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RESUMEN

La cardiomiopatía hipertrófica (CMH) es una enfermedad car-
diaca de transmisión autosómica dominante causada por muta-
ciones en al menos 1 de los 12 genes que codifican para
proteínas sarcoméricas y no sarcoméricas del miocito, es la
enfermedad cardiovascular genética más común. Estudios epi-
demiológicos han estimado una prevalencia de la enfermedad
fenotípicamente expresada en la población adulta de aproxima-
damente 0.2% (1:500). La CMH es la causa más común de
muerte súbita (MS) en los jóvenes. El diagnóstico es usualmen-
te establecido por medio del ecocardiograma que demuestra hi-
pertrofia ventricular izquierda, típicamente de distribución asi-
métrica, asociada a una cavidad no dilatada en ausencia de
otras causas que justifiquen la hipertrofia. Los avances tecnoló-
gicos en CMH han permitido el desarrollo de nuevas estrategias
diagnósticas y terapéuticas. Muchos individuos afectados per-
manecen asintomáticos a lo largo de su vida, otros desarrollan
síntomas de insuficiencia cardiaca o fibrilación auricular (FA) y
algunos mueren de forma súbita. La estratificación de riesgo de
muerte súbita está basada en la presencia de al menos 1 de los
marcadores de alto riesgo, la presencia de éstos justifica la im-
plantación de un cardiodesfibrilador automático, la herramien-
ta efectiva para prevenir la muerte súbita.

Palabras clave: Cardiomiopatía hipertrófica, muerte súbita,
riesgo.

ABSTRACT

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a genetic cardiac
disorder caused by mutations in one of at least 12 sarcomeric
or nonsarcomeric genes. Is recognized as the most common
genetic cardiovascular disease transmitted as an autosomal
dominant trait. Epidemiologic studies have shown similar
estimates for the prevalence of phenotypically expressed HCM
in the adult general population of approximately 0.2% (1:500).
Therefore, HCM in fact, is the most common cause of sudden
cardiac death (SCD) in the young. Clinical diagnosis of HCM is
usually established with echocardiography by demonstrating
left ventricular hypertrophy, typically asymmetric in distribu-
tion, and associated with a nondilated chamber in the absence
of another cardiac or systemic disease capable of producing
the magnitude of hypertrophy evident. Recent advances in
HCM have promoted new diagnostic and management strategies.
Many affected individuals remain asymptomatic throughout
life, others develop heart failure symptoms or atrial fibrilla-
tion (AF), and some die suddenly. Stratification of sudden
death risk is based on the presence of at least 1 of several
markers. The implantable cardioverter defibrillator is the
most effective treatment for sudden death prevention, and
should be considered in patients with either one strong or
multiple risk factors.
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INTRODUCCIÓN Y PERSPECTIVA HISTÓRICA

La cardiomiopatía hipertrófica (CMH) es una en-
fermedad hereditaria del músculo cardiaco que afecta
las proteínas de la sarcómera, dando como resultado
defectos en la microcirculación y los miocitos, así
como desorganización miofibrilar y fibrosis con o sin

hipertrofia del miocardio. Las manifestaciones clíni-
cas son variadas, la forma de presentación mas de-
vastadora es la muerte súbita (MS) secundaria a
arritmias graves en un paciente previamente asinto-
mático. La primera descripción de la CMH fue reali-
zada en 1957 por Sir Russell Brock,1 él encontró
obstrucción subvalvular funcional en algunos pa-
cientes seleccionados para cirugía aórtica por sospe-
cha clínica de estenosis. En 1958, Teare2 describió la
anatomía cardiaca de 8 pacientes jóvenes que murie-
ron repentinamente por hipertrofia ventricular iz-
quierda (HVI) asimétrica severa con orientación anó-
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mala del músculo. En los años 60, Braunwald defi-
nió el proceso específico de la enfermedad, el desor-
den de las miofibrillas y la obstrucción dinámica del
tracto de salida del ventrículo izquierdo.3

En los últimos años, los estudios de biología mole-
cular han definido algunas alteraciones genéticas
responsables de la enfermedad.4-6 Las mutaciones en
los genes que codifican para algunas proteínas de la
sarcómera pueden explicar hasta el 75% y casos de
HVI que cumplen los criterios clínicos para CMH
propuestos por la Organización Mundial de la Salud
(OMS). De estas mutaciones, el 80% ocurre en la ca-
dena pesada de miosina β, la proteína ligadora C, la
troponina T o la troponina I. La evidencia morfológi-
ca de la CMH puede estar ausente hasta en el 20% de
los portadores del gen defectuoso.7

Las investigaciones recientes han demostrado que
el engrosamiento de la pared del ventrículo izquierdo
que semeja CHM en el ecocardiograma se puede pre-
sentar por otras enfermedades, por ejemplo, el sín-
drome de Noonan, amiloidosis, ataxia de Friedreich,
ventrículo izquierdo no compactado, enfermedad de
Anderson-Fabry y la enfermedad de Danon.5,6

TRASCENDENCIA EPIDEMIOLÓGICA

Antes de la identificación de los genes que causan la
enfermedad, la OMS definió a la CMH como la pre-
sencia de la HVI o biventricular en ausencia de cual-
quier causa cardiaca o sistémica que justificara su
presencia, cuando estos criterios se aplican, la pre-
valencia estimada de HCM es aproximadamente 1 en
500 a 1 en 1,000.8,9

Los estudios iniciales son de pequeños centros, és-
tos sugerían que era una enfermedad relativamente
infrecuente pero extremadamente peligrosa, con mor-
talidad anual de 2-4% en adultos y del 6% en los ado-
lescentes y niños, la mayoría de estas muertes eran
reportadas como muerte súbita (MS).10,11 Investiga-
ciones más recientes han hecho evidente que la CMH
es más común, con una prevalencia en la población
expuesta a estudios ecocardiográficos de 0.2%,8,12,13

y más benigna en cuanto a MS que lo antes reporta-
do, con mortalidad anual en las grandes series de pa-
cientes de aproximadamente 1%, de las cuales por lo
menos la mitad son súbitas.

FISIOPATOLOGÍA

La MS ocurre en una gran variedad de pacientes,
que van desde aquellos previamente asintomáticos o
con síntomas mínimos (diagnosticados durante la

autopsia), hasta aquéllos con insuficiencia cardiaca
avanzada y aunque las arritmias supraventriculares,
particularmente la fibrilación auricular paroxística,
tiene gran importancia por la capacidad de desenca-
denar descompensación hemodinámica y edema pul-
monar y por el riesgo de embolismo cerebral que re-
presenta, las arritmias ventriculares son la causa de
la MS, así lo demuestran los datos de los pacientes
con CMH que han recibido descargas apropiadas del
cardiodesfibrilador automático implantable (CDAI).14

El interrogatorio a los CDAI y las grabaciones de
Holter revelan que la taquicardia ventricular mono-
mórfica sostenida (TVMS) y la fibrilación ventricu-
lar (FV) son la causa de MS y que estas arritmias
pueden ser precedidas por taquicardia o bradicardia
sinusal, algún tipo de bloqueo del sistema de conduc-
ción o por cambios pronunciados del segmento ST.

ESTRATIFICACIÓN DEL RIESGO DE MUERTE
SÚBITA

En estudios recientes con pacientes que recibieron
un CDAI como prevención primaria de MS en CMH,
se encontró que el CDAI realiza intervenciones ade-
cuadas en el 5% de los casos por año, estimando con
esto que en los 10 primeros años después de su colo-
cación, el CDAI habrá aplicado descargas apropiadas
al 50% de los individuos que lo recibieron como pre-
vención primaria.4,8,15 En los pacientes en quienes
un CDAI se implantó debido a que se documentó un
episodio de TVMS o FV, el porcentaje anual de des-
cargas apropiadas del CDAI fue del 11%,14 por lo que
el CDAI es hasta el momento la mejor herramienta
en la prevención de MS por CMH.

Sin embargo, no todos los pacientes se benefician
de la misma manera, es importante hacer notar que
el tiempo entre el implante del CDAI y la primera in-
tervención apropiada del mismo abortando una MS
puede ser muy variable y tan prolongado como 4 a 9
años,16 y más importante aún es considerar que los
pacientes con CMH son en su mayoría muy distintos
a los pacientes con los que se tiene más experiencia
con el uso del CDAI, los pacientes con cardiopatía is-
quemia, en estos últimos, la evidencia ha sustentado
de forma clara la utilización del CDAI en situaciones
específicas.16 Estos últimos pacientes, al recibir el
CDAI, tienen en general una enfermedad avanzada y
una edad más avanzada en relación a los pacientes
con CMH que reciben CDAI, siendo éstos más jóve-
nes y estando asintomáticos o casi asintomáticos,
por lo que tienen un periodo de riesgo de MS más
prolongado, es decir, requerirán en la mayoría de los
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casos, más de un dispositivo, exponiéndolos a más
complicaciones.16 El mal funcionamiento del electro-
do transvenoso por la falla de la cubierta de plomo
(en gran parte fractura y erosión) se ha reportado
en 20 a 35% de casos después de 5 años,6 por lo que
el riesgo de complicaciones serias relacionadas al
CDAI en el curso de la vida es alto.15

Por lo anterior expuesto es de suma importan-
cia estratificar el riesgo de MS en el paciente con
cardiomiopatía hipertrófica y decidir una vez rea-
lizado esto, qué paciente será candidato a CDAI,
ya que la decisión es más compleja que simplemen-
te económica.

PREVENCIÓN SECUNDARIA

Es más sencillo justificar el implante de un CDAI
como prevención secundaria, es decir, en un pacien-
te sobreviviente de muerte súbita cardiaca y/o con
un episodio de TVMS documentado. Después de un
episodio de MS los pacientes que fueron tratados con
terapia médica convencional y/o con cirugía tuvie-
ron una mortalidad a siete años de 33%.17 Once por
ciento de los pacientes en que el CDAI fue implanta-
do debido a MS abortada recibieron al menos una
descarga debida a TV o FV por año,14 por lo tanto,
la MS abortada y/o la TVMS son suficiente indica-
ción para la implantación de un CDAI.

PREVENCIÓN PRIMARIA

Historia de síncope y antecedente familiar de
muerte súbita

El síncope inexplicado (unos o más episodios en los
12 meses previos), particularmente cuando ocurre
con el esfuerzo, fue asociado a un riesgo elevado de
MS, especialmente en niños y adolescentes, sin em-
bargo, la mayoría de los pacientes que mueren re-
pentinamente no tiene historia de síncope, por lo
que es esperado que el valor predictivo positivo
(VPP) del síncope como factor de riesgo para MS sea
más bajo que el valor predictivo negativo (VPN).
Los estudios enfocados a la evaluación del síncope
como factor de riesgo para MS reportan en pacientes
menores de 45 años sensibilidad de 35% y especifici-
dad de 82%, con VPP y VPN de 25% y el 86%, res-
pectivamente.7

Los antecedentes familiares de una o más MS
también se han asociado a un riesgo elevado de MS,
la sensibilidad es de 42%, la especificidad de 79%, el
VPP de 28% y el VPN de 88%.7 Otro estudio realiza-

do en una población de 225 pacientes consecutivos
con HCM, reportó incidencia anual de MS de 0.8%,
en este estudio la historia del síncope fue el único
predictor independiente de MS, el análisis multiva-
riado también incluyó antecedentes familiares de MS
por CMH, presencia de TVMNS en el estudio Holter,
fibrilación auricular paroxística (FA), la obstrucción
del tracto de salida del ventrículo izquierdo con gra-
diente de presión > 50 mmHg y el grosor de pared
máximo > 25 mm.18

En otro estudio que incluyó 368 pacientes segui-
dos por un promedio de 3.6 años, la incidencia anual
de MS fue de 1.5%, el análisis univariado arrojó que
el síncope incrementa el riesgo relativo para MS a
2.0 y la historia familiar de MS a 1.9, pero la presen-
cia de los 2 factores de riesgo incrementó el riesgo
relativo hasta 5.3. (IC 95%) 1.9 a 14.9.19

Hipertrofia ventricular izquierda severa

Mientras que los estudios iniciales no mostraron aso-
ciación entre la magnitud de la HVI y el riesgo de MS,
la observación de que la hipertrofia extrema es infre-
cuente en pacientes ancianos con CMH obligó a reeva-
luar este punto. El grupo de Elliot y el grupo de Spiri-
to reportaron recientemente que la HVI con grosor
máximo de pared > 30 milímetros está asociada a un
incremento del riesgo de MS.20-22 Spirito y cols. inclu-
so propone el grosor de pared mayor a 30 mm como
suficiente para justificar la colocación de un CDAI y
además considera su ausencia hasta cierto punto
tranquilizadora.22 Sin embargo, esto es aún contro-
vertido, ya que algunos pacientes con CMH que mue-
ren de forma súbita tienen hipertrofia mínima o inclu-
so tienen la alteración genética pero sin hipertrofia,
por lo que la ausencia de hipertrofia extrema no pro-
porciona necesariamente seguridad y no puede tomar-
se como único factor en la estratificación del riesgo de
muerte súbita.

El grupo de McKenna confirmó que los pacientes
con grosor máximo de pared > 30 milímetros tienen
una probabilidad más alta de MS o de descarga del
CDAI que aquéllos con grosor de pared < 30 milíme-
tros (RR 2.07, 95% CI 1.00 - 4.25 ), pero aproximada-
mente 75% de los que murieron súbitamente tenían
un grosor de pared < 30 milímetros. Además, a los 5
años, el riesgo de muerte súbita o de descarga de
CDAI fue de solamente un 5% en pacientes con HVI
severa como factor único de riesgo.20

En contraste con los estudios antes mencionados, dos
estudios recientes, más pequeños, no han confirmado la
asociación entre HVI severa y el riesgo alto de MS.18,23
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Tomando en consideración los trabajos de Elliot,
Spirito y McKenna, el Dr. P. Frenneaux examina el
resultado de 10 años de seguimiento en 107 pacien-
tes con la cardiomiopatía hipertrófica y grosor de pa-
red > 30 mm determinado por ecocardiografía, en-
contró que de forma global el grosor de pared mayor
de 30 mm se asocia con un exceso de mortalidad en
comparación con la sobrevida prevista para la pobla-
ción general (77 vs 95%, P < .001), pero al realizar
un análisis por grupos de edad demostró una incre-
mentada mortalidad en los pacientes menores de 30
años, la MS fue la causa más frecuente de muerte en
este grupo (sobrevida total del 80%) y para los pa-
cientes de 30 a 59 años, la sobrevida fue del 97%, sin
diferencia significativa en relación a sus controles.24

Podemos concluir con esto que la hipertrofia seve-
ra del ventrículo izquierdo es un factor de riesgo
para MS particularmente si se trata de un paciente
joven, pero su exactitud pronóstica es baja, la sensi-
bilidad del 26%, la especificidad del 88%, con un va-
lor predictivo positivo de 13% y valor predictivo ne-
gativo 95%.20

Obstrucción del tracto de salida del ventrículo
izquierdo

Un estudio reciente reportó que los pacientes con un
gradiente instantáneo máximo en el tracto de salida
> 30 mmHg tienen más riesgo de mortalidad total
(RR 2.0, 95% CI 1.3 - 3.0), de insuficiencia cardiaca
o EVC (RR 4.4, 95% CI 3.3 - 5.9) y de MS (RR 2.1,
95% CI 1.1 - 3.7). No hay evidencia de mayor riesgo
con gradientes superiores a éste. El valor predictivo
negativo para MS fue alto (95%) pero el valor predic-
tivo positivo fue muy bajo (7%).25

Respuesta anormal de la presión arterial
durante el ejercicio

Aproximadamente la mitad de los casos MS ocurre
durante o inmediatamente después de ejercicio leve o
moderado y un tercio de los pacientes con CMH tie-
nen respuestas presoras anormales (RPA) durante la
prueba de esfuerzo máximo, considerándose como
anormal a una respuesta plana o a una caída en la
presión arterial. La RPA es más frecuente en jóve-
nes,26 se cree que es secundaria a una caída exagera-
da en la resistencia vascular sistémica, probablemen-
te por la activación de mecano-receptores en el ven-
trículo izquierdo, pero en algunos pacientes un
volumen cardiaco deteriorado (causado por la obs-
trucción y/o la disfunción diastólica) puede ser el me-

canismo predominante. En una población de 161 pa-
cientes menores de 40 años con CMH, la RPA fue
asociada a un riesgo elevado de MS, el VPP fue bajo
(15%), pero el VPN fue alto (97%).27 Otro estudio
confirmó resultados similares en una población ma-
yor (edad media 42 años).28 Estudios adicionales han
reportado que la RPA incrementa el riesgo relativo
de MS en pacientes menores de 40 años a 1.8, pero
esto no ocurrió en los mayores de 40 años, en estos
últimos pacientes la RPA no se asoció a incremento
en el riesgo de MS.21 Un estudio japonés de 309 pa-
cientes consecutivos también encontró que la RPA se
asocia de manera independiente a un incremento en
el riesgo de MS en el análisis multivariado durante
el seguimiento a 10 años.29

Taquicardia ventricular no sostenida en el estudio
Holter

Aproximadamente 15-20% de los pacientes con CMH
muestran taquicardia ventricular no sostenida
(TVNS) durante un Holter de 48 horas.19 Dos gru-
pos encontraron al respecto una asociación indepen-
diente entre la TVNS y el aumento del riesgo de MS
en 1981.30,31 En adultos, la TVNS es un marcador
poco sensible (35%) pero relativamente específico
(82%), con un VPP de 25% y VPN de 85 %. En una
población de 167 pacientes con CMH, Cecchi reportó
que los eventos no repetitivos aislados de TVNS no
fueron asociadas a un pronóstico adverso. Sin em-
bargo, el estudio tiene como limitación que había so-
lamente nueve muertes relacionadas CMH, de las
cuales solamente una ocurrió de manera súbita.32 En
un estudio más reciente de 368 pacientes con edades
desde 14 a 65 años, el análisis multivariado mostró
que la TVNS incrementa el riesgo relativo de MS a
1.9.19 En contraste con lo que ocurre en adultos con
CMH, la TVNS es muy infrecuente en niños y ado-
lescentes con CMH, pero cuando está presente incre-
menta de forma significativa el riesgo de MS.30,33

OTRAS HERRAMIENTAS EN LA
ESTRATIFICACIÓN DEL RIESGO

DE MUERTE SÚBITA

Electrofisiología

Existen múltiples estudios aún no aprobados para la
estratificación del riesgo para MS en CMH, las prue-
bas electrofisiológicas no invasivas e invasivas tie-
nen una utilidad limitada, Fananapazir provocó
arritmias ventriculares sostenidas en el 36% de 228
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pacientes con CMH considerada de riesgo elevado de
MS, pero en la mayoría del tipo polimórfico más que
monomórfico, el análisis demuestra que esto está
asociado a un riesgo creciente de acontecimientos
cardiacos, sin embargo, el valor predictivo de esta
estrategia altamente invasiva realizada en un sub-
conjunto de riesgo elevado no fue mejor que la estra-
tegia con marcadores no invasivos simples en las co-
hortes no seleccionadas (VPP de 17% y VPN del
98%).34 También se ha estudiado hasta el momento
sin encontrar utilidad en la estratificación del riesgo
de muerte súbita los cambios en la duración intra-
cardiaca del electrograma que sigue al extraestímulo
ventricular derecho, el electrocardiograma de señal
media, la variabilidad del ritmo cardiaco, la disper-
sión de potenciales y otros, por lo que la utilidad
pronóstica del EEF aún debe ser evaluada.7,35

Angiografía coronaria

También se han estudiado las anormalidades en la
angiografía coronaria como factor de riesgo para
MS, en un estudio retrospectivo altamente seleccio-
nado de 36 niños con HCM en quienes se realizó an-
giografía coronaria, la presencia de un puente mus-
cular sobre arterias coronarias epicardiacas fue aso-
ciado a un riesgo aumentado de MS, es un estudio
pequeño y su utilidad aún está siendo evaluada.36

Gammagrama con talio

Considerando a la isquemia miocárdica como un po-
tencial disparador de arritmias ventriculares se ex-
ploró también con los estudios de medicina nuclear,
particularmente perfusión con talio, en un pequeño
estudio retrospectivo que agrupó a 15 pacientes con
antecedente de MS abortada y/o síncope con sus res-
pectivos controles, mostró que los 15 pacientes del
primer grupo tenían anormalidades reversibles
mientras que sólo aparecieron en 7 del grupo con-
trol.37 Otro estudio que incluyó 216 pacientes no en-
contró ninguna asociación entre los defectos fijos o
reversibles del talio con el riesgo de muerte súbita.38

Resonancia magnética

La utilidad de la resonancia magnética cardiovascu-
lar con gadolinio como parte de la estratificación del
riesgo de MS aún está en investigación, se considera
que el aumento del espacio intersticial va en relación
directa al grado de distorsión y desarreglo de los
miocitos y esto a su vez con el riesgo de MS. El espa-

cio intersticial aparece como áreas hiperintensas
tras la aplicación de gadolinio, por lo tanto poten-
cialmente se puede identificar un sustrato de alto
riesgo para MS. Un estudio incluyó 53 pacientes con
CMH dividido por la ausencia (n = 30) o presencia
(n = 23) de los factores de riesgo convencionales, se
encontró que había un mayor grado de hiperintensi-
dad en pacientes con dos o más factores de riesgo
para MS y en los que demostraron enfermedad pro-
gresiva, el tema aún está en evaluación.39

Genotipo

La CHM es causada en la mayoría de los casos por
mutaciones en los genes que codifican para proteínas
de la sarcómera, más de 400 mutaciones individuales
se han identificado en 11 genes, pero también se han
identificado mutaciones en genes nucleares y mito-
condriales que codifican para enzimas mitocondria-
les, especialmente en casos de presentación clínica
durante la infancia. Un gen mutado puede tener ex-
presión fenotípica diversa, por lo que se cree que ade-
más del gen mutado, existen algunos factores que in-
fluencian su expresión, como factores epigenéticos,
epítasis (interacción entre genes), modificaciones en
los productos de los genes postranscripcionales o
postraslación, enfermedades coexistentes y/o influen-
cias ambientales.16 La enfermedad es monogénica, se
ha tratado de relacionar un tipo de mutación con el
comportamiento clínico del enfermo y el riesgo de
muerte súbita, los estudios iniciales apoyaron este
concepto, las mutaciones Arg403Glu y Arg453Cys
del gen de cadena pesada de la miosina fueron aso-
ciadas a un riesgo elevado de MS, mientras que la
mutación del Val606Met fue asociada a un pronós-
tico relativamente benigno.22 Los estudios recientes
han mostrado que el acoplamiento entre el genotipo
y el riesgo no es simple, primero, Ackerman en la
Clínica Mayo examinó el predominio de varias mu-
taciones en una población de 293 pacientes de CMH
de alto riesgo de MS, las mutaciones previamente
consideradas de alto riesgo (MYH7 y TNNT2) fue-
ron encontradas en solamente tres (1%) de los 293
pacientes40 y en segundo, puede haber variación del
fenotipo (incluyendo historia natural) entre los in-
dividuos afectados dentro de la misma familia, aún
entre diversas familias que comparten el mismo ge-
notipo, por ejemplo, en una familia escocesa grande
con CMH causado por una mutación TNNT2, ocho
tuvieron MS a edad menor de 30 años, mientras que
otros ocho miembros afectados sobrevivieron hasta
la vejez.22
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Desde una perspectiva práctica, dada las limitacio-
nes antes mencionadas y la poca disponibilidad de la
prueba genética para CMH, la determinación del ge-
notipo no forma parte de la estratificación actual del
riesgo de muerte súbita de pacientes con CMH.

Agrupando la información disponible en la actua-
lidad no es difícil reconocer que los factores de ries-
go identificados para MS en CMH son más útiles
para predecir qué paciente (en su ausencia) tiene
bajo riesgo de MS por su mayor valor predictivo ne-
gativo, en comparación con que paciente (en su pre-
sencia) tiene riesgo elevado de MS por su menor va-
lor predictivo positivo. Más aún, los datos apuntan a
que en prevención primaria la presencia de un solo
factor de riesgo para muerte súbita no incrementa de
manera significativa el riesgo relativo de muerte sú-
bita, esto último sí sucede cuando coexisten 2 o más
de estos factores de riesgo, al respecto McKenna y
colaboradores consideran las siguientes variables
para determinar el riesgo de MS:

1. RPA (particularmente si es paciente menor de 40
años).

2. Grosor de pared > 30 milímetros (particularmen-
te si es paciente menor de 30 años de edad).

3. Taquicardia ventricular monomórfica no sosteni-
da en Holter de 48 h.

4. Combinación de antecedentes de familiares con
MS en por lo menos un pariente menor de 45
años y antecedente personal de síncope.

5. Gradiente en reposo mayor a 30 mmHg.

En su estudio la mortalidad se incrementó de for-
ma proporcional al número de factores de riesgo pre-
sentes en el seguimiento a 6 años, la sobreviva a 6
años según el número de factores de riesgo para MS
se muestra en el cuadro I.19

Los pacientes con dos o más factores de riesgo tuvie-
ron una sobrevida perceptiblemente más baja a seis
años en comparación con aquéllos con uno o ningún

factor de riesgo. La presencia de dos o más factores de
riesgo tienen un VPP del 23% y un VPN de 90% para
MS.19 El valor predictivo positivo de cada uno de estos
factores de riesgo por separado es bajo, pero con 2 o
más factores de riesgo, la incidencia anual de MS es de
3 a 5%. En cambio, en ausencia de cualquier factor de
riesgo la incidencia de MS anual es menor a 1% por lo
que se considera que requiere la valoración regular del
perfil de riesgo pero no de CDAI.19,20 Para este autor,
en prevención primaria la ausencia de factores de ries-
go obliga sólo a revaloración regular de riesgo de MS,
la presencia de 2 o más factores de riesgo justifica ple-
namente la colocación de un CDAI y la presencia de un
solo factor de riesgo obliga a tomar una decisión según
el caso en particular.

En algunas instituciones, un riesgo elevado (justifi-
cando la implantación profiláctica de un CDAI) se defi-
ne como la presencia de uno o más factores de riesgo
mayor, considerados como factores de riesgo mayor la
MS abortada, la TVMS y el antecedente familiar de MS
( MS en 2 o más familiares de primer orden menores de
40 años) y de igual manera se considera un riesgo ele-
vado la presencia de 3 o más factores de riesgo conside-
rados menores, como son el síncope de causa descono-
cida, la respuesta anormal, el grosor de pared > 30
mm, TVMNS, obstrucción del tracto de salida en repo-
so mayor de 30 mmHg, obstrucción microvascular y
defectos genéticos de alto riesgo.41

CONCLUSIONES

Los pacientes con clara indicación para CDAI son
aquéllos con MS abortada por FV o con TVMS docu-
mentada. En ausencia de lo anterior, el paciente debe
ser estratificado con base a la presencia o no de los
siguientes factores de riesgo:

MS en familiar: MS en dos o más parientes de pri-
mer orden menores de 40 años.

Síncope: dos o más episodios del síncope en el año
previo.

Respuesta anormal de la presión arterial al es-
fuerzo: la falla de la presión arterial para elevarse
más de 25 mmHg de la basal o disminución de más
de 10 mmHg de la presión arterial máxima durante
ejercicio.

TVMNS: Se define como la presencia en un Holter
de uno o más eventos de 3 o más extrasístoles ven-
triculares consecutivos con una frecuencia de igual o
mayor a 120 latidos por minuto y una duración de
menos de 30 segundos.

Gradiente en el tracto de salida en reposo: mayor
a 30 mmHg.

Cuadro I. Sobrevida a 6 años de acuerdo al número de
factores de riesgo identificados.19

Factores de Población Porcentaje
r iesgo (número) (intervalo de confianza)

0 n = 203 95, IC 91-99
1 n = 122 93, IC 87-99
2 n = 3 6 82, IC 67-96
3 n = 7 36, IC 0-75
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La presencia de 2 factores de riesgo justifican la
colocación del CDAI como prevención primaria de
MS, 1 factor de riesgo obliga a tomar la decisión se-
gún el caso en particular y por último la ausencia de
factores de riesgo obliga a reevaluar el riesgo de MS
de forma periódica.
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