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Desfibrilador automático implantado en pacientes con
miocardiopatía hipertrófica: criterios de selección,
evolución y predictores de terapia apropiada
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selection criteria, evolution and appropriate therapy predictors
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INTRODUCCIÓN y OBJETIVOS: la miocardiopatía hipertrófica es una enfermedad de origen genético
con prevalencia de 1% al 2%. La mitad de los pacientes fallecen por muerte súbita cardiaca, la mayoría
por arritmias ventriculares. Todavía no está claro a qué pacientes se les debe implantar un desfibrilador
automático. El objetivo de este trabajo es describir una serie de pacientes con implante, los criterios
empleados y los resultados obtenidos, así como analizar los predictores de terapia apropiada por el
desfibrilador.

MÉTODOS: se incluyeron 20 pacientes que recibieron un desfibrilador de tercera generación. En
todos se realizó estudio electrofisiológico y seguimiento prospectivo con registro de eventos. En 18
(90%) se hizo estudio genético.

RESULTADOS: el 55% eran hombres con edad promedio de 40 [11-78] años. Seis (30%) recibieron
implantante por prevención secundaria y 14 (70%) por prevención primaria; los últimos por presentar
varios factores de riesgo. Se indujo una arritmia sostenida en 15 (75%) y en 3 (15%) taquicardia
ventricular monomórfica sostenida. A 22 meses de seguimiento 4 (20%) sufrieron terapia apropiada y
2 (10%) fallecieron. La taquicardia ventricular monomórfica clínica (p=0,03) y la inducida (p<0,01)
fueron predictores significativos de terapia. En 10 (56%) se identificó una mutación; en 8 (44%) en el
gen de la β-miosina.

CONCLUSIONES: la taquicardia ventricular monomórfica sostenida clínica y la inducida, fueron
predictores de terapia apropiada del desfibrilador, en esta serie. La estratificación con base en la
suma de factores de riesgo, actualmente es una buena opción en prevención primaria. Las mutacio-
nes en la cadena pesada de β-miosina también son las más frecuentes en nuestra población.
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Introducción
La miocardiopatía hipertrófica es una enfermedad

cardiaca de origen genético, que se caracteriza por la
hipertrofia del ventrículo izquierdo sin una causa eviden-
te que la explique. Su prevalencia se ha estimado entre
0,1% y 0,2% de la población general, pero seguramente
se está subestimando dado el gran número de pacientes
asintomáticos (1-4).

La mitad de los pacientes con miocardiopatía
hipertrófica fallecen por muerte súbita cardiaca, cuya
incidencia es de 2% a 4% en series de pacientes de
centros de referencia y de 1% en centros no especializa-
dos en este tipo de pacientes (5-7). Las causas
involucradas en la muerte súbita cardiaca son diversas.
Se han implicado taquiarritmias supraventriculares,
bradiarritmias, isquemia y obstrucción hemodinámica,
pero la causa predominante son las arritmias ventriculares
malignas (8-15). Es por ello que en pacientes conside-
rados como de alto riesgo, se recomienda el implante de
un desfibrilador automático (13-17).

Aún no es claro qué pacientes deben considerarse
como de alto riesgo, sobre todo en prevención primaria.
Hay muy poca información que provenga de estudios
prospectivos y los marcadores encontrados tienen, en
general, bajo valor predictivo positivo (17).

El objetivo de este trabajo es describir una población
de pacientes con miocardiopatía hipertrófica a la que se
le implantó un desfibrilador automático implantable, así
como mostrar los criterios empleados y los resultados, y
analizar variables clínicas, electrofisiológicas y genéticas
con respecto a la ocurrencia o no de terapia apropiada
por el desfibrilador automático implantable.

Materiales y métodos
Se incluyeron todos los pacientes con miocardiopatía

hipertrófica a quienes se les implantó un desfibrilador
automático implantable con capacidad de registro de
electrogramas e intervalos RR que fueron seguidos en
nuestro servicio. El diagnóstico de miocardiopatía
hipertrófica se fundamentó en la demostración
ecocardiográfica de hipertrofia del ventrículo izquierdo
sin una causa evidente que la explicara. Se incluyeron 20
pacientes.

Estudio electrofisiológico

A todos se les realizó un estudio electrofisiológico
previo al implante. Bajo sedación superficial con 10 mg
de diazepam se usaron dos catéteres por vía venosa
femoral derecha, uno para registro del haz de His y otro
para estimulación auricular y ventricular. La estimulación
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INTRODUCTION AND OBJECTIVES: hypertrophic myocardiopathy is a genetic entity with 1% to 2%
prevalence. Half patients die of sudden cardiac death, most due to ventricular arrhythmias. There is still
no clarity with regard to the patients to whom an automatic defibrillator has to be implanted. The
objective of this work is to describe a series of patients with implant, the criteria used and the results
obtained, as well as to analyze the predictors of appropriate therapy with the defibrillator.

METHODS: 20 patients that received a third generation defibrillator were included. Electrophysiological
study and prospective follow-up with register of events was performed in all. Genetic study was done in
18 (90%).

RESULTS: 55% were men with mean age 40 (11-78) years. Six (30%) received implant for secondary
prevention and 14 (70%) for primary prevention; the last ones because of several risk factors. A sustained
arrhythmia was induced in 15 (75%) and in 3 (15%) monomorphic sustained ventricular tachycardia. At
22 months of follow-up, 4 (20%) underwent appropriate therapy and 2 (10%) died. Clinical monomorphic
ventricular tachycardia (p=0.03) and the induced one (p<0.01) were significant therapy predictors. In 10
(56%) a mutation was identified; in 8 (44%) in the β-myosin gene.

CONCLUSIONS: monomorphic sustained clinical ventricular tachycardia and the induced one were
predictors of the appropriate defibrillator therapy in this series. The stratification based on the risk
factors addition is actually a good option for primary prevention. Mutations in the heavy β-myosin chain
are also the most frequent in our population.

KEY WORDS: hypertrophic myocardiopathy, defibrillator, ventricular tachycardia.
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ventricular se realizó desde el ápex del ventrículo derecho
con 1, 2 y 3 extraestímulos en ritmo sinusal y sobre
longitudes de ciclo de 600, 500 y 430 ms. El punto final
de la estimulación fue la inducción de taquicardia ventricular
sostenida, fibrilación ventricular, alcanzar la refractariedad
ventricular o llegar a intervalos de acoplamiento de 200
ms. Se definió taquicardia ventricular sostenida aquella
que duraba más de 30 segundos o que llevaba a un
compromiso hemodinámico que requería su interrupción
inmediata. La taquicardia ventricular sostenida cuyos
complejos QRS cambiaban continuamente de morfolo-
gía, se clasificó como polimórfica; las que no cambiaban
como monomórfica. Se consideró fibrilación ventricular
cuando no había QRS identificable en el electrocardio-
grama de 12 derivaciones de superficie.

Desfibriladores
Los desfibriladores automáticos implantables se co-

locaron por vía venosa subclavia izquierda con el gene-
rador ubicado en la región pectoral a nivel submuscular
en los siete primeros pacientes y por vía subcutánea en
el resto. Todos los dispositivos se programaron en dos
zonas de terapia con los criterios adicionales activados
de acuerdo con un algoritmo ya publicado (18). Se
definió como terapia adecuada del desfibrilador auto-
mático implantable (estimulación anti-taquicardia o cho-
que) a aquella que fue administrada por arritmias que
cumplían los requisitos de programación y que fueron
diagnosticadas como ventriculares, en la lectura de los
electrogramas, por dos observadores experimentados
independientes. Se consideró terapia inapropiada la
que se administró frente a arritmias supraventriculares o
artefactos.

Análisis genético
A 18 pacientes se les practicó estudio genético me-

diante amplificación por PCR de los exones 8, 9, 13, 14,
16, 19, 20 y 23 de la cadena pesada de la β-miosina;
del exón 5 de la alfa-tropomiosina y de los exones 9 y
10 de la troponina T. Se evaluaron variaciones de
secuencia por el método SSCP (single-strand conformation
polymorphism). Si se encontraba un modelo anormal el
producto de la PCR se purificaba por electroforesis y se
hacía la secuencia clínica con el «TaqDyeDeoxyTerminator
cycle sequencing Kit®».

Seguimiento
Los pacientes fueron seguidos de manera programa-

da a los diez días y al mes del implante. Luego cada seis

meses o cuando lo requerían, por terapia u otro evento
clínico relevante. Se llevó un registro prospectivo de cada
visita, así como de los episodios registrados y tratados
por el dispositivo. Se evaluaron las siguientes variables
clínicas: edad, género, síntomas, historia familiar de
muerte súbita cardiaca, antecedente personal de muerte
súbita cardiaca, taquicardia ventricular no sostenida,
taquicardia ventricular monomórfica sostenida, fracción
de eyección del ventrículo izquierdo, miocardiopatía
hipertrófica obstructiva,  tratamiento antiarrítmico post-
implante y base genética. Se evaluaron las variables
electrofisiológicas; inducibilidad de taquicardia
ventricular sostenida, etapa del protocolo de estimulación
con el que se indujo y tipo de taquicardia ventricular
sostenida inducida. Se investigó si estos predictores
clínicos o electrofisiológicos definían un grupo de pa-
cientes con mayor probabilidad de terapia apropiada
del desfibrilador automático implantable.

Análisis estadístico
El análisis estadístico se realizó utilizando el paquete

SPSS (Versión 6,0 Chicago: SPSS,1993). Las variables
categóricas fueron comparadas con el test exacto de
Fisher. Las variables continuas se expresan en media ±
1 desviación estándar y rango, y se comparan con el test
de Student. La ocurrencia o no de terapia apropiada, se
estudió por medio del método de Kaplan-Meier y se
comparó con test de log-rank. Se consideró significativo
un valor p de dos colas menor a 0,05.

Resultados
Las características clínicas del grupo se presentan en

la tabla 1. La mayoría eran hombres (55%) con edad
promedio de 40 ± 18 [11-78] años. El ecocardiograma
de todos los pacientes mostró hipertrofia, con un espesor
septal de 20 ± 9 [13-37] mm. En 8 (40%) pacientes
mostró también obstrucción moderada del tracto de
salida del ventrículo izquierdo y la fracción de eyección
del ventrículo izquierdo fue de 57±12% [25-77].

Se estudiaron seis pacientes (20%) y se les realizó
implante por prevención secundaria; 2 (10%) con taqui-
cardia ventricular monomórfica sostenida clínica docu-
mentada y 4 (20%) reanimados de muerte súbita
cardiaca. En 14 (70%) la indicación fue prevención
primaria. En 2 pacientes asintomáticos se indicó estudio
electrofisiológico por tener antecedentes familiares de
muerte súbita cardiaca relacionadas con miocardiopatía
hipertrófica conocida. Nueve pacientes presentaron sín-
cope de causa no aclarada, 6 tenían antecedentes
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familiares de miocardiopatía hipertrófica y/o muerte
súbita cardiaca y los otros 3 referían además otros
síntomas. Tres pacientes no tuvieron síncope pero refe-
rían historia de palpitaciones, otro síntoma y anteceden-
te familiar de muerte súbita cardiaca. Los 12 pacientes
estudiados por ser sintomáticos, tenían más de uno de
los síntomas registrados y 9 de ellos antecedentes fami-
liares de muerte súbita cardiaca. Cuatro de los 6 pacien-
tes de prevención secundaria habían sufrido también
por lo menos un episodio sincopal de causa no aclarada
luego de agotar los estudios convencionales.

Durante el estudio electrofisiológico en 15 (75%)
pacientes se indujo taquicardia ventricular sostenida. En
3 (15%) taquicardia ventricular monomórfica sostenida
y en 13 (60%) taquicardia ventricular polimórfica/
fibrilación ventricular. Las características del estudio
electrofisiológico se resumen en la tabla 2. En la mayoría
se logró inducir sólo al llegar a los tres extraestímulos y
con la longitud de ciclo del tren de base más corto; es
decir, en las etapas más agresivas del protocolo. A los
5 pacientes no inducibles se les implantó igualmente un
desfibrilador automático implantable por considerarlos
de alto riesgo al tener historia familiar de muerte súbita
cardiaca relacionada con miocardiopatía hipertrófica y
ser sintomáticos.

El tratamiento antiarrítmico previo al implante del
desfibrilador automático fue: β-bloqueadores en 6 (30%),
bloqueadores de los canales del calcio en 5 (25%),
amiodarona en 4 (20%) y 7 (35%) no recibían medica-

ción. Los pacientes que recibían tratamiento antiarrítmico
lo continuaron sin cambios después del implante.

El seguimiento promedio fue de 22±17 [1-58] meses;
ningún paciente vivo recibió seguimiento por menos de un
año. Durante ese tiempo 4 (20%) pacientes presentaron
al menos un episodio de terapia apropiada del
desfibrilador automático implantable. En 3 de ellos el
primer episodio ocurrió dentro del primer año del implan-
te. En 5 (25%) pacientes se presentaron descargas
inapropiadas, 3 por fibrilación/flutter auricular y 2 por
artefactos del electrodo fracturado que fue cambiado.

Durante el seguimiento fallecieron 2 (10%) pacientes.
Uno de 46 años con diagnóstico de miocardiopatía
hipertrófica asimétrica ocho años antes, buena función
ventricular, que había presentado tres episodios de
taquicardia ventricular monomórfica sostenida clínica
por lo que se envió a nuestro servicio. El ecocardiograma
previo al estudio electrofisiológico mostró dilatación del
ventrículo izquierdo con fracción de eyección del 25% e
hipertrofia septal de 15 mm; la coronariografía descartó
lesiones. El estudio electrofisiológico indujo taquicardia
ventricular monomórfica sostenida y se implantó el
desfibrilador automático implantable que dio la primera
de tres terapias apropiadas a los nueve meses. Falleció
a los 36 meses del implante en tormenta eléctrica que
agotó la terapia.

El otro paciente tenía 64 años; también ingresó por
taquicardia ventricular monomórfica sostenida clínica.

Tabla 1
CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS Y DE PRESENTACIÓN DE LOS

PACIENTES CON MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA E IMPLANTE
DE UN DESFIBRILADOR AUTOMÁTICO

Características clínicas Pacientes n (%)
Hombres 11 (55)
Edad (Media ± DS, años) 40 ± 18
FEVI (Media ± SD, %) 57 ±12
Síntomas:

Síncope 13 (65)
Palpitaciones 11 (55)
Disnea 6 (30)
Dolor torácico 3 (15)
Más de un síntoma 12 (60)

Muerte súbita cardiaca 4 (20)
TVMS 2 (10)
Asintomático 2 (10)
Historia familiar de MSC 11 (55)
Historia familiar de MCH 8 (40)

FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo.
TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida.
MSC: muerte súbita cardiaca. MCH: miocardiopatía hipertrófica.

Tabla 2
CARACTERÍSTICAS DEL ESTUDIO ELECTROFISIOLÓGICO EN

PACIENTES CON MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA
Variables del EEF n (%)

Inducción de AVS (pacientes) 15 (75)
Número de extraestímulos:* 3 13 (86)

2 1 (7)
1 1 (7)

Ciclo básico S1-S1 (ms)* 430 7 (47)
500 4 (26)
600 1 (7)

Sinusal 3 (20)
Tipo de taquicardia ventricular 12 (80)
sostenida inducida: TVP/FV
TVMS 3 (20)
(*) Ciclo y número de extra-estímulos que indujeron taquicardia
ventricular sostenida. EEF: estudio electrofisiológico. AVS: arritmia
ventricular sostenida. TVP/FV: taquicardia ventricular polimórfica o
fibrilación ventricular. TVMS: taquicardia ventricular monomórfica
sostenida.
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Al evaluar parámetros electrofisiológicos se encontró
que la inducibilidad o no de una taquicardia ventricular
sostenida en el estudio electrofisiológico, no predecía la
terapia del desfibrilador automático implantable. Tam-
poco el número de extraestímulos o la longitud de ciclo
sobre la cual se acoplaban. Todos los pacientes a los
que se les indujo una taquicardia ventricular monomórfica
sostenida tuvieron terapia apropiada, mientras que esto
sólo en uno de los 12 en los que se indujo taquicardia
ventricular polimórfica/fibrilación ventricular (p<0,01)
(Figura 1). Además, los pacientes con taquicardia

Con respecto al fallecimiento el único predictor clínico
fue el antecedente de taquicardia ventricular monomórfica
sostenida (p<0,01) y entre las variables del estudio
electrofisiológico nuevamente la inducción de taquicardia
ventricular monomórfica sostenida (p=0,02). Los dos
que murieron habían recibido terapia apropiada y
efectiva del desfibrilador automático implantable. El
tratamiento antiarrítmico con amiodarona, β-blo-
queadores o la asociación de ellos posterior al implante,
no disminuía el riesgo de descarga apropiada y tampo-
co inapropiada.

A 18 pacientes se les practicó estudio genético. En 10
de ellos (56%) se encontraron alteraciones genéticas, 2
en la troponina T y en 8 en la β-miosina. La presencia de
estudio genético positivo, la alteración en la troponina T
o la β-miosina no predecían terapia adecuada del
desfibrilador automático implantable o muerte.

Discusión
En esta serie hubo predominancia masculina (55%) y

la edad media giró en torno a los 40 años. Esto es lo que
la mayoría de los autores encontró, seguramente debido
a que son los pacientes que llegan a los centros de

El ecocardiograma no mostró dilatación, la fracción de
eyección del ventrículo izquierdo fue 72% y tenía gradiente
subvalvular aórtico de 80-100 mm Hg. El cateterismo
descartó enfermedad coronaria. Se indujo taquicardia
ventricular monomórfica sostenida tipo rama a rama
pero no se practicó ablación ya que ésta no correspon-
día a la arritmia clínica del paciente. Falleció a un mes
del implante, también en tormenta eléctrica.

La tabla 3 muestra las variables clínicas estudiadas en
el subgrupo que recibió terapia y en el grupo que no. El
único predictor clínico estadísticamente significativo fue el
antecedente de taquicardia ventricular monomórfica sos-
tenida clínica (p=0,03). Ningún paciente con implante
por muerte súbita cardiaca recuperada, recibió terapia.

Figura 1..... Curva de Kaplan-Meier, sobrevida libre de terapia apropiada
del desfibrilador automático implantable según el tipo de arritmia
inducida en el estudio electrofisiológico. TVMS: taquicardia ventricular
monomórfica sostenida; TVP/FV: taquicardia ventricular polimórfica
o fibrilación ventricular.

Tabla 3
PACIENTES CON MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA Y SUS

VARIABLES CLÍNICAS DE ACUERDO A SI RECIBIERON O NO
TERAPIA ADECUADA DEL DESFIBRILADOR AUTOMÁTICO

IMPLANTADO
Recibieron No recibieron p

n (%) n (5)
Pacientes 4 (20) 16 (80)
Hombres 4 (100) 7 (44) NS
Edad (media ± DS, años) 55 ± 8 37 ± 18 NS
Síncope 4 (100) 9 (56) NS
Disnea 2 (50) 4 (25) NS
Palpitaciones 3 (75) 8 (50) NS
Dolor torácico 1 (25) 2 (13) NS
MCS 0 4 (25) NS
TVMS clínica 2 (50) 0 0,03
Historia familiar MCS 1 (25) 10 (63) NS
Historia familiar MCH 1 (25) 7 (44) NS
FEVI (media ± SD, %) 47 ± 20 60 ± 7 NS
MCH obstructiva 2 (50) 6 (38) NS
Tratamiento antiarrítmico 3 (75) 10 (62) NS
Más de 1 predictor* 1 (25) 8 (50) NS
(*) Síncope, MCS, historia familiar de MCS. MCS: muerte cardiaca
súbita. TVMS: taquicardia ventricular monomórfica sostenida. MCH:
miocardiopatía hipertrófica. FEVI: fracción de eyección del ventrículo
izquierdo.

ventricular monomórfica sostenida, recibieron terapia en
los primeros 10 meses post-implante, mientras que al
grupo de pacientes a quien no se les inducía taquicardia
ventricular monomórfica sostenida, presentaron terapia
hasta los 46 meses.
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referencia cuando se hacen sintomáticos. Maron y cola-
boradores (7), en la serie multicéntrica más grande y
menos seleccionada publicada, encontraron que 62%
eran hombres y 45 años fue la edad de presentación.

La edad se relacionaría con la ocurrencia de muerte
súbita cardiaca. Se ha encontrado mayor probabilidad
de descarga de desfibrilador automático implantable
en pacientes antes de los 31 y luego de los 55 años (14).
En nuestra serie todos los que recibieron terapia apro-
piada eran mayores de 45 y la media fue 55 años,
confirmando el segundo modo. Creemos que la razón
para que no aparecieran pacientes más jóvenes se debe
a lo pequeño del grupo.

Existe acuerdo sobre la indicación de implante de
desfibrilador automático implantable en pacientes que
han sufrido un episodio previo de muerte súbita cardiaca
reanimada o taquicardia ventricular sostenida docu-
mentada (17). Esto se basa en la alta mortalidad y/o
terapia apropiada de desfibrilador automático
implantable posterior al evento, estimada hasta en 11%
anual (14, 15, 19) y también en la falta de información
respecto a un tratamiento farmacológico efectivo. El
único medicamento propuesto ha sido la amiodarona y
los resultados son conflictivos (20-21). De los 6 pacientes
que recibieron implante por prevención secundaria 2
tuvieron terapia apropiada en la evolución, reafirman-
do lo oportuno de la indicación. Sin embargo, los 2
pacientes tratados fueron los que se habían presentado
con taquicardia ventricular monomórfica sostenida clíni-
ca y ninguno de los que se presentó con muerte súbita
cardiaca reanimada. La taquicardia ventricular
monomórfica sostenida clínica, también se correlacionó
con la mortalidad, que fue arrítmica. Si bien la diferencia
que encontramos fue significativa, el número de pacien-
tes es pequeño para establecer conclusiones definitivas.
Los dos tipos de presentación, taquicardia ventricular
monomórfica sostenida y muerte súbita cardiaca reani-
mada, se han analizado poco por separado en los
trabajos que fundamentan nuestra práctica actual de
implantación de desfibrilador automático implantable.
Esto puede ser muy importante a la hora de definir costo–
riesgo-beneficio.

La taquicardia ventricular monomórfica sostenida se
ha descrito en pacientes con corazón sano y enfermo, en
patologías con compromiso del ventrículo derecho e
izquierdo. Se han hallado con mayor frecuencia en la
cardiopatía isquémica pero también se ha descrito en
miocardiopatía dilatada, en miocardiopatía hipertrófica

y otras. El mecanismo de la mayoría de las taquicardias
ventriculares monomórficas sostenidas sería la reentrada,
y el hecho de que sea inducible en el estudio electrofisio-
lógico está a favor de ello (22-24). La incidencia de
taquicardia ventricular monomórfica sostenida en la
miocardiopatía hipertrófica no es común y su mecanis-
mo no está aclarado. En su fisiopatología se han
involucrado los cambios en la arquitectura y la isquemia.
Se ha relacionado con aneurismas apicales del ventrículo
izquierdo (25) pero en ninguno de nuestros pacientes se
encontró esta anomalía, lo que demuestra que su exis-
tencia no es indispensable.

La inducción de taquicardia ventricular monomórfica
sostenida en el estudio electrofisiológico en pacientes
con miocardiopatía hipertrófica, tampoco es común y
oscila entre 0% y 30% según las series. Fananapazir y
colaboradores en un grupo de pacientes considerados
de alto riesgo, indujeron taquicardia ventricular sosteni-
da en 43% pero taquicardia ventricular monomórfica
sostenida sólo en 10% (16, 19, 26-29). En nuestra serie
se indujo taquicardia ventricular monomórfica sostenida
en 15%. En un paciente se indujo además una taquicar-
dia ventricular tipo rama-rama que no es común en este
tipo de patología.

Se ha propuesto el estudio electrofisiológico como un
estudio útil en la estratificación de riesgo pero resulta
controvertido y en la actualidad las pautas de muerte
súbita cardiaca de la Sociedad Europea de Cardiología
no lo recomiendan de rutina (1, 17, 24, 27-30). En
nuestra serie todos los pacientes que recurrieron habían
sido inducibles en el estudio electrofisiológico pero hay
que notar que el 75% del total fue inducible. El protocolo
empleado no es particularmente agresivo ni empleó
medicación. Pese a ello la selección de los pacientes con
base en los criterios clínicos, desempeña un papel muy
importante.

Nuestro hallazgo principal fue que el tipo de arritmia
inducida se relacionó con la ocurrencia y el tiempo de
terapia apropiada. Todos los pacientes a quienes se les
indujo una taquicardia ventricular monomórfica sosteni-
da, sufrieron al menos un episodio de arritmia ventricular
tratada efectivamente por el desfibrilador automático
implantable dentro del primer año de seguimiento. Sólo
un paciente en quien se había inducido taquicardia
ventricular polimórfica/fibrilación ventricular, tuvo epi-
sodios y únicamente a los cuatro años de seguimiento
(p<0,01). La ocurrencia de taquicardia ventricular
monomórfica sostenida inducida, también se relacionó
con la muerte arrítmica.
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Dos de los 3 pacientes en quienes se indujo taquicar-
dia ventricular monomórfica sostenida, habían presen-
tado la misma arritmia de forma espontánea. Con esta
serie no es posible distinguir cual podría ser el indicador
de riesgo independiente. Resultaría apresurado sacar
conclusiones definitivas sobre este tema, pero nuestros
datos sugieren que la taquicardia ventricular monomórfica
sostenida clínica o inducida, es un factor de riesgo de
arritmia ventricular y que debería considerarse separada
de arritmias menos específicas.

En el análisis retrospectivo de los 14 pacientes con
miocardiopatía hipertrófica a quienes se les puso
desfibrilador automático implantable por prevención
primaria, 12 eran sintomáticos, 9 con síncope y 11
tenían antecedentes familiares de muerte súbita cardiaca,
en su mayoría asociada a miocardiopatía hipertrófica.
En 2 (14%) de ellos se documentó terapia apropiada del
desfibrilador automático implantable, y ambos habían
sufrido síncope. El síncope ha sido descrito como factor
de riesgo, especialmente en niños, asociado con el
ejercicio o con taquicardia ventricular inducible. Tam-
bién se considera como factor de riesgo el antecedente
de muerte súbita cardiaca familiar (1, 9, 19, 29, 31-32).

La observación de taquicardia ventricular no sosteni-
da en el Holter y la respuesta presora anormal en el
ejercicio, también se han catalogado como factores de
riesgo aunque con bajo valor predictivo positivo
(33-35). Estos exámenes no fueron realizados de forma
sistemática a todos los pacientes de nuestra serie. En los
9 que se hizo Holter se encontró arritmia ventricular en 2.
En los 6 pacientes que se hizo prueba de esfuerzo se
encontró una respuesta presora plana en 5. Ninguno de
los dos factores se asoció con la ocurrencia de terapia
apropiada por el desfibrilador automático implantable.

Todos los pacientes en prevención primaria referían
más de un síntoma y/o tenían antecedentes familiares y/
o estudios anormales sugestivos. Si bien no existe un
algoritmo de estratificación de riesgo establecido, nues-
tra práctica fue establecer que los pacientes tuvieran
varios de los factores descritos para definir el implante.
Esto se fundamenta en que se está frente a una enferme-
dad globalmente considerada de buen pronóstico y que
todavía no existe un marcador que por sí solo indique el
implante de desfibrilador automático implantable con
una relación costo-riesgo-beneficio aceptable. Elliot y
colaboradores (36) estudiaron la presencia de cinco
factores clínicos: taquicardia ventricular no sostenida,
síncope, respuesta presora al ejercicio, historia familiar

de muerte súbita cardiaca y espesor de la pared del
ventrículo izquierdo. Encontraron que los pacientes con
dos o más factores tenían un porcentaje del 5% anual de
muerte súbita cardiaca, por lo que sería una buena
forma de selección para decidir el implante. El inconve-
niente radica en que más de la mitad de los eventos de
muerte súbita cardiaca ocurrió en los pacientes con uno
o ninguno de los factores estudiados. Como señalan los
mismos autores, es claro que aún se debe trabajar y
buscar indicadores. Quizás la inducción de taquicardia
ventricular monomórfica sostenida en un estudio
electrofisiológico, indicado a pacientes seleccionados,
pueda ser otro criterio que ayude a encontrar el grupo de
mayor riesgo.

Un factor al que se le ha dado gran valor es al grosor
del septum (37); en un seguimiento a 20 años, se
observó que aquellos con espesor menor a 20 mm no
tenían mortalidad en contraste con la mortalidad casi del
40% en aquellos con espesor mayor a 30 mm. Por otra
parte, algunos autores no están de acuerdo y consideran
que la hipertrofia severa sin otros factores de riesgo, no
es suficiente para el uso de medidas profilácticas (38). En
nuestro estudio sólo dos pacientes tenían grosor del
septum mayor a 30 mm y en ellos no hubo mayor
probabilidad de descarga relacionada posiblemente
con el pequeño número de pacientes. Nuestro estudio
demostró seguridad en el implante con 0% de mortali-
dad post-operatoria como se ha documentado previa-
mente, y sin pacientes que no recibieran adecuada
desfibrilación en el implante. Almquist (39) reportó 4%
de pacientes que no respondieron de manera adecuada
a la desfibrilación endocárdica y se relacionó con
hipertrofia masiva (septum mayor 45 mm), que no existía
en nuestra población, y al uso crónico de amiodarona,
que nosotros no observamos.

Los resultados del análisis genético, confirman que
también en nuestra población las mutaciones más fre-
cuentes están en la cadena pesada de la β-miosina. Se
han descrito más de 50 mutaciones en este gen y en
nuestro estudio se encontraron en 8 (44%) de los 18
pacientes estudiados (2). Sin embargo, en las mutacio-
nes buscadas, no se halló relación con la terapia
apropiada del desfibrilador automático implantable o
mortalidad.

Las mutaciones en genes que codifican la cadena
pesada de la betamiosina, la proteína C unida a la
miosina y la troponina T dan cuenta de la mayoría de
casos de miocardiopatía hipertrófica (40). Las mutacio-
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nes de la cadena pesada de la betamiosina Arg403Glu
y Arg453Cys se reportan como asociadas a alto riesgo
de muerte cardiaca súbita, mientras que la mutación
Va606Met se asocia con pronóstico benigno (41). Por
otra parte, las mutaciones de la troponina T producen
poca o ninguna hipertrofia pero sí alto riesgo de muerte
súbita. No obstante, la presencia de la mutación no es
suficiente para que se produzca muerte súbita, y son
necesarios otros factores que pueden ser genes
modificantes, modificación de productos genéticos, en-
fermedades coexistentes o factores del medioambiente
(42). En nuestra población no se encontraron estas
mutaciones de alto riesgo.

Limitaciones del estudio
El tamaño de nuestra serie es pequeño y ello no

permite realizar análisis multivariado ni sacar conclusio-
nes definitivas. De otro lado, es útil en la medida que
proviene de un solo centro y tiene el valor de la homo-
geneidad de los criterios y pruebas aplicadas. No se ha
llevado un registro sistemático de los pacientes con
miocardiopatía hipertrófica a los que se resuelve no
implantar, lo cual sería importante para comparar evo-
luciones. Los pacientes son referidos de otros centros y
salvo que debamos seguirlos controlando por el
desfibrilador automático implantable, regresan a su
médico tratante y es difícil tener un seguimiento. Hay
variables que han sido descritas como de riesgo y no se
han evaluado en todos los pacientes. Finalmente, este
no es un estudio de diseño prospectivo y como tal está
expuesto a los desvíos que ya han sido señalados.

Conclusiones
En los pacientes con miocardiopatía hipertrófica que

recibieron un desfibrilador automático implantable, la
taquicardia ventricular monomórfica sostenida clínica y
la inducida en el estudio electrofisiológico, fueron
predictores de la ocurrencia de terapia apropiada. Este
hallazgo debe confirmarse en una serie mayor, pero
puede ser un criterio importante para agregar a la
estratificación de riesgo de estos pacientes que aún no
está completamente resuelta.

Al momento actual, la suma de factores de riesgo
parece la forma más adecuada de decidir el tratamiento
con desfibrilador automático implantable de pacientes
en prevención primaria.

Las mutaciones en la cadena pesada de la β-miosina
son la base genética más frecuente también en nuestra
población.
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