropiridínicos, con suma precau-
ción, por la predisposición a la bradicardia en el 
primer caso e interacciones con inmunosupreso-
res en el segundo.

Estrategia de control de ritmo 

Para mantener el ritmo tras cardioversión eléctri-
ca o farmacológica se pre�ere el uso de amioda-
rona, con monitorización estrecha de los niveles 
de ciclosporina y tacrolimus, que pueden estar 
aumentados durante el tratamiento y hasta varias 
semanas después de su suspensión. Otras alterna-
tivas posibles son la �ecainida o la procainamida. 

La dronedarona está contraindicada por su inte-
racción con inhibidores de la calcineurina. 

Teniendo en cuenta que la mayoría de pacientes 
no presentan recurrencias tras el episodio inicial 
de FA y las numerosas interacciones de los fárma-
cos antiarrítmicos e inmunosupresores, se debe 
considerar la suspensión de los fármacos antiarrít-
micos a los 3 meses.

Además, se deben tratar los posibles desencade-
nantes, considerando la retirada paulatina de dro-
gas adrenérgicas si desarrollan FA en el postope-
ratorio inmediato-temprano e intensi�car la terapia 
inmunosupresora en caso de demostrarse rechazo.

C. Flutter auricular

El �utter auricular es la taquiarritmia tardía más 
común, con una incidencia que varía entre 2.8-
30%. La técnica biatrial y la edad avanzada del do-
nante son algunos de los principales factores que 
contribuyen a su desarrollo.

Constituye además la expresión arritmológica 
más frecuente en el rechazo del injerto que, como 
se ha explicado previamente, por su distribución 
parcheada, puede contribuir a la generación de 
microreentradas. 

En ausencia de esta complicación, la forma más 
común de presentación es el �utter típico istmo 
dependiente pero son también habituales los pa-
trones atípicos izquierdos y derechos, dado que en 
torno a las líneas de sutura tienden a organizarse 
circuitos de macroreentrada. 

Manejo y tratamiento
El manejo inicial de esta arritmia, al igual que el 

de la FA, consiste en controlar la frecuencia cardia-
ca y/o el ritmo mediante cardioversión eléctrica o 
sobreestimulación auricular en el caso de dispo-
ner de marcapasos atrial.

La ablación con radiofrecuencia es una opción 
terapéutica para los casos de �utter auricular sos-
tenido, una vez excluidas causas primarias como 
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rechazo agudo, disfunción ventricular izquierda e 
isquemia.

En los casos de �utter auricular típico, la altera-
ción de la anatomía del corazón trasplantado pue-
de suponer un reto a la hora de situar el catéter de 
ablación.

Es importante subrayar que en la técnica biatrial 
la línea de sutura entre las aurículas derechas se 
localiza dentro del istmo cavotricuspídeo, compo-
nente imprescindible para mantener el circuito. En 
algunas series se ha demostrado que sólo el tejido 
del donante por debajo de la línea de sutura forma 
parte de este macrocircuito de reentrada, por lo 
que la ablación desde el anillo tricuspídeo hasta la 
línea de sutura es su�ciente para �nalizar exitosa-
mente el procedimiento sin necesidad de comple-
tar la línea de ablación hasta la vena cava inferior.

D. Otras taquiarritmias supraventriculares 

Una amplia variedad de taquiarritmias supraven-
triculares, al igual que en los pacientes no trasplan-
tados, pueden ocurrir en los trasplantes cardiacos 
ortotópicos, como son las taquicardias auriculares 
focales sostenidas o las taquicardias por reentra-
da intranodal o mediadas por vías accesorias. La 
ablación con radiofrecuencia es el tratamiento de-
�nitivo con una tasa de complicaciones similar al 
resto de pacientes.

Taquiarritmias ventriculares 2

Tipos

A. Extrasístoles ventriculares

Las extrasístoles ventriculares y las taquicardias 
ventriculares no sostenidas son muy comunes en 
el período postoperatorio temprano, con una inci-
dencia que ronda el 100 % inicialmente, y que dis-
minuye paulatinamente. Cuando se presentan de 
forma tardía suelen ser la manifestación de com-
plicaciones del injerto.

B. Taquicardia ventricular sostenida

Las taquicardias ventriculares sostenidas y la �-
brilación ventricular son infrecuentes en el corazón 
trasplantado y cuando ocurren, generalmente en 
fases tardías, se suelen asociar con vasculopatía, 
rechazo del injerto o infartos agudos de miocardio.

C. Muerte súbita cardiaca

Aunque se pensaba que la taquiarritmia ventri-
cular y �brilación ventricular eran los ritmos más 
frecuentes en los casos de muerte súbita cardiaca 
en pacientes trasplantados, se ha objetivado, en di-
versos registros y metanálisis, que la asistolia y la 
disociación electromecánica son más comunes.

La falta de inervación simpática es una posible 
explicación para justi�car la baja tasa de FV des-
pués del trasplante cardiaco. 

La isquemia suele ser el mecanismo desencade-
nante más común de estas arritmias terminales, 
seguido de rechazo del injerto y disfunción ines-
pecí�ca del injerto.

A pesar de que existe poca evidencia cientí�ca, si 
tras la evaluación del paciente se considera que la 
causa que precipitó el episodio no es reversible, se 
debe barajar la posibilidad de implantar un des�-
brilador automático implantable. 

Las situaciones más habituales en las que se im-
plantan estos dispositivos son vasculopatía del 
injerto con disfunción ventricular, fracaso inespe-
cí�co del injerto, parada cardiaca recuperada, sín-
cope inexplicado o alta densidad de taquicardias 
ventriculares no sostenidas. Por ahora, debemos 
individualizar los casos pues no existen claras re-
comendaciones en las guías de práctica clínica en 
estas situaciones.

CONCLUSIONES

Las arritmias cardiacas tras el trasplante cardia-
co son frecuentes, sobre todo en el postoperatorio 
precoz. Aunque la extrasistolia supraventricular 
y ventricular son las más frecuentes, su relevan-
cia clínica es escasa. Sin embargo, otras arritmias 
como la disfunción sinusal, el bloqueo AV, la �bri-
lación/ �utter auricular y las taquiarritmias ventri-
culares tienen implicaciones pronósticas ya que 
se asocian a rechazo, enfermedad vascular del 
injerto o disfunción ventricular. En el manejo de 
las bradiarritmias la atropina es poco e�caz debi-
do a la denervación del injerto y en ocasiones es 
necesaria la estimulación cardiaca. El tratamiento 
antiarrítmico como estrategia de control del ritmo 
en las taquiarritmias supraventriculares es e�caz, 
sin embargo debe minimizarse el tiempo de tra-
tamiento antiarrítmico debido a las interacciones 
con los fármacos inmunosupresores. La ablación 
por radiofrecuencia debe valorarse en los casos 
de taquiarritmias supraventriculares refractarias al 
tratamiento antiarrítmico.
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INTRODUCCIÓN Y ASPECTOS 
GENERALES

El corazón es vulnerable al efecto de tóxicos, tan-
to exógenos como generados endógenamente.

 El término cardiotoxicidad 1 generalmente se 
re�ere a la toxicidad de una sustancia que afec-
ta negativamente al corazón y juega un papel im-
portante en el desarrollo de insu�ciencia cardiaca, 
asociada a disfunción de ventrículo izquierdo tran-
sitoria , y en ocasiones, establecida desarrollando 
�nalmente una miocardiopatía dilatada (MCD). 

La miocardiopatía dilatada (MCD) es una enfer-
medad miocárdica que se caracteriza por dilata-
ción y disfunción sistólica del ventrículo izquier-
do 2. La MCD se asume como el estadio �nal de 
diferentes etiologías con una misma pato�siología 
terminal. Al diagnóstico habitualmente se llega 
tras excluir las causas más prevalentes (enferme-
dad coronaria, valvular, alteraciones congénitas e 
hipertensión arterial) 2 existiendo posteriormente 
subgrupos de�nidos de una manera poco preci-
sa que incluyen in�amación cardiaca (miocarditis) 
con o sin agentes infecciosos 3, mutaciones gené-
ticas 4, alteraciones del ritmo cardiaco 5,6 o exposi-
ción a agentes tóxicos 7. 

Sin embargo solo algunas personas expuestas a 
estos desencadenantes desarrollan MCD y entre 
el 23-50% de las MCD no se consigue objetivar la 
causa desencadenante 7,8 incluso con el uso de las 
más modernas técnicas diagnósticas.

Han existido múltiples clasi�caciones de las mio-
cardiopatías 9 y recientemente ha tomado más 
fuerza la hipótesis de las interacciones genético-
ambientales de manera que la exposición a un 
cierto desencadenante ambiental puede generar 
una MCD en el contexto de una determinada pre-
disposición genética.

De esa manera la World Heart Federation desa-
rrolla la clasi�cación MOGE(s) (desglosando sus 
siglas en: morfofuncional, afectación de órgano, 
genética, etiología y estadío) 9 habiéndose demos-

trado recientemente que presentar muchos de es-
tos atributos alterados se relaciona con peor pro-
nóstico y viceversa 8. 

Así Hazebroek et al. 8 en el registro de Miocardio-
patías de Maastricht consiguen demostrar que en 
el grupo de pacientes con una miocardiopatía por 
exposición a tóxicos, aquellos con algún atributo 
(genético) añadido, tienen una signi�cativa peor 
recuperación de la función ventricular con respec-
to a los que no lo tienen (75% vs 33% p: 0,003), una 
vez retirada la exposición. 

El consumo continuado, tanto de alcohol como 
de cocaína, se relacionan de una forma clara con 
el desarrollo de MCD y de insu�ciencia cardiaca 
(IC), pero además hay múltiples drogas utilizadas 
en el tratamiento de enfermedades extracardiacas 
que se relacionan con MCD como son los fármacos 
utilizados en el tratamiento de procesos oncológi-
cos y en el manejo de enfermedades in�amatorias 
crónicas como la artritis reumatoide 10.

La presentación clínica y los hallazgos obteni-
dos en la exploración física y en las exploraciones 
complementarias en la miocardiopatía por tóxicos 
son prácticamente indistinguibles del resto de las 
miocardiopatías dilatadas idiopáticas (MCDI).

La presencia de arritmias tanto supraventricula-
res como ventriculares, así como la muerte súbita 
de causa arrítmica presentan una prevalencia muy 
similar a la MCDI, si bien existen ciertas peculia-
ridades en cada una de ellas que a continuación 
matizaremos. 

Así mismo, tanto los tratamientos farmacológicos 
(de la insu�ciencia cardiaca, anticoagulantes o an-
tiarrítmicos) como las indicaciones de implanta-
ción de dispositivos como el des�brilador automá-
tico implantable o el resincronizador cardiaco son 
idénticas a las de la MCDI, una vez se ha disconti-
nuado bastante tiempo la exposición al tóxico y se 
considera una situación irreversible. ( ver capítulo 
“arritmias en miocardiopatía dilatada idiopática”)

ALCOHOL

El consumo de alcohol a dosis bajas parece tener 
un efecto cardioprotector, sin embargo a dosis al-
tas es indudablemente un tóxico para el miocardio 
(Figura 1), de hecho se conoce que puede causar 
una disfunción ventricular sistólica, diastólica o 
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combinada, hipertensión arterial, angina de pe-
cho, arritmias o incluso muerte súbita 11.

 Los efectos deletéreos del alcohol sobre la fun-
ción cardiaca fueron descritos por Bollinger et al 
en Alemania en la última mitad del siglo XIX uti-
lizándose para ello expresiones como “the heart 
of a wine drinker in Tubingen” o “A Munich beer 
Heart” 12

La miocardiopatía alcohólica (MCA) es un tipo 
de MCD adquirida que se asocia con un intenso y 
prolongado consumo de alcohol (de�nido común-
mente como >80 g /día durante al menos 5 años) 12.

La MCA supone entre el 3 - 47% de las MCD de-
pendiendo de las series y el umbral de consumo 
de alcohol utilizado en cada una de ellas 12. 

Afecta preferentemente a varones entre la tercera 
y sexta década de la vida con ingestión prolonga-
da de alcohol (10-40 años), sin embargo tomando 
solo como referencia a la población con un consu-
mo elevado de alcohol, afecta por igual a hombres 
y a mujeres, apareciendo en mujeres con niveles 
de consumo de alcohol inferiores al de los hom-
bres. En EEUU se calcula que el 10% de la pobla-
ción adulta presenta problemas de alcoholismo, 
por ello la toxicidad cardiaca secundaria al alcohol 
supone un problema de salud importante 13.

El etanol ocasiona a veces una lesión miocárdica 
por varios mecanismos (tabla I) 11: 

1. Efecto tóxico directo sobre el miocardio del eta-
nol y sus metabolitos, el acetaldehído y el ace-
tato. Se conoce el efecto agudo y reversible del 
etanol pero además el consumo crónico:

 •  Puede causar stress oxidativo en el miocar-
dio directamente generando radicales libres o 
indirectamente activando sistemas como el Re-
nina-angiotensina que a su vez origina hiper-
tensión arterial, stress oxidativo y apoptosis.

 •  Produce apoptosis (muerte celular progra-
mada) de los miocitos produciendo pérdida 
del inotropismo que origina inicialmente hiper-
tro�a del ventrículo izquierdo para posterior-
mente provocar dilatación, aumento de la masa 
ventricular con paredes normales o adelgaza-
das.

 •  Alteración del metabolismo y transporte de 
los ácidos grasos.

2. Carencias de algunas vitaminas, minerales o 
electrolitos que perjudican la función miocárdi-
ca, lo que previamente se pensaba que era algo 
fundamental en la patogenia de la MCA pero en 
la actualidad parece que el efecto tóxico directo 
desempeña el papel crucial.

3. Ciertas aditivos que se añaden a veces a las be-
bidas resultan tóxicos para el miocardio.

Como citamos previamente existen condiciona-
mientos genéticos que favorecen el desarrollo de 
las miocardiopatías, así se ha descrito que el DD 
polimor�smo del gen de la enzima conversora de 
la angiotensina favorece el desarrollo de MCA 14 
(57% vs 7% OR: 16.4).

En cuanto a los hallazgos macro y microscópicos 
de la MCA no son muy diferentes del resto de las 
MCD siendo en esta última algo más marcados 

Tabla I. Mecanismos de la lesión miocárdica inducida por etanol

Efectos tóxicos directos •	Desacoplamientos del sistema de excitación y contracción.
•	Disminución del secuestro de calcio en el retículo sarcoplásmico.
•	 Inhibición de la bomba sarcolémica de NA+/K+ dependiente del ATP.
•	Reducción del cociente respiratorio mitocondrial.
•	Utilización anómala de sustratos.
•	Aumento de la síntesis intersticial/extracelular de proteínas

Efecto tóxico de los 
metabolitos

•	Acetaldehido.
•	Ésteres etílicos.

Carencias nutricionales o de 
oligoelementos

•	Tiaminas.
•	Selenio.

Alteraciones electrolíticas •	Hipomagnesemia.
•	Hipocalcemia.
•	Hipofosfatemia.

Aditivos tóxicos •	Cobalto.(usado como espumante para la cerveza)
•	Plomo.(usado en el alcohol para destilar)
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presentando en ambas �brosis intersticial, hiper-
tro�a de los miocitos y miocitolisis 15.

La presentación clínica es similar con respecto al 
resto de MCDI, pudiendo presentar aparte de los 
signos físicos de deterioro por el alcoholismo y la 
malnutrición, hallazgos en la analítica que nos pue-
den orientar hacia el diagnóstico de MCD como la 
elevación media del Volumen corpuscular medio 
(VCM) y Hemoglobina con una leve trombocito-
penia , elevación de GGT (Gamma glutamil trans-
peptidasa) y AST siendo un cociente AST/ALT>2 
muy sugestivo de enfermedad hepática asociada 
a consumo de alcohol 16.

El tratamiento de la MCA es la abstinencia alcohó-
lica o al menos la moderación, de lo cual depende 
su pronóstico, además del uso del mismo arsenal 
terapéutico utilizado en el resto de MCD.

Alcohol y arritmias

La arritmia inducida más frecuentemente por el 
etanol es la Fibrilación auricular (FA). Desde hace 
largo tiempo se sabe que la �brilación auricular, 
en ausencia de cardiopatía estructural, aparece 
hasta en un 60% de pacientes tras una borrachera, 
lo que se ha conocido como el “holiday heart” 17 

y también que entre pacientes con un consumo 
importante de alcohol sin disfunción ventricular iz-
quierda existe una alta prevalencia de FA 18.

En los estudios electro�siológicos de personas 
sin cardiopatía se ha observado que el etanol au-
menta la vulnerabilidad frente a la inducción de 
�utter y �brilación auricular. 11. Recientemente se 
ha señalado en pacientes con FA paroxística so-
metidos a aislamiento de venas pulmonares que la 
presencia de un consumo importante de alcohol 
se asocia con un remodelado anatómico, de�nido 

como zonas de bajo voltaje en aurícula izquierda, 
siendo la presencia de las mismas dosis depen-
diente, por lo que parece que un mayor consumo 
de alcohol se asocia con una mayor presencia de 
�brosis auricular de manera independiente de la 
duración de la FA y del tamaño auricular 19.

Estas zonas de bajo voltaje, (HR, 2.188; 95% CI, 
1.582–3.026; P<0.001) junto con el consumo de 
alcohol (HR: 1.579; 95% CI, 1.085–2.298; P=0.017) 
aparecen como predictores independientes de re-
currencia de FA tras la ablación de venas pulmo-
nares, si bien la primera actúa como una variable 
mediadora de la segunda.

La tasa de recurrencia a 21+6 meses se asocia, 
al igual que la presencia de remodelado, con el ni-
vel de consumo (leve 19%, moderado 31%, severo 
65% p<0.001).

Sin embargo, en los últimos estudios que recogen 
la farmacoterapia y los dispositivos implantables 
utilizados en la actualidad comparando grupos 
con disfunción ventricular izquierda establecida 
(MCA vs. MCDI) no se observan diferencias esta-
dísticamente signi�cativas en cuanto a la presencia 
de �brilación auricular entre ambos grupos (34% 
vs. 24% p: 0.08) 20.

El consumo elevado de alcohol se asocia con una 
mayor incidencia de muerte súbita, en pacientes 
sin cardiopatía estructural establecida, indepen-
dientemente de que exista mayor riesgo de en-
fermedad coronaria (habitualmente coexiste con 
tabaquismo, apnea obstructiva del sueño…) y este 
riesgo aumenta con la edad y la cantidad ingerida 
de alcohol, así, la toma de > 80 g/día triplica el ries-
go de muerte (Figura 1) 11. Entre los mecanismos 
asociados pueden aparecer la prolongación del 
QTc descrito en alcohólicos, la hipomagnesemia 

Figura 1. Consumo de etanol y riesgo de muerte súbita entre médicos estadounidenses de sexo masculino. Se 
observa como los que presentan un consumo moderado presentan menor riesgo de muerte súbita y aquellos 
que toman más de dos bebidas al día como mínimo presentan mayor riesgo 11.
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e hipopotasemia que se asocian con aumento de 
diuresis por el consumo elevado de alcohol y la 
existencia de �brosis miocárdica intersticial, hiper-
tro�a ventricular y disfunción vegetativa.

De cualquier modo, en pacientes con disfunción 
ventricular izquierda, existe un mejor pronóstico 
global en la MCA que en la MCDI dado que el 
grupo que presenta abstinencia o un consumo mo-
derado de alcohol (<80 g/día) presenta una mayor 
recuperación de la función ventricular y un mejor 
pronóstico. 

No se han observado grandes diferencias, en 
cuanto a la mejoría de la fracción de eyección y 
del pronóstico, entre los totalmente abstemios y los 
que mantienen un consumo leve-moderado de al-
cohol (de media < 20-30 g/día). 

Los predictores de muerte o de trasplante cardia-
co en el grupo de MCA son la �brilación auricular 
(OR: 9.7; 95% CI: 2.56 - 36.79; p = 0.001); la anchu-

ra de QRS >120 ms (OR: 7.2; 95% CI: 2.02- 26; p = 
0.002), y no tomar betabloqueantes (OR: 4.4; 95% 
CI: 1.35 to 14.49; p =0.014)20, en su mayor parte 
por intolerancia a los mismos.

En cuanto a las arritmias ventriculares se observa 
una mayor frecuencia en el grupo con MCA con 
respecto a MCDI (19% vs 11% p: 0.048), y el único 
predictor de las mismas en el análisis multivaria-
ble es la presencia de BCRIHH (OR 11.2; CI 95%: 
2.6–50; p =0.001). Esto tan solo se da en el grupo 
con disfunción ventricular importante y una vez 
se obtenida una mejoría en la función ventricular 
FE>40% ningún paciente en el grupo de MCA pre-
sentó eventos arrítmico 21.

ANTINEOPLÁSICOS

Los recientes avances en el tratamiento del cán-
cer han conseguido curar muchos de ellos o bien 
transformarlos en enfermedades crónicas con lar-

Tabla II. Resumen de antineoplásicos que producen disfunción ventricular izquierda, frecuencia 
de presentación y factores de riesgo

Fármacos Frec. Factores de riesgo para disfunción ventricular y comentarios

Antraciclinas 
Doxorrubicina, 
daunorrubicina, epirrubicina 
e idarrubicina

+++  - Dosis elevadas (doxorr.>450 mg/m2)
 - Administración en bolo.
 - RT mediastínica previa.
 - Cardiopatía previa (FE<50%). 
 - Edad avanzada y niños (sobre todo niñas).
 - Uso concomitante de otros antineoplásicos (trastuzumab).
 - Reducción riesgo con encapsulación en lisosomas o dexrazoxano

Fármacos alquilantes
•	Ciclofosfamida, ifosfamida

•	Mitomicina

+

+

 - Tratamiento previo con antraciclinas, RT o imatinib. Solo suele apare-
cer de forma aguda en pautas de acondicionamiento antes de TMO.

 - Dosis altas y tratamientos previos con antraciclinas o RT.

Taxanos
Paclitaxel, docetaxel

++  - Infrecuente aislado, asociado a antraciclina (doxorrubicina) por re-
trasar su metabolismo. No se observa con docetaxel. El trastuzumab 
aumenta riesgo de insu�ciencia cardiaca.

Terapéuticas dirigidas
•	  Trastuzumab

•	  Imatinib, dasatinib

•	  Sunitinib
•	  Bevacizumab

•	  ATRA

++

++

+++
++

++

 - Infrecuente aislado, asociado a antraciclinas, paclitaxel, ciclofosfami-
da.

 - No clara frecuencia<5% y puede ser grave. También puede causar 
retención liquido edema periférico, derrame pleural y pericárdico 
no secundario a disfunción VI.

 - Disfunción VI.
 - IC en el contexto de intensa hipertensión arterial .Antraciclinas 

aumentan el riesgo.
 - Síndrome del ácido retinoico.(derrame pericárdico, isquemia)

Frecuencias +:<1%;++:1-5%;+++:6-10%

Abreviaturas: VI: Ventrículo izquierdo; IC: Insu�ciencia Cardiaca; FE: Fracción de eyección; RT: Radioterapia; TMO: Trasplante de médula ósea; 
ATRA: ácido all transretinoico
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gas supervivencias, por lo que es de vital impor-
tancia el conocimiento de los efectos secundarios 
de las terapias antineoplásicas. Los pacientes su-
pervivientes tras la terapia anticancerosa tienen 
una prevalencia mayor que el resto de la pobla-
ción de hipertensión arterial, enfermedad valvular 
cardiaca, miocardiopatía e insu�ciencia cardiaca 22. 

Los efectos cardiotóxicos de los principales fár-
macos antineoplásicos son :(Tabla II) 23

ANTRACICLINAS: (doxorrubicina, daunorrubicina, 
epirrubicina e idarrubicina).

Tienen e�cacia demostrada en muchos regíme-
nes terapéuticos y se utilizan en los linfomas y en 
tumores sólidos como el cáncer de mama y el cán-
cer de pulmón microcítico. Son los fármacos más 
cardiotóxicos utilizados en la actualidad. Pueden 
provocar dos tipos de cardiotoxicidad:
- Aguda/ Subaguda: Puede iniciarse desde el co-

mienzo de la administración del fármaco o se-
manas después desde la administración del fár-
maco. Se puede manifestar con la presencia de 
arritmias supra (sobre todo �brilación auricular) 
o ventriculares, bloqueo auriculoventricular de 
alto grado, disfunción ventricular, elevación de 
pro-BNP (como manifestación de aumento de 
presiones y de insu�ciencia cardiaca) o una 
miopericarditis (que sobre todo se asocia a la 
mitoxantrona). Dependiendo de la edad, uso 
concomitante de otros fármacos y dosis se es-
tablecen incidencias entre el 3-21% 24 de toxici-
dades agudas y no se sabe a ciencia cierta si 
predice desarrollo de cardiotoxicidad de mane-
ra crónica. Se hipotetiza el uso de fármacos blo-
queadores de la angiotensina II para intentar dis-
minuir la progresión a miocardiopatía crónica 25.

- Crónica: Es el efecto secundario más importan-
te y que limita la dosis de antraciclinas. Suele 
aparecer entre 1-11 años desde el �nal del trata-
miento e incluso en niños se habla de deterioro 
de la función ventricular hasta 30 años después 
de la �nalización del tratamiento. Su incidencia 
es muy variable dependiendo de la edad, sexo, 
concomitancia de otros ttos…(Tabla II) pero hay 
estudios que en niños se han descrito una inci-
dencia de insu�ciencia cardiaca del 4% y de al-
teraciones ecocardiográ�cas hasta en el 57% 26.

Inicialmente se suelen observar elevación de Tro-
ponina I y del pro-BNP junto con alteraciones eco-
cardiográ�cas en función diastólica y sistólica para 
posteriormente presentar clínica de insu�ciencia 
cardiaca. El pronóstico varía dependiendo del 
debut de los síntomas, si es insu�ciencia cardia-
ca (peor) o si previamente existe un diagnóstico 
de deterioro de la función ventricular, lo que hace 

necesario su valoración mediante técnicas de ima-
gen, que permitían interrumpir el tratamiento en el 
momento adecuado. 

 Con los antiguos tratamientos utilizados en caso 
de insu�ciencia cardiaca (digoxina y diuréticos) 
la cardiotoxicidad presentaba una mortalidad en 
torno al 60% pero actualmente esa cifra se ha re-
ducido de manera importante 27 al añadir los IECA, 
betabloqueantes y antialdosterónicos al arsenal te-
rapéutico.

La toxicidad acumulada de los antraciclínicos im-
plica una pérdida de cardiomiocitos irreversible, 
si bien tratable. Los factores de riesgo implicados 
aparecen en tabla II.

El mecanismo por el cual se dañan los cardio-
miocitos no está aclarado, y se ha considerado du-
rante mucho tiempo que se debía a la producción 
de radicales libres de oxígeno que provocaban un 
aumento del estrés oxidativo con peroxidación de 
las membranas que producía vacuolización y daño 
irreversible de los miocitos con la consiguiente 
producción de �brosis, pero actualmente se cree 
que se debe a un efecto sobre la enzima topoiso-
merasa II. La doxorrubicina se une de manera no 
selectiva a sus dos subunidades: alpha ( es un mar-
cador de crecimiento tumoral no apareciendo en 
células quiescentes y es clave en su mecanismo 
antitumoral) y beta( que es lo que origina el daño 
sobre los cardiomiocitos) 28.

Existen también condicionamientos genéticos 
que aumentan el riesgo de cardiotoxicidad en an-
traciclínicos como los polimor�smos en el gen de 
la Hialonuro sintetasa 329 o el genotipo homozigó-
tico GG de la carbonil reductasa 3 (CBR3) 30.

TAXANOS (Paclitaxel y docetaxel).

Su mecanismo antitumoral es alterar las redes mi-
crotubulares y son efectivos en el cáncer de mama, 
utilizándose también en el ovárico. La mayor parte 
de sus efectos cardiacos consisten en bradicardia 
asintomática (29%) y más graves como bloqueo 
cardiaco, isquemia cardiaca y taquicardia ventri-
cular en aproximadamente un 5% 31

El paclitaxel asociado con doxorrubicina puede 
producir deterioro de la función ventricular 23 inclu-
so con dosis bajas de doxorrubicina .

TRASTUZUMAB

Es un anticuerpo monoclonal humanizado cuyo 
objetivo es el receptor ErbB2 y se administra en 
los cánceres de mama positivos para el Her-2 
(factor de crecimiento epidérmico humano) ,que 
suponen el 15-30% de los mismos y tienen peor 
pronóstico 32. 



96 Cuadernos de Estimulación Cardiaca

El mecanismo de daño miocárdico parece ser 
que es consecuencia de que el receptor ErbB2 tie-
ne una función de “mantenimiento” de los cardio-
miocitos por lo que puede aumentar la toxicidad 
de doxorrubicina al impedir la reparación celular. 
Existe cierto debate acerca de la reversibilidad de 
la disfunción ventricular debida a Trastuzumab.

Con otros antineoplásicos se ha descrito síndro-
mes coronarios agudos, sobre todo relacionados 
con vasoespasmo coronario y arritmias como con 
el 5-Fluorouracilo o la capecitabina que pueden 
terminar deteriorando la función ventricular en 
caso de infartos transmurales.

El cisplatino también se ha relacionado con al-
teraciones arrítmicas (supraventriculares, ven-
triculares, alteraciones ST, bloqueo de rama) ha-
bitualmente relacionadas con las alteraciones 
electrolíticas que genera su nefrotoxicidad.

Se han descrito alteraciones arrítmicas también 
con el trióxido de arsénico que provoca en más 
del 10% de los pacientes prolongación de QT que 
puede provocar en ocasiones “torsades de poin-
tes”.

Las arritmias y tratamientos de las mismas en la 
MCD postquimioterapia con similares a la MCDI 
una vez se retirado el tóxico y considerado el daño 
miocárdico de�nitivo.

RADIOTERAPIA

La radioterapia (RT) se asocia con pericarditis, 
alteraciones valvulares y arteriosclerosis corona-
ria 33. En pacientes con antecedentes de radiote-
rapia mediastínica pueden producirse disfunción 
diastólica. Los tratamientos con regímenes tera-
péuticos actuales no suelen provocar disfunción 
sistólica. 

Sin embargo los antecedentes de RT mediastíni-
ca se asocian con un aumento de la toxicidad de 
antineoplásicos.

COCAÍNA

La cocaína es actualmente la droga más consumi-
da por los pacientes que son valorados en los ser-
vicios de urgencias hospitalarias y es la causa más 
frecuente de muerte relacionada con las drogas 34. 

Como ha aumentado la prevalencia del abuso 
de cocaína, las complicaciones cardiovasculares 
isquemia miocárdica (angina o infarto de miocar-
dio), arritmias, muerte súbita, edema pulmonar, 
miocarditis, endocarditis o disección aórtica rela-
cionadas con ella han experimentado un impor-
tante incremento. 

El efecto sistémico de la cocaína consiste en el 
bloqueo de la recaptación presináptica de nora-
drenalina y dopamina, acumulándose el exceso de 
estos neurotransmisores en los receptores postsi-
nápticos, pudiendo además aumentar la liberación 
de catecolaminas por lo que funciona como un 
preparado simpaticomimético muy potente 11. 

En las personas que toman cocaína y etanol en un 
espacio corto de tiempo la transesteri�cación he-
pática origina un metabolito: el cocaetileno (suele 
detectarse en autopsias de pacientes que supues-
tamente fallecieron por una intoxicación de alco-
hol/etanol) .El efecto de este es la producción de 
un bloqueo de la recaptación de dopamina en el 
espacio sináptico y lo que aumenta aún más los 
efectos de la cocaína y supone un efecto adictivo 
sinérgico del etanol sobre los efectos cardiovas-
culares provocados por la cocaína. Alguno de los 
principales efectos cardiovasculares de la cocaína:

La isquemia o infarto de miocardio 
relacionado con cocaína 

Se debe a:

1. Aumento de la demanda miocárdica de oxíge-
no ante un aporte limitado o �jo del mismo, por 
los efectos simpaticomiméticos que aumentan la 
frecuencia cardiaca, la tensión parietal y la con-
tractilidad del ventrículo izquierdo. 

2. Vasoconstricción intensa de las arterias corona-
rias, por estimulación de los receptores adrenér-
gicos alfa de las arterias coronarias, motivo que 
desaconseja el uso de betabloqueantes en el 
contexto de intoxicación por cocaína. 

3. Mayor agregación plaquetaria y formación de 
trombos. En caso de placas arteroescleróticas 
presentes puede originar un síndrome corona-
rio agudo. Además se ha descrito arteroescle-
rosis prematura en consumidores habituales de 
cocaína.

Los efectos de la cocaína suelen aparecer en tor-
no a la hora de la toma y en general no suele cursar 
con grandes complicaciones (arritmias ventricula-
res 4-17%, insu�ciencia cardiaca 5-7% y la muerte 
2%), debido a la edad joven y ausencia de enfer-
medad coronaria previa en la mayor parte de pa-
cientes 11.

Disfunción miocárdica inducida por la 
cocaína 

El abuso prolongado de cocaína se asocia a hiper-
tro�a y disfunción sistólica del ventrículo izquierdo. 
Se ha descrito disfunción ventricular aguda y habi-
tualmente transitoria tras las intoxicaciones por co-
caína, pero también se ha visto en adictos crónicos 
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asintomáticos desde el punto de vista cardiovascu-
lar, signos de disfunción del ventrículo izquierdo 
en un 7% tras dos semanas de abstinencia 35.

La patogenia de la disfunción ventricular en usua-
rios de cocaína no es del todo conocida pero se 
considera derivada de la producción de una isque-
mia miocárdica o infarto como hemos visto previa-
mente, por el efecto tóxico directo en el corazón 
que lleva a la destrucción mio�brilar, intersticial, 
dilatación miocárdica e insu�ciencia cardiaca 35 y 
por el estado hiperadrenérgico que puede produ-
cir lesiones similares a las observadas en pacien-
tes con feocromocitoma en los que se produce una 
miocardiopatía con lesiones microscópicas carac-
terísticas con necrosis subendocárdica con ban-
das de contracción 36.

También la administración concomitante de adul-
terantes o agentes infecciosos puede ocasionar 
una miocarditis que se ha descrito entre consumi-
dores de cocaína vía parenteral por invasión direc-
ta del miocárdico o por una reacción autoinmune.

La abstinencia de cocaína puede llevar a una re-
cuperación completa 37 de la función ventricular ex-
cepto en los casos con infartos transmurales que 
dejen escaras no recuperables.

Arritmias

Son múltiples las arritmias cardiacas que pueden 
ocurrir con el consumo de cocaína, pero apenas 
se conoce la capacidad arritmogénica precisa de 
la droga. La generación de dichas las arritmias 
pueden originarse por diferentes mecanismos: 

1. Por las propiedades simpaticomiméticas que 
parecen aumentar la irritabilidad ventricular y 
disminuir el umbral de la �brilación 

2. Por inhibir la generación y la conducción del 
potencial de acción (prolonga los intervalos 
QRS y QT) como consecuencia de sus efectos 
bloqueantes de los canales de sodio actuando 
como un antiarrítmico de clase I por lo que se 
han observado “torsades de pointes” tras la 
toma de cocaína 38 

3. Por aumento de la concentración intracelular de 
calcio lo que origina postdespolarizaciones y 
arritmias ventriculares inducidas 

4. Por reducción de la actividad vagal lo que po-
tencia sus efectos simpaticomiméticos.

La cocaína puede producir taquicardia sinusal, �-
brilación y otras arritmias auriculares, bloqueo de 
rama y bloqueo AV completo, así como arritmias 
ventriculares (taquicardia ventricular, torsades de 
pointes, �brilación ventricular y muerte súbita), 
prolongación del QTc y patrón electrocardiográ�-
co sugestivo de S. Brugada 34,38,39.

En general, las arritmias potencialmente morta-
les y la muerte súbita de consumidores de cocaí-
na suele ocurrir en casos de isquemia o infarto de 
miocardio o de lesión miocelular no isquémica. No 
obstante, el consumo prolongado de cocaína se 
asocia a un aumento de la masa y del grosor de 
la pared del ventrículo izquierdo, lo que probable-
mente juegue un papel importante como posible 
sustrato para el desarrollo de arritmias ventricula-
res 11.

En general, el tratamiento consiste en la retirada 
de la cocaína y en los casos de no recuperación de 
la función ventricular izquierda, tratamiento similar 
a la MCDI. 

Merece la pena mencionar la contraindicación 
del uso de betabloqueantes en la fase aguda tras 
la ingestión de cocaína como hemos mencionado 
previamente para evitar el vasoespasmo corona-
rio.

FÁRMACOS ANTIRRETROVIRALES 
(INHIBIDORES DE LAS PROTEASAS)

Los pacientes tratados con inhibidores de las pro-
teasas pueden presentar una hipertrigliceridemia 
intensa y elevaciones marcadas de la lipoproteína 
(a). Estos pacientes tienen más riesgo de ateroes-
clerosis y de infarto de miocardio incluso indepen-
dientemente de los valores de triglicéridos.

Se ha descrito además una miocardiopatía dila-
tada asociada con la terapia antirretroviral en pa-
cientes VIH 40 independientemente de la desarro-
llada en algunos casos por la propia enfermedad.

La zidovudina produce una miocardiopatía en 
ratones con lesiones en las mitocondrias y alte-
raciones ultraestructurales en las mismas pareci-
das a las descritas en las muestras miocárdicas de 
biopsias tomadas a pacientes con infección por 
VIH tratados con este preparado. La retirada de la 
zidovudina revirtió la disfunción cardiaca en un pa-
ciente 41.

FÁRMACOS ANTIPALÚDICOS. 
(CLOROQUINA, 
HIDROXICLOROQUINA)

Estos fármacos, además de para el tratamiento de 
la malaria, se usan en el tratamiento de la artritis 
reumatoide y del lupus eritematoso sistémico. Se 
han descrito toxicidades con ellos que incluyen 
miopatías, neuropatías y cardiomiopatías.

La artritis reumatoide por si sola presenta un au-
mento de insu�ciencia cardiaca independiente-
mente del tratamiento utilizado y la afectación car-
diaca por los fármacos antimalaria habitualmente 
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aparece como alteraciones de conducción y datos 
de miocardiopatía restrictiva pero también se han 
descrito casos de disfunción ventricular severa 
con diferentes evoluciones que en algún caso pre-
cisaron trasplante cardiaco 42.

EXPOSICIONES AMBIENTALES

Cobalto 

Como citamos en la MCA, el cloruro de cobalto 
se utilizó como estabilizante de la espuma de la 
cerveza lo que se relacionó con una forma aguda 
y fulminante de miocardiopatía dilatada que des-
apareció tras su eliminación de la cerveza. Pos-
teriormente, en pacientes a los que se les había 
realizado revisiones de prótesis (por artroplastia, 
rotura protésica, infecciones…) que entre sus com-
ponentes presentaban cobalto desarrollaban una 
intoxicación por el mismo.

La intoxicación por cobalto habitualmente ocasio-
na neuropatía, hipotiroidismo grave, MCD debido 
a pérdida mio�brilar más que a �brosis, derrame 
pericárdico, arritmias cardiacas y daño hepático 
agudo. En muchos casos se observa la resolución 
de la disfunción ventricular una vez se identi�ca 
la causa y se sustituye la prótesis que originó el 
cuadro 43.

Recientemente también se ha observado en va-
rios informes de MCDI con exposición ocupacional 
al cobalto concentraciones elevadas de cobalto en 
la biopsia endomiocárdica de estos pacientes 11,43.

Antimonio

En otras épocas utilizado para tratar a los pacien-
tes con esquistosomiasis. Ademas, se encuentra 
en muchos procesos industriales y objetos de uso 
cotidiano (�bra de vidrio, automóviles, soldadu-
ra…) 43. Su uso farmacológico se asocia con alte-
raciones del ECG como la prolongación del inter-
valo QT y aplanamiento o inversión de la onda T. 
En raras ocasiones se ha descrito dolor torácico, 
bradicardia, hipotensión, arritmias ventriculares y 
muerte súbita.

Existen múltiples estudios “in vitro” que objetivan 
el efecto cardiotóxico del antimonio, sin embargo 
no se ha conseguido en estudios clínicos identi�-
car en miocardiopatías dilatadas dicha etiología 43.

Existen otros metales como el plomo o el alumi-
nio que se han asociado con un incremento en la 
prevalencia de miocardiopatía dilatada pero se 
precisan evidencias cientí�cas para ser conclu-
yente en estos casos.
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INTRODUCCIÓN

Recientemente se han publicado las nuevas guías 
de la Sociedad Europea de Cardiología (ESC) para 
el tratamiento de las arritmias ventriculares (AVs) y 
la prevención de la muerte súbita 1. Las guías pre-
vias fueron publicadas en 2006 por la ESC en cola-
boración con el Colegio Americano de Cardiología 
y la Asociación Americana del Corazón 2. Aunque 
desde entonces los aspectos más relevantes en el 
tratamiento de las AVs y la prevención de la muer-
te súbita en los pacientes con miocardiopatías han 
sido tratados en múltiples guías y documentos de 
consenso (tabla I), los datos procedentes de estu-
dios aleatorizados son escasos. Por ello una pro-
porción importante de las nuevas recomendacio-
nes recogidas en esta actualización se basan en la 
opinión de expertos (tabla II). De las treinta y una 
recomendaciones que se realizan en el apartado 
especí�co de miocardiopatías, cuatro son de clase 
A (13%), trece de clase B (42%) y catorce de clase 
C (45%) 1. En esta revisión se recogen las nuevas 
aportaciones que realizan estas guías en lo que se 
re�ere al tratamiento de los pacientes con miocar-
diopatías.

VALORACIÓN CLÍNICA Y 
ESTRATIFICACIÓN DEL RIESGO DE 
MUERTE SÚBITA

En los pacientes con miocardiopatía dilatada idio-
pática (MCD) las guías dicen por vez primera que 
el estudio electro�siológico podría considerar-
se en la estrati�cación pronóstica (indicación IIb, 
nivel de evidencia B) en base a los resultados de 
un metaanálisis publicado en 2014 que analiza los 
factores de riesgo de muerte súbita y encuentra 
un Odds Ratio de 2,49 (1,40–4,40), P= 0,004, con 
un valor predictivo positivo del 29% y negativo del 
87% 3. 

En cuanto a la estrati�cación del riesgo de muer-
te súbita de los pacientes con MCH recogen las 
mismas recomendaciones que las guías europeas 

para el manejo de esta enfermedad publicadas en 
2014 4, basadas en una calculadora del riesgo de 
muerte súbita a 5 años que tiene en cuenta crite-
rios clínicos y ecocardiográ�cos. En función del 
riesgo de muerte súbita se asigna una indicación 
de DAI IIa-B si ≥ 6%, IIb-B entre 4 y 6% y IIb-B si 
<4% y hay factores clínicos de probada importan-
cia pronóstica 1. Sí es nuevo el reconocimiento de la 
ausencia del valor del estudio electro�siológico en 
la estrati�cación pronóstica de los pacientes con 
MCH. La recomendación desciende de la case IIb, 
nivel de evidencia C en las guías de 2006 2 a III, 
nivel de evidencia C en las actuales 1. 

TRATAMIENTO FARMACOLÓGICO

Las nuevas guías recogen pocas novedades en 
relación con el tratamiento farmacológico. El so-
talol desaparece de las opciones farmacológicas 
recogidas para el tratamiento farmacológico de 
las AVs en los pacientes con displasia arritmogé-
nica de ventrículo derecho (DAVD). En las guías 
de 2006 se recogía la indicación de sotalol para 
el tratamiento de las AVs cuando no era posible el 
implante de un DAI (indicación IIa-C) 2. Mencionan 
los datos de un estudio observacional de pacien-
tes portadores de DAI en el que se observó una 
disminución del riesgo de AVs con amiodarona y 
no así con β-bloqueantes ni con sotalol 5.

ABLACIÓN CON CATÉTER

Miocardiopatía dilatada

Por primera vez se realiza una recomendación 
para el tratamiento con catéter de la tormenta arrít-
mica en los pacientes con disfunción ventricular 
(indicación de clase I-B). Esta recomendación se 
basa en los resultados de un registro prospectivo 
realizado en 95 pacientes de un único centro. La 
mayoría de los pacientes presentaban miocardio-
patía isquémica (76%), 16% DAVD y 10% MCD 6. 
Más especí�camente en la sección dedicada a la 
MCD, las guías recogen por primera vez que se 
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podría considerar la indicación de tratamiento me-
diante ablación con catéter de las AVs no debidas 
a reentrada rama-rama (indicación de clase IIb-C). 
Los autores basan esta recomendación en el traba-
jo de Proietti R y cols. que realizan un procedimien-
to de ablación de taquicardia ventricular que inclu-
yó ablación de sustrato en 142 pacientes (87 con 
miocardiopatía dilatada isquémica y 55 con MCD). 
La taquicardia clínica continuó siendo inducible en 
el 40% de los casos con MCD vs el 21% de los pa-
cientes isquémicos (P=0,04). En un seguimiento a 
medio plazo (media de 641±301 días) observaron 

recurrencia de AVs en el 51% de los pacientes con 
MCD y en el 26% de los pacientes isquémicos 7. En 
el texto se menciona la complejidad de los sustra-
tos en este tipo de arritmias y que los resultados 
de la ablación son modestos, aunque se realicen 
abordajes combinados endo y epicárdicos 8. 

Otra novedad en este apartado de ablación es 
que realizan una recomendación de ablación con 
catéter de extrasístoles ventriculares para el trata-
miento de la taquimiocardiopatía 9. Recogen que 
debería considerarse en los pacientes con dis-
función ventricular izquierda asociada a extrasis-

Tabla I. Principales guías que recogen apartados especí�cos sobre el tratamiento de las AVs y la 
prevención de muerte súbita en las miocardiopatías.

Año Nombre de la Guía
Contenido principal en 
relación con el tratamiento de 
las AVs y la prevención de MS

Apartado especí�co

2006 ACC/AHA/ESC 2006 Guidelines 
for Management of Patients with 
Ventricular Arrhythmias and the 
Prevention of Sudden Cardiac 
Death 2

Diagnóstico y tratamiento de 
AVs. Indicaciones de DAI y TRC. 
Diagnóstico y tratamiento de 
arritmias hereditarias

Tratamiento y prevención 
de AVs asociadas con 
miocardiopatías: MCD, MCH, 
DARVD y enfermedades 
neuromusculares

2008 ACC/AHA/HRS 2008 Guidelines 
for Device-Based Therapy of 
Cardiac Rhythm Abnormalities 19

Indicaciones de DAI y TRC Prevención primaria y 
secundaria de MS en MCD, 
MCH, DAVD, no compactada

2013 ACCF/HRS/AHA/ASE/HFSA/
SCAI/SCCT/SCMR 2013 
Appropriate Use Criteria for 
Implantable Cardioverter-
De�brillators and Cardiac 
Resynchronization Therapy 20

Indicaciones de DAI y TRC Indicaciones de DAI en 
prevención primaria en MCD 
y miocardiopatías genéticas: 
MCH, DARVD

2014 ESC Guidelines on diagnosis 
and management of 
hypertrophic cardiomyopathy 4

Estarti�cación de riesgo, 
implante DAI y tratamiento de 
AVs en MCH

Prevención de muerte súbita 
y tratamiento de bradicadia 
sintomática/bloqueo AV y AVs 
en MCH

2014 HRS/ACC/AHA Expert 
Consensus Statement on the Use 
of Implantable Cardioverter-
De�brillator Therapy in Patients 
Who Are Not Included or Not 
Well Represented in Clinical 
Trials 21

Indicaciones de DAI y TRC MCD < 9 meses evolución

2015 Treatment of Arrhythmogenic 
Right Ventricular 
Cardiomyopathy/Dysplasia 18

Estarti�cación de riesgo, 
implante DAI y tratamiento de 
AVs en DAVD

Estarti�cación de riesgo, 
ablación con catéter e 
indicaciones de DAI en DAVD

2015 ESC Guidelines for the 
Management of Patients with 
Ventricular Arrhythmias and the 
Prevention of Sudden Cardiac 
Death 1

Diagnóstico y tratamiento de 
AVs. Indicaciones de DAI y TRC. 
Diagnóstico y tratamiento de 
arritmias hereditarias

Tratamiento y prevención de 
AVs en miocardiopatías: MCD, 
MCH, DARVD, amiloidosis, 
miocardiopatías restrictivas y 
otras: Chagas y no compactada

DAI: des�brilador automático implantable, DAVD: displasia arritmogénica de ventrículo derecho, MCD: miocardiopatía dilatada no isquémica, 
MCH: miocardiopatía hipertró�ca, MS: muerte súbita, TRC: terapia de resincronización cardiaca, TV: taquicardia ventricular
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tolia ventricular (indicación IIa-B). Como factores 
que sugieren taquimiocardiopatía citan una carga 
arrítmica >24% y un intervalo de acoplamiento de 
los extrasístoles < 300 ms, sin que este último crite-
rio quede bien sustentado por la bibliografía que 
aportan 10. 

Displasia arritmogénica de ventrículo 
derecho

El tratamiento mediante ablación con catéter de 
la TV refractaria al tratamiento médico en los pa-
cientes con DAVD es, al igual que en las guías de 
2006 2, una indicación IIa, pero el nivel de evidencia 
sube de C a B en base a los estudios de ablación 
que muestran una mejora de los resultados en el 
seguimiento con el acceso combinado endo y epi-
cárdico 11-13.

INDICACIONES DE DISPOSITIVOS 
CARDIACOS IMPLANTABLES

Terapia de resincronización cardiaca

En cuanto a la TRC, por primera vez en unas guías 
de práctica clínica se recoge su indicación especí-
�camente en la prevención primaria de la muerte 
súbita. Basados en los análisis de subgrupos que 
muestran un mayor bene�cio pronóstico en los pa-
cientes con bloqueo de rama izquierda, asignan 
indicaciones de clase I únicamente para casos en 
ritmo sinusal y con bloqueo de rama izquierda. 

En los pacientes en clase funcional III y IV, reco-
gen una indicación de clase I de TRC (con o sin 
DAI) para prevención primaria de la muerte súbita 
en aquellos que se encuentran en ritmo sinusal y 

presentan bloqueo de rama izquierda, FEVI ≤35%, 
han recibido tratamiento óptimo durante al me-
nos tres meses y tienen una expectativa de vida 
de al menos un año en buena situación funcional. 
En una extensión del estudio CARE-HF (segui-
miento medio de 37 meses) la terapia con CRT-P 
redujo la mortalidad súbita en un 46% [HR 0,54 
(95% CI 0,35-0,84), P= 0,005] con una reducción 
de la mortalidad total del 40% [HR 0,60 (95% CI 
0,47-0,77), P= 0,001] 14. La indicación es de clase 
IIa-B en los casos con FEVI ≤ 35% con ECG que 
muestra ritmo sinusal sin bloqueo de rama iz-
quierda y QRS > 150 ms o �brilación auricular y 
QRS ≥ 120 ms. 

En los pacientes en clase funcional II se asigna 
una indicación de DAI-TRC de clase I-A para pre-
vención primaria de la muerte súbita en los pacien-
tes que presentan los criterios de inclusión en el 
estudio MADIT-CRT (ritmo sinusal, QRS ≥ 130 ms y 
FEVI ≤30%) junto con bloqueo de rama izquierda. 
En un análisis del estudio MADIT-CRT la inciden-
cia de TV o FV disminuyó de manera signi�cativa 
únicamente en los pacientes con bloqueo de rama 
izquierda [HR 0,67 (95% CI 0,52-0,87), P=0,002 vs 
1,24 (95% CI 0,58-2,66), P=0,585] 15.

Des�brilador automático implantable

Las indicaciones de DAI en prevención prima-
ria en pacientes con MCD no presentan cambios 
signi�cativos respecto a guías previas. Sí se asig-
nan sin embargo nuevas indicaciones en grupos 
especí�cas de pacientes con miocardiopatías es-
pecí�cas, como la miocardiopatía chagásica o la 
asociada a mutaciones en el gen de la Laminina. 

Tablas II. Nuevas indicaciones recogidas en la actualización de 2015 sobre prevención de muerte 
súbita y el tratamiento de las arritmias ventriculares en los pacientes con miocardiopatías.

Apartado Indicación Clasi�cación

Ablación con catéter •	 Tormenta arrítmica en los pacientes con disfunción ventricular 
•	 Extrasistolia ventricular asociada a disfunción ventricular 

izquierda
•	 AVs no debidas a reentrada rama-rama

Indicación I-B
Indicación IIa-B

Indicación IIb-C

Indicaciones de DAI •	 Miocardiopatía dilatada asociada a mutaciones en el gen de la 
Laminina y factores de riesgo

•	 Miocardiopatía chagásica con FEVI<40% y expectativa de 
vida mayor de un año en buena clase funcional 

•	 Des�brilador portable en pacientes adultos con disfunción 
sistólica del ventrículo izquierdo en riesgo de muerte súbita 
arrítmica durante un periodo limitado de tiempo pero que no 
son candidatos a DAI

Indicación IIa-B

Indicación IIa-C

Indicación IIb-C

Estrati�cación de 
riesgo

•	 Estudio electro�siológico en la estrati�cación pronóstica de 
los pacientes con MCD

Indicación IIb-B
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Recomiendan considerar el implante de DAI con 
una indicación IIa-B en pacientes con miocardio-
patía dilatada y presencia con�rmada de una mu-
tación en el gen de la Laminina asociada a factores 
de riesgo, entre los que se encuentran la presencia 
de TVNS durante la monitorización ambulatoria, 
sexo masculino, FEVI <45% en la evaluación ini-
cial y las mutaciones sin cambio de sentido. Estos 
factores se asociaron de manera independiente a 
la aparición de AVs malignas en una cohorte mul-
ticéntrica de 269 pacientes portadores de una mu-
tación del gen de Laminina. En un seguimiento de 
43 meses (rango intercuartílico 17-101), solo los 
pacientes con al menos dos de estos factores pre-
sentaron AVs malignas 16. Como novedad se reco-
ge en la enfermedad de Chagas la indicación de 
DAI en prevención primaria para los pacientes con 
FEVI < 40% y expectativa de vida mayor de un año 
en buena clase funcional (indicación IIa-C).

Por primera vez se hacen recomendaciones res-
pecto al des�brilador portable con una indicación 
IIb, nivel de evidencia C para los pacientes adul-
tos con disfunción sistólica del ventrículo izquier-
do que están en riesgo de muerte súbita arrítmica 
durante un periodo limitado de tiempo pero que 
no son candidatos a un des�brilador implantable. 
Incluyen en esta categoría a las pacientes con mio-
cardiopatía periparto, ya que en hasta un 50% de 

los casos se produce recuperación de la función 
ventricular.

En el texto de las guías se recomienda que en los 
pacientes con miocardiopatía no compactada se 
sigan los mismos criterios de para la indicación de 
implante de DAI en prevención primaria y secun-
daria que en la MCD.

En estas guías desciende el nivel de indicación 
de implante de DAI en pacientes con DAVD y uno 
o más factores de riesgo de AVs entre los que se 
encuentran el síncope de etiología desconocida, 
disfunción grave del ventrículo derecho o izquier-
do y antecedentes familiares de muerte súbita 
cardiaca 17. La indicación pasa de ser IIa en guías 
previas 2;18 a IIb-C.

CONCLUSIÓN

La actualización de las guías para el tratamiento 
de las arritmias ventriculares y la prevención de 
la muerte súbita de la ESC proporcionan algunas 
nuevas indicaciones sobre el tratamiento de las pa-
cientes con miocardiopatías. Aunque basadas en 
estudios observacionales y opiniones de expertos 
son bien recibidas, ya que nos orientan acerca del 
tratamiento en situaciones clínicas especí�cas no 
recogidas en documentos previos.
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Cuadernos de Estimulación Cardiaca es una revista 
cientí�ca, dedicada a la estimulación cardiaca, la 
electro�siología y las arritmias

La edición electrónica publica el texto completo 
de la revista en la siguiente dirección:

 www.estimulacióncardicaca.es. 

Todos los artículos originales serán evaluados, 
por revisores designados por los Editores, antes de 
ser aceptados. El envío de un artículo implica que 
es original y que no ha sido previamente publicado 
ni está siendo evaluado para su publicación en otra 
revista.

Los artículos admitidos para publicación que-
daran en propiedad de Cuadernos de Estimulación 
Cardiaca y su reproducción total o parcial deberá 
ser convenientemente autorizada, debiendo los 
autores de los mismos enviar por escrito la carta 
de cesión de estos derechos una vez que su artí-
culo haya sido aceptado.

Envío de manuscritos

Los manuscritos para Cuadernos de Estimulación se 
enviarán a través de los editores. 

Ética

Los autores �rmantes de los artículos aceptan la 
responsabilidad de�nida por el Comité Interna-
cional de Editores de Revistas Médicas (en www.
icmje.org). Los trabajos que se envíen a Cuadernos 
de Estimulación Cardiaca para su evaluación serán 
elaborados respetando las recomendaciones in-
ternacionales sobre investigación clínica (Declara-
ción de Helsinki de la Asociación Médica Mundial 
revisada recientemente [www.wma.net/e/policy]) 
y con animales de laboratorio (Sociedad America-
na de Fisiología). Los estudios aleatorizados debe-
rán seguir las normas CONSORT.

Con�icto de intereses

Cuando exista alguna relación entre los autores 
de un artículo y cualquier entidad pública o pri-
vada, de la que pudiera derivarse algún potencial 
con�icto de intereses, esta circunstancia debe ser 
comunicada al Editor. 

Instrucciones para los autores

Todos los manuscritos se adecuarán a las normas 
de publicación. Se entiende que el primer �rman-

te de la publicación se responsabiliza de la norma-
tiva y que el resto de los autores conoce, participa 
y está de acuerdo con el contenido del manuscrito. 

a. Artículos originales y de Revisiones 
Clínicas

Presentación del documento:

A doble espacio, con márgenes de 2,5 cm y pá-
ginas numeradas, con una extensión máxima de 
5.000 palabras, contando desde la página frontal 
hasta el �nal y excluyendo únicamente las tablas.

Constará de dos documentos: primera página y 
manuscrito:

1. Primera página

 Título completo y abreviado (menos de 80 carac-
teres). Nombre y apellido de los autores en este or-
den: primer nombre, inicial del segundo nombre si 
lo hubiere, seguido del primer apellido. Se podrá 
incluir el segundo apellido separado con un guión. 
Centro de procedencia (departamento, institución, 
ciudad y país) y fuente de �nanciación, en su caso. 
Dirección postal completa del autor a quien debe 
dirigirse la correspondencia, teléfono, fax y direc-
ción electrónica. Se especi�ca el número total de 
palabras del manuscrito (excluyendo únicamente 
las tablas). 

2. Manuscrito

 Mantendrá el siguiente orden: 

a. Resumen estructurado y palabras clave
b. Cuadro de abreviaturas
c. Texto
d. Bibliografía
e. Pies de �guras
f. Tablas (opcional)
g. Figuras (opcional). 

El texto constará de los siguientes apartados: 

a. Introducción
b. Métodos
c. Resultados
d. Discusión
e. Conclusiones

cada uno de ellos adecuadamente encabezado. 
Se emplearan subapartados, adecuadamente sub-
titulados, para organizar cada uno de los apartados. 
Los agradecimientos �guraran al �nal del texto.

Normas de publicación
Consejo Editorial
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3. Bibliografía

Las referencias bibliográ�cas se citaran en se-
cuencia numérica, entre paréntesis como texto 
estándar, de acuerdo con su orden de aparición 
en el texto. No se incluirán entre las citas biblio-
grá�cas, comunicaciones personales, manuscritos 
o cualquier dato no publicado, aunque todo ello, 
sin embargo, puede estar incluido, entre parénte-
sis, dentro del texto.

Si se citan abstracts se identi�carán con: [abs-
tract], colocado después del título.

Para la referencia a revistas médicas se utilizaran 
las mismas abreviaturas que aparecen en el Index 
Medicus: List of Journals Indexed, tal y como se pu-
blican en el número de enero de cada año (dispo-
nible en: www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/ ).

Revista médica. Lista de todos los autores. Si el nú-
mero de autores es superior a seis, se incluirán los 
seis primeros, añadiendo la partícula latina et al. 

Capítulo en libro. Autores, título del capítulo, edi-
tores, título del libro, ciudad, editorial y páginas. 

Libro. Cite las páginas especí�cas. 

Material electrónico. Artículo de revista en forma-
to electrónico.

4. Figuras

Las �guras correspondientes a grá�cos y dibu-
jos se enviarán en formato TIFF o JPEG preferen-
temente, con una resolución no inferior a 300 dpi 
y utilizando el color negro para líneas y texto. Se 
ordenaran con números arábigos de acuerdo con 
su orden de aparición en el texto. Las grá�cas, sím-
bolos, letras, etc., serán de tamaño su�ciente para 
poderse identi�car claramente al ser reducidas. 
Los detalles especiales se señalaran con �echas, 
utilizando para estos y para cualquier otro tipo de 
símbolos el trazado de máximo contraste respecto 
a la �gura. 

Los pies de �guras se incluirán en hoja aparte. Al 
�nal se identi�caran las abreviaturas empleadas, 
por orden alfabético.

Las �guras no incluirán datos que permitan cono-
cer la procedencia del trabajo o la identidad del 
paciente. Las fotografías de personas serán reali-
zadas de manera que no sean identi�cables o se 
adjuntará el consentimiento de su uso por parte de 
la persona fotogra�ada.

5. Tablas 

Se numeraran con números arábigos de acuerdo 
con su orden de aparición en el texto. Cada tabla 
se escribirá a doble espacio en una hoja aparte, 

incluyendo un título en su parte superior y en la 
parte inferior se describirán las abreviaturas em-
pleadas por orden alfabético. Su contenido será 
autoexplicativo y los datos incluidos no �guraran 
en el texto ni en las �guras. 

b. Casos Clínicos

Escritos a doble espacio, con márgenes de 2,5 
cm y se adaptaran a las normas descritas para los 
artículos originales referentes a la primera página 
(máximo 8 autores), bibliografía, �guras y tablas. 

El manuscrito constará de los siguientes apartados: 

1. Resumen (menos de 150 palabras), con 3-5 
palabras clave

2. Introducción 
3. Métodos 
4. Resultados
5. Discusión
6. Bibliografía
7. Pies de �guras
8. Tablas (opcional)
9. Figuras (opcional)

Tendrá una extensión máxima de 2.000 palabras, 
excluyendo únicamente las tablas y podrá incluir 
un máximo de tres �guras y dos tablas.

Tanto los artículos originales como los casos clíni-
cos deberán ser remitidos en formato electrónico 
empleando el procesador de textos WORD
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