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RESUMEN: Todavia hay pocos conocimientos relativos al uso de la estimulacion cardiaca en
situaciones especiales (insuficiencia cardiaca, arritmias malignas), debido a su difusién reciente en la
estimulacién multisitio en miocardiopatias dilatadas y la prevencién de la muerte stbita por taquiarritmias.
La proposicion de directrices para su utilizacién es de fundamental importancia una vez que se
acumulan en la literatura evidencias de sus impactos positivos en la sobrevida y la calidad de vida
de pacientes con cuadros clinicos graves. La estimulacion con cardioversor-desfibrilador implantable
(CDI) y resincronizador cardiaco (RC) requiere del experto mayor conocimiento del paciente, lo que
involucra detalles de su historia clinica y sus examenes complementarios. El uso de dispositivos
implantables sofisticados comprende costos financieros que repercuten en el sistema de salud. Su
indicacion precisa y el ajuste adecuado de sus parametros en el post operatorio permiten distinguir
a los profesionales competentes en los dias actuales, en los que impera la medicina generalista.

DESCRIPTORES: cardioversor-desfibrilador implantable, resincronizador cardiaco, muerte subita,

taquiarritmias, insuficiencia cardiaca.

Abreviaturas

AD
BAV
BAVT
BIV
BRA

BRI
CDI
CF
DCEI

DNS
ECA
ECG
EEF
EV
FA
FC
FEVI
FV
HV
IAM
IAV
IC
ICC
ICO
IECA

Atrio derecho

Bloqueo atrioventricular

= Bloqueo atrioventricular total

= Bloqueo intraventricular

= Bloqueadores de los receptores de la angio-
tensina |l

= Bloqueo de rama izquierda

= Cardioversor desfibrilador implantable

= Clase funcional

= Dispositivos cardiacos electronicos implan-
tables

= Disfuncién del nodo sinusal

= Estimulacion cardiaca artificial

= Electrocardiograma

= Estudio electrofisiolégico

= Extrasistolia ventricular

= Fibrilacion atrial

= Frecuencia cardiaca

Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo

Fibrilacion ventricular

Intervalo bésico electrofisioldgico

= Infarto agudo del miocardio

= Intervalo atrioventricular

= Insuficiencia cardiaca

= Insuficiencia cardiaca congestiva

= Insuficiencia coronaria obstructiva

= Inibidores de la enzima convertidora de
angiotensina

IEM = Interferencias electromagnéticas
\AY = Intervalo interventricular

LECE = Laboratorio de Evaluacién Clinica Electronica
MAVD = Miocardiopatia arritmogénica ventricular

derecha
MCH = Miocardiopatia hipertréfica

MCHO = Miocardiopatia hipertrofica obstructiva

MP = Marcapasos
MSC = Muerte subita cardiaca
NE = Nivel de evidencia

NYHA = New York Heart Association

QoL = Calidad de vida

RC = Resincronizador cardiaco

RF = Radiofrecuencia

RNM = Resonancia nuclear magnética
SB = Sindrome de Brugada

SNM = Sindrome neuromediado

SQTLc = Sindrome de QT largo congénito

SSC = Sindrome del seno carotideo

SVF = Sensor de variaciéon de frecuencia
TDI = Doppler de tejido

TRC = Terapia de resincronizacion cardiaca
TV = Taquicardia ventricular

TVNS = Taquicardia ventricular no sostenida
TVPC = Taquicardia ventricular polimoérfica catecola-

minérgica
TVS = Taquicardia ventricular sostenida
VA = Ventriculo atrial
VD = Ventriculo derecho
VE = Ventriculo izquierdo
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Acrénimos

AMIOVIRT = Amiodarone versus implantable cardio-
verter-defibrillator: randomized trial in
patients with with nonischemic dilated
cardiomyopathy and asymptomatic
nonsustained ventricular tachycardia.

AVID = Antiarrhythmic versus Implantable
Defibrillator Trial.

CARE-HF = Cardiac Resynchronization - Heart

Failure Study.

CASCADE = Cardiac Arrest in Seattle: Conven-
tional Versus Amiodarone Drug

Evaluation.
CASH = Cardiac Arrest Study of Hamburg.
CIDS = Canadian Implantable Defibrillator
Study.
COMBAT = Conventional versus multisite pacing

for bradyarrhythmia therapy.

COMPANION = Comparison of Medical Therapy,
Pacing, and Defibrillation in Heart
Failure Trial.

CONTAK-CD = Biventricular pacing in patients with
congestive heart failure: two prospec-
tive randomised trials - VIGOR CHF
Trial and VENTAK CHF. The CONTAK-
CD trial evolved from a study called
VENTAK-CHF (not an acronym but
the name of the device).

DINAMIT = Defibrillator in Acute Myocardial

Infarction Trial.

A. CARDIOVERSOR DESFIBRILADOR
IMPLANTABLE (CDI)

a) Prevencion Primaria de la Muerte Subita Cardia-
ca (MSC) en pacientes con cardiopatia estructural

La MSC es responsable de un 50% de la mor-
talidad de pacientes con cardiopatia isquémica o no
isquémica y grave disfuncion sistélica de VI**°. Con-
siderando que un 95% de las muertes slbitas son
arritmogénicas (TV/FV)!!, varios estudios han sido
conducidos los ultimos 10 afios a fin de poner a
prueba la efectividad del CDI en la prevencion pri-
maria de esos eventos fatales. En ese sentido, entre
otros, el estudio MADIT [I1**? evalu6 a pacientes con
cardiopatia isquémica, cualquier clase funcional (CF),
IAM previo y FEVI < 30%. Los pacientes fueron
distribuidos aleatoriamente para recibir CDI o trata-
miento clinico convencional. Tras 20 meses de se-
guimiento medio, el CDI proporcion6 reduccion del
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DEFINITE = Defibrillators In Non-Ischemic Cardio-

myopathy Treatment Evaluation.

HOBIPACE = Biventricular versus conventional right
ventricular stimulation for patients with
standard pacing indication and left
ventricular dysfunction: the Homburg
Biventricular Pacing Evaluation.

InSync = Cardiac resynchronization therapy in
advanced heart failure the multicenter
InSync clinical study.

MADIT I = Multicenter Automatic Defibrillator
Implantation Trial Il

MAVERIC = Midlands Trial of Empirical Amioda-
rone Versus Electrophysiology-guided
Intervention and Implantable Cardio-
verter-defibrillators.

MIRACLE = Multicenter InSync Randomized Clini-
cal Evaluation.

MUSTT = Multicenter Unsustained Tachycardia
Trial.

MUSTIC = Multisite Stimulation in Cardiomyo-
pathies Study.

PATH-CH = Pacing Therapies in Congestive Heart
Failure Study.

POST = Prevention of Syncope Trial.

SAFE PACE = Syncope and Falls in the Elderly -
Pacing and Carotid Sinus Evaluation

SCD-HeFT = Sudden Cardiac Death in Heart Failure

Trial.
SYNPACE = Vasovagal Syncope and Pacing Trial.
VPS I = Vasovagal Pacemaker Study II.

riesgo de mortalidad del 31%, claramente asociada
a la reduccion de la mortalidad arritmica*s.

Esos beneficios del CDI fueron corroborados por
el estudio SCD-HeFT*#, que incluy6é no sélo a isqué-
micos sino también a pacientes con miocardiopatia
dilatada idiopatica. Se estudiaron 2521 pacientes con
FEVI < 35% y CF Il 6 lll randomizados para terapia
con CDI, amiodarona o placebo. Tras seguimiento
medio de 45 meses, se observo reduccién de riesgo
de la mortalidad del 23% proporcionada por el CDI
(P= 0,007); no se demostraron beneficios de la tera-
pia con amiodarona. Los resultados no variaron de
acuerdo al tipo de cardiopatia.

En el estudio DINAMIT, el que evalu6 el im-
pacto sobre mortalidad total del implante de CDI
entre 6 y 40 dias después de la ocurrencia de infarto
del miocardio, en pacientes con FEVI < 35% y baja
variabilidad RR evaluada en monitoreo de 24 horas
por el sistema Holter, se observo reduccion signifi-
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cativa en la mortalidad arritmica, que, sin embargo,
no causoO repercusion significativa en la mortalidad
total (P=0,66).

El papel del CDI en el subgrupo de pacientes
con FEVI £ 40% fue evaluado por el estudio MUSTT?.
En este ensayo, el implante de CDI formo parte de
la estrategia terapéutica aplicada a sobrevivientes
de IAM con taquicardia ventricular no sostenida (TVNS)
y taquicardia ventricular sostenida (TVS) inducida al
EEF. Los beneficios del implante del CDI fueron evi-
dentes, porque hubo reduccién de mortalidad arritmica
y total.

Sumariamente, los hallazgos de esos estudios
validaron la indicacién de CDI en la profilaxis prima-
ria de la MSC, en pacientes con grave disfuncién de
VI y IAM no reciente.

Al contrario de lo que se observo en la cardiopatia
isquémica, los resultados obtenidos con el implante
de CDI en pacientes con cardiopatia no isquémica
no son consistentes. Si en el SCD-HeFT** los bene-
ficios del CDI fueron observados en el subgrupo pre
especificado de no isquémicos, en los estudios
DEFINITE!” y AMIOVIRT® el CDI no proporciono
reduccion de mortalidad significativa. Estos ultimos,
sin embargo, son criticables por la reducida casuistica
y menor tiempo de seguimiento.

Pacientes seleccionados para la Terapia de Re-
sincronizacion Cardiaca (TRC) son beneficiados por
la asociacion del CDI. El estudio COMPANION?*® evalu6
a 1520 pacientes con cardiopatia isquémica o no
isquémica, en CF Il 6 IV, QRS superior a 120ms y
FEVI < 35%. Los pacientes fueron randomizados
para: 1- tratamiento farmacoldgico 6ptimo aislado, 2-
tratamiento farmacolégico 6ptimo combinado con TRC,
6 3 - TRC asociada al CDI bajo tratamiento farma-
colégico oOptimo. Esta Ultima terapéutica implico la
reduccién de riesgo de mortalidad del 36%, en relacion
al grupo bajo tratamiento farmacoldgico 6ptimo aislado.
Por otra parte, en el grupo sometido al tratamiento
farmacoldgico 6ptimo sélo asociado a la TRC, aunque
haya sido observada reduccion de mortalidad del 24%,
no hubo significacion estadistica.

Recomendaciones para Implante de CDI en la Pre-
vencion Primaria de MSC en pacientes con cardiopatia
estructural

Clase |

Sobrevivientes de IAM desde hace por lo menos
40 dias o con cardiopatia isquémica crénica, bajo
tratamiento farmacologico 6ptimo, sin isquemia mio-
céardica pasible de tratamiento por revascularizacion
quirdrgica o percutanea y expectativa de vida de por
lo menos 1 afio con:

1.FEVI < 35% y CF II-1ll, o FEVI < 30% y CF |,
11611l (NE A);

2.FEVI £40%, TVNS espontaneay TVS inducible
al EEF (NE B).

Clase lla

1.Pacientes con miocardiopatia dilatada no is-
quémica, CF lI-lll, con FEVI < 35% y expec-
tativa de vida de por lo menos 1 afio (NE A);
2.Pacientes con cardiopatia isquémica o no is-
quémica, CF -1V, FEVI £ 35%, QRS > 120ms,
a quienes haya sido indicada TRC y expec-
tativa de vida de por lo menos 1 afio (NE B);

Clase Il

1.Pacientes con cardiopatia pasible de correccién
quirdrgica o percutanea (NE B);

2.Pacientes con cardiopatia isquémica y FEVI
> 35% (NE B).

b) Prevencién secundaria de la MSC en pacientes
con cardiopatia estructural

Sobrevivientes de paro cardiaco por TV/FV pre-
sentan alto riesgo de recurrencia de taquiarritmias
fatales. Se estima que ese riesgo sea especialmente
mas elevado (cerca del 10%) en los primeros 6-12
meses tras el evento'®*?!, De esa forma, es funda-
mental que se introduzcan estrategias de prevencion
secundaria de la MSC en las que se incluye el trata-
miento de la cardiopatia estructural, uso de drogas
antiarritmicas y de CDI.

Conrespecto a la cardiopatia estructural, farmacos
como bloqueador beta, inhibidor de la enzima con-
vertidora de la angiotensina, bloqueador del recep-
tor de la angiotensina y estatina, empleados en el
tratamiento de la IC y cardiopatia isquémica, ya
demostraron reduccién de MSC, por medio de ensayos
clinicos randomizados?'??.

El uso de drogas antiarritmicas fue, durante mu-
chos afios, la principal estrategia de prevencion se-
cundaria de la MSC, aunque fundamentado en pocos
estudios y con elevada recurrencia de eventos. Hasta
el inicio de los afios 90, se aceptaba que antiarritmicos
de la Clase | (quinidina, flecainida, encainida, etc.)
reducian las extrasistoles ventriculares y la mortalidad.
Con la demostracion subsecuente de los efectos dele-
téreos de esas drogas en pacientes pos IAM y con IC,
la amiodarona pas6 a ser la droga de eleccion para
dichos pacientes. El estudio CASCADE involucré a
228 pacientes reanimados de MSC que fueron
randomizados para tratamiento empirico con amioda-
rona o drogas de la clase | orientadas por EEF o Holter
24h'?, En seguimiento de 6 afios, la sobrevida libre de
eventos (muerte cardiaca o TV) fue del 41% en el
grupo amiodarona versus 20% en el grupo de la tera-
pia convencional. Sin embargo, la falta de grupo placebo
no permite concluir si los resultados fueron consecuencia
de beneficio del uso de la amiodarona o de los riesgos
asociados a las otras drogas antiarritmicas.
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Sin embargo, la introduccion del CDI, fue conside-
rada el principal avance para la prevencion secundaria
de la MSC. Sus beneficios, en la ultima década, han
sido evaluados en una serie de ensayos clinicos
randomizados.

El estudio AVID comparé el uso de terapia antia-
rritmica (amiodarona o sotalol) versus CDI en 1.016
pacientes reanimados de MSC por TV/FV, con TV
asociada al sincope o inestabilidad hemodinamica y
FEVI < 40%'%*. La sobrevida fue significativamente
mayor en el grupo CDI en 1 afio (89,3% versus 82,3%),
2 afios (81,6% versus 74,7%) y 3 afios (75,4% y
64,1%; P<0,02). La principal critica a ese estudio se
refiere al mayor niumero de pacientes en uso de
bloqueador beta en el grupo CDI en relacion al grupo
terapia antiarritmica. En analisis posterior de los re-
sultados del estudio, se observo que el beneficio de
la utilizacion del CDI ocurrié especialmente en los
pacientes con FE mas baja'®®. En los pacientes con
FEVI > 35%, no hubo diferencia de sobrevida
estadisticamente significativa. En los pacientes con
FEVI entre 20 y 34%, la sobrevida en 1 afio fue del
89,6% versus el 79,8% y en 2 afios del 82,5% versus
el 71,8% (P<0,05). En los pacientes con FEVI < 20%,
la sobrevida en 1 afio fue del 82,4% versus el 73%
y, en 2 afios, el 71,6% versus el 63,8%. En ese grupo,
sin embargo, no ocurrid diferencia significativa.

El estudio CIDS evalué el uso de amiodarona
versus CDI en 659 pacientes con FV documentada,
MSC recuperada, TV asociada al sincope, TV > 150
bpm/min con pre sincope o angina y FEVI < 35% o
sincope asociado a la TV inducible o con episodio
de TV espontanea documentada'?. La mortalidad
total tras seguimiento medio de 4 afios fue del 27%
en el grupo CDI y del 33% en el grupo amiodarona,
siendo que esta diferencia no fue significativa. En
analisis subsecuente, se demostré6 que, en pacien-
tes con dos de los siguientes criterios: FEVI < 35%,
CF Il 6 IV y edad > 70 afios, el implante del CDI era
superior?”. Tras acompafamiento medio de 5,6+2,6
afios, la mortalidad fue del 47% en el grupo amio-
darona comparada al 27% en el grupo CDI (P=0,002)*?,

El estudio CASH incorporé a 349 pacientes re-
animados de MSC que fueron randomizados para
tratamiento con propafenona, amiodarona, metoprolol
o implante de CDI*%. EIl tratamiento con propafenona
fue suspendido después que un analisis interino ve-
rificd un aumento de mortalidad en comparacion con
los pacientes con CDI. Tras seguimiento medio de 2
afios, la mortalidad total fue del 12,1% en el grupo
CDI versus el 19,6% en los grupos amiodarona y
metoprolol combinados, siendo que la diferencia
igualmente no fue significativa.

El meta-analisis que evalué conjuntamente los
resultados de esos 3 estudios demostro el 50% de
reduccion relativa en la mortalidad arritmica (P<0,0001)
y el 28% en la mortalidad total entre los pacientes
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con CDI en comparacion con los que recibieron tra-
tamiento antiarritmico, con NNT = 29 (P<0,00006)*°.
El beneficio fue mayor en pacientes con FEVI < 35%
y, considerando seguimiento de 6 afios, pacientes
con CDI tuvieron aumento de sobrevida de 4,4 meses.

El estudio MAVERIC comparé terapia guiada por
EEF (antiarritmicos, CDI) versus amiodarona empirica
en pacientes con TV sostenida (TVS) o MS recupera-
da®®'. Los resultados demostraron reduccion de mor-
talidad en el grupo de pacientes bajo uso de CDI. La
realizacion de EEF no demostré ventaja.

Los resultados de esos estudios permiten afir-
mar que el CDI es el tratamiento mas eficaz para la
prevencion secundaria de MSC. Sin embargo, la utili-
zacion de ese importante avance tecnoldgico esta
asociada a un incremento de costos econdmicos
que no puede ser desconsiderado.

Estudios de costo-efectividad trataron de evaluar
el costo de esa intervencion en relaciéon a sus bene-
ficios. En el analisis del estudio AVID, el implante del
CDI tuvo un costo de US$ 66.677 por afio de vida
salvado®®?. En el estudio CIDS, el analisis de costo
efectividad se llevd a cabo tomandose en cuenta la
presencia de 3 factores prondsticos: FEVI < 35%,
edad >70 afios y NYHA 111*3, El costo por afio de
vida salvada en el grupo de pacientes que presentaba
2 0 mas de esos factores fue de US$ 65.195. Por lo
tanto, en los pacientes que presentaban menos de
2 de esos factores, el costo fue de US$ 916.659. No
hay estudios brasilefios evaluando costo-efectividad
de la terapia con CDI.

Recomendaciones para Implante de CDI en la
Prevencion Secundaria de MSC en pacientes con
cardiopatia estructural

Clase |

1.Paro cardiaco por TV/FV de causa no rever-
sible, con FE < 35% y expectativa de vida de
por lo menos 1 afio (NE A);

2.TVS espontanea con comprometimiento he-
modinamico o sincope, de causa no reversible
con FE < 35% y expectativa de vida de por
lo menos 1 afio (NE A).

Clase lla

1.Sobrevivientes de Paro cardiaco, por TV/FV de
causa no reversible, con FE > 35% y expectativa
de vida de por lo menos 1 afio (NE B);

2.Pacientes con TVS espontanea, de causa no
reversible, con FE > 35%, refractaria a otras
terapéuticas y expectativa de vida de por lo
menos 1 afio (NE B);

3.Pacientes con sincope de origen indetermi-
nado con induccion de TVS hemodinamica-
mente inestable y expectativa de vida de por
lo menos 1 afio (NE B).
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Clase Il
1.TV incesante (NE C)

c) Implante de CDI en Situaciones Especiales

1) TAQUICARDIA VENTRICULAR POLIMORFICA
CATECOLAMINERGICA (TVPC)

La TVPC es un sindrome clinico transmitido bajo
forma autosdmica dominante o autosémica recesiva,
caracterizada por la ocurrencia de TV polimoérfica
inducida por circunstancias que aumentan los nive-
les plasmaticos de catecolaminas, tales como los
esfuerzos o emociones, en la presencia de intervalo
QT normal*®**%, La MSC es un desenlace final fre-
cuente en individuos no tratados, siendo considera-
dos de alto riesgo los sobrevivientes de paro cardi-
aco por TV/FV, o pacientes que evolucionan con TV
0 sincope pese al uso de bloqueador beta en dosis
maxima tolerada, condiciones en que el implante de
CDI es recomendable®®*1%8, Es importante destacar
que el implante de CDI no dispensa el uso continuo
de blogueador beta. Este puede evitar terapias de
choque repetitivas por TV recurrente que tienden a
perpetuarse por hiperactividad adrenérgica causada
por la incomodidad del propio choque.

Recomendaciones para Implante de CDI en pacien-
tes con TVPC

Clase |

1.Pacientes con TVPC, sobrevivientes de paro
cardiaco, con expectativa de vida de por lo
menos 1 afio (NE C);

Clase lla

1.Pacientes con TVPC que evolucionan con
sincope o TVS, a pesar del uso de bloqueador
beta en dosis maxima tolerada y expectativa
de vida de por lo menos 1 afio (NE C);

2.Pacientes con TVPC que presenten contrain-
dicacién al uso de bloqueador beta y expec-
tativa de vida de por lo menos 1 afio (NE C);

Clase Il

1.Pacientes con TVPC asintomatica que presen-
ten buena respuesta al tratamiento con blo-
queador beta (NE C).

2) SINDROME DE QT LARGO CONGENITO

El sindrome de QT largo congénito (SQTLc) es
una enfermedad hereditaria, caracterizada por repo-
larizacién ventricular prolongada, consecuente de
anomalias en los canales i6nicos de los miocitos
cardiacos, que provocan TV polimérfica. Las mani-
festaciones clinicas mas comunes son palpitaciones,
sincope y MSC, desencadenados por situaciones de
estrés emocional o fisico, o incluso en la ausencia
de factores desencadenantes®®. Dos formas de heren-

cia se observan: autosémica dominante, el llamado
sindrome de Romano-Ward“#! y autosémica rece-
siva, denominada sindrome de Jervell y Lange-Nielsen,
asociada a sordez neural congénita'?. Hasta la pre-
sente fecha, mutaciones en 8 genes han sido iden-
tificadas, resultando en diversos subtipos del sindrome,
las llamadas LQT1, LQT2, LQT3, LQT4, LQT5, LQTSG,
LQT7, LQT8, JLN1 y JLN243-149,

La mayor preocupacion generada por el diagnds-
tico del SQTLc es el alto riesgo de MSC. Sobrevi-
vientes de paro cardiaco tienen un riesgo 13 veces
mayor de experimentar un nuevo episodio fatal, cuan-
do comparados a los pacientes con enfermedad que
nunca han sido victimas de un evento de ese tipo°.
Otros factores de riesgo para ocurrencia de eventos
fatales o potencialmente fatales incluyen intervalo QTc
mayor que 500ms, el diagnostico del sindrome de Jervell
y Lange-Nielsen, el diagnostico de LQT1 y LQT2 en la
presencia de intervalo QTc mayor que 500ms y LQT3
independientemente de la duracion del intervalo QT
De modo analogo a lo que se recomienda en la
taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminérgica,
el implante de un CDI no presupone la interrupcion de
uso de los bloqueadores beta, farmacos fundamentales
en el tratamiento del sindrome. Un dato que siempre
se debe tener en cuenta, sin embargo, es que el tipo
de sensibilidad a dichos farmacos esta intimamente
relacionado a la forma genética de la enfermedad. En
los tipos LQT2 y LQTS3, el grado de proteccion brindado
por los bloqueadores beta es incompleto, diferente-
mente de lo que ocurre en el tipo LQT1, en el que esas
drogas son extremadamente efectivas.

Recomendaciones para Implante de CDI en pacien-
tes con SQTLc

Clase |

1.Pacientes con SQTLc, sobrevivientes de paro
cardiaco y expectativa de vida de por lo menos
1 afio (NE A).

Clase lla

1.Pacientes con SQTLc que evolucionan con
sincope o TVS, a pesar del uso de bloqueador
beta en dosis méxima tolerada y expectativa
de vida de por lo menos 1 afio. (NE B);

2.Pacientes con SQTLc que presenten contrain-
dicacién al uso de blogueador beta y expecta-
tiva de vida de por lo menos 1 afio (NE C).

Clase Ilb

1.Pacientes con SQTLc del tipo LQT2 o LQT3
y expectativa de vida de por lo menos 1 afio
(NE C).

Clase Il

1.Pacientes asintomaticos sin diagnostico es-
pecifico por andlisis genético (NE C)
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3) SINDROME DE BRUGADA (SB)

Se trata de un sindrome caracterizado por patrén
de bloqueo de rama derecha con elevacion del
segmento ST en silla de montar o concavo en las
derivaciones electrocardiograficas precordiales
derechas (V1-V3) y una predisposicién para arritmias
ventriculares y MSC®2, El patron del ECG, en algunos
casos, solo es visible tras la administracion de dro-
gas bloqueadoras de los canales de sodio (usual-
mente Procainamida, Flecainamida o Ajmalina)®.
La enfermedad, que tiene un patron de transmision
hereditaria autosémica dominante, afecta predomi-
nantemente a hombres (90%), es causada por muta-
cion del gene SCN5A™, que codifica los canales
de sodio y se manifiesta especialmente en la tercera
y cuarta décadas de vida por medio de sincopes y
MSC. Los eventos clinicos también pueden ocurrir
en neonatos o nifios y la fiebre es un importante
factor de predisposicion*®>1%¢, La quinidina y la hidro-
quinidina han presentado resultados satisfactorios
en el tratamiento farmacologico del SB*°0, Pese a
los resultados animadores con farmacoterapia, no
existen evidencias suficientes para recomendarla
aisladamente.

El Implante de CDI permanece siendo el Unico
tratamiento efectivo establecido para SB. Sin em-
bargo, en esos pacientes, antiarritmicos y ablacion
por catéter pueden tener un rol coadyuvante impor-
tante, en la presencia de choques apropiados re-
currentestt,

Recomendaciones para Implante de CDI en pacien-
tes con SB

Clase |

1.Pacientes con SB, sobrevivientes de paro car-
diaco y expectativa de vida de por lo menos
1 afio. (NE C)

Clase lla

1.Pacientes con SB y alteraciones electrocar-
diogréficas espontaneas, sincope y expecta-
tiva de vida de por lo menos 1 afio (NE C).

2.Pacientes con SB y documentacion de TVS
espontanea que no provocO paro cardiaco y
expectativa de vida de por lo menos 1 afio
(NE C).

Clase IIb

1.Pacientes con SB y alteraciones electrocar-
diograficas inducidas por farmacos, sincope
de origen indeterminado y expectativa de vida
de por lo menos 1 afio (NE C).

Clase Il

1.Pacientes con SB asintomaticos y sin factores
de riesgo documentados (N C).
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4) MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA (MCH)

Es una enfermedad determinada genéticamente,
caracterizada por la presencia en grados variables
de hipertrofia ventricular izquierda asimétrica pudiendo
llevar a la IC diastdlica, obstruccion de la via de
salida del VI, arritmias auriculares y ventriculares y
MSC. La mayoria de los pacientes es asintoméatica y
la MSC no raramente es la primera manifestacion de
la enfermedad?®®?1%, La presencia de hipertrofia ven-
tricular izquierda asimétrica o hipertrofia que no puede
ser adecuadamente explicada por la presencia o
grado de hipertensiéon arterial sistémica debe alertar
al cardidlogo del diagnostico de esa enfermedad,
especialmente cuando hay historia familiar de MSC.
Los primeros estudios que tuvieron por fin evaluar la
historia natural de la enfermedad sefalaron una
elevada incidencia de MSC, alcanzando algo en torno
al 6% al afo'®”. Esos resultados de hecho sobresti-
maron la importancia del problema, visto que se
obtuvieron de estudios conducidos en poblaciones
especificas de pacientes, reclutados de centros de
asistencia terciaria. Estudios basados en la comunidad
sefialan, en realidad, una incidencia de MSC mas
modesta, en torno al 1% al afio®816°,

Uno de los mayores problemas en la MCH es la
identificaciéon de individuos de riesgo elevado para
MSC, condiciéon en la que el implante de CDI es
recomendable. En 2003, un consenso de especialis-
tas definié, en base a un minucioso relevamiento de
datos publicados en la literatura sobre el tema, una
serie de factores de riesgo, que fueron agrupados
en dos categorias de acuerdo a su importancial™
(tabla 1). La presencia de uno o mas “factores de
riesgo mayor” identifica alto riesgo para MSC. La
categoria de “factores de riesgo posibles en pacien-
tes individualizados”, contiene los elementos coad-
yuvantes para la toma de decisiones terapéutica.

En julio de 2007, fueron publicados los hallazgos
de un registro multicéntrico de 506 pacientes con
MCH sometidos a implante de CDI. Se valor6 la
importancia de los siguientes factores de riesgo para
la ocurrencia de terapias apropiadas'’:

a)PC previa TV/FV (prevencién secundaria);
b)Los 4 factores de riesgo para prevencion pri-
maria fueron:
« historia de MSC prematura en 1 6 mas
parientes de 1° grado o con edad arriba de
50 afios;
 Hipertrofia ventricular expresiva (espesor de
pared maximo >30 mm);
e por lo menos 1 episodio de TVNS con FC
>120 bpm, al Holter 24 h,
 sincope inexplicado, alejado origen neuro-
cardiogénico.

Se observé incidencia anual del 10,6% de inter-
venciones apropiadas del CDI para prevencion se-
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cundaria (probabilidad cumulativa en 5 afios del 39%)
y el 3,6% para prevencion primaria (probabilidad cu-
mulativa en 5 afios del 17%). La probabilidad de
terapias apropiadas para prevenciéon primaria fue si-
milar en los pacientes con 1, 2, 3 6 mas factores de
riesgo, por lo que se concluye que la presencia de un
solo marcador puede justificar el implante de CDI.

Marcadores de riesgo basados en el analisis ge-
nético y los resultados de la estimulacion ventricular
programada, al EEF, no se incluyen entre los factores de
riesgo mayor. A pesar de que el genotipaje es una
importante y promisora herramienta diagnéstica'’>’, los
conocimientos acumulados hasta la fecha todavia no
son suficientes para permitir su inclusion rutinera en la
estratificacion de riesgo de la MCH. Ademas, los resul-
tados contradictorios obtenidos por estudios que evaluaron
el papel del EEF en la estratificacion de riesgo para
MSC no brindan confiabilidad al examen!’>17,

Recomendaciones para Implante de CDI en pacien-
tes con MCH

Clase |

1.Pacientes con MCH que hayan presentado
TV/IFV sostenida de causa no reversible y
expectativa de vida de por lo menos 1 afio
(NE B).

Clase lla

1.Pacientes con MCH que presenten 1 6 mas
factores de riesgo mayores para MSC (tabla
1) y expectativa de vida de por lo menos 1
afio (NE C)

Clase Il

1.Pacientes con MCH sin factores de riesgo
(NE C)

5) MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA DE
VENTRICULO DERECHO (MAVD)

La MAVD es una enfermedad caracterizada, desde
el punto de vista anatomopatoldgico, por reemplazo

TABLA 1
FACTORES DE RIESGO PARA MSC EN PACIENTES CON MCH

Factores de Riesgo Mayor

Factores de Riesgo Posibles en
Pacientes Individualizados

Prevencién Secundaria
« Paro cardiaco (TV o FV)
Prevencién Primaria FA
* TVS espontanea
« Historia familiar de MS
en jovenes

Obstruccion de

via de salida
Mutacién de alto riesgo
« Sincope inexplicado
« Espesor de pared > 30mm
* TV no sostenida

fibroadiposo del miocardio ventricular derecho, pu-
diendo también afectar el ventricular izquierdo. Las
manifestaciones clinicas mas comunes son: arritmia
ventricular, IC derecha y MSC*8. Tipicamente la MAVD
acomete a adultos jovenes, particularmente del sexo
masculino. Los eventos arritmicos mas frecuentes
son EV, TVNS y TVS que presentan patron electro-
cardiogréfico de BRI. La MSC puede ser la primera
manifestacion de la enfermedad y suele estar rela-
cionada al estrés fisico o emocional'’®. En un estudio
italiano, la MAVD fue responsable del 25% de las
MSC en atletas®. El grado de acometimiento ventri-
cular es variable, por lo que su diagnostico es a
menudo desafiador. Por eso, se creé en 1994 una
fuerza tarea que planted criterios de estratificacion y
puntuacion de riesgo para MSC®*. Aunque conside-
rados limitados, se reconocen como factores de riesgo:
dilatacién ventricular derecha, anormalidades de
repolarizacion en las derivaciones precordiales, par-
ticipaciéon de VI, historia familiar de MSC en 1 6 mas
miembros de la familia, sincope de origen indetermi-
nado e identificacion especifica en el genotipajel®1,

Recomendaciones para Implante de CDI en pacien-
tes con MAVD

Clase |

1.Pacientes con MAVD que hayan presentado
TVIFV sostenida de causa no reversible y con
expectativa de vida de por lo menos 1 afio
(NE B).

Clase lla

1.Pacientes con MAVD con enfermedad exten-
sa, incluyendo la participacion del VI, asociada
a la historia familiar de MSC en 1 6 mas
miembros, o sincope de origen no determina-
do y con expectativa de vida de por lo menos
1 afio (NE C)

Clase Il

1.Pacientes con MAVD asintomaticos, sin factores
de riesgo (NE C)

B. RESINCRONIZADOR CARDIACO (RC)

El tratamiento actual del Sindrome de la IC esta
dirigido a la interferencia sobre los mecanismos
neurohormonales que perpetdan y agravan, a lo largo
del tiempo, ese sindrome. Ademas de cuidados re-
lacionados a los habitos de vida, especialmente
dietéticos, varios medicamentos tienen la propiedad
de interferir favorablemente en el curso natural de la
enfermedad y aumentar la longevidad de sus porta-
dores. Inhibidores de la enzima convertidora de la
angiotensina (IECA), bloqueadores de los recepto-
res de la angiotensina (BRA), bloqueadores de la
aldosterona y B-bloqueadores han proporcionado
nuevas perspectivas de vida a esos pacientes'®.
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Ademas de ello, casos refractarios a la terapéutica
clinica pueden beneficiarse de procedimientos inter-
vencionales no farmacolégicos. En ese sentido, el
trasplante cardiaco ortotépico esta considerado el
patron oro de tratamiento. Sin embargo, todavia hoy,
beneficia a un pequefio niumero de individuos, por
su dependencia de donadores compatibles.

Otros procedimientos, tales como cardiomioplastia
y ventriculectomia, no demostraron eficacia sostenida,
en largo plazo; no modificaron o incluso empeoraron
las tasas de mortalidad.

Por otra parte, en algunos pacientes, el abordaje
quirdrgico, por medio de revascularizacion miocardica
e intercambio o plastia de la valva mitral, puede
corregir problemas anatomofuncionales y proporcio-
nar aumento de sobrevida.

Ademas de esas alternativas para una poblacién
especifica, la ECA surgié como tratamiento util en la
mejora de la calidad de vida y reduccion de la
mortalidad.

La ECA fue introducida como alternativa tera-
péutica de la IC, a partir de la publicaciéon de estudios
con portadores de marcapasos sometidos a la
optimizacion de intervalo AV, al accionamiento de
los sensores de respuesta de frecuencia y a la
estimulacidon en puntos especificos del ventriculo
derecho, especialmente en el septo interventricular
(Hochleitner 1990, Bakker 1994). Para pacientes con
disfuncion ventricular grave, estadios de IC avanzados,
refractarios al tratamiento medicamentoso convenci-
onal, recién ha sido introducida la Terapia de
Resincronizacion Cardiaca (TRC).

La TRC es una modalidad de la ECA que tiene
el propésito de corregir disfunciones electromecanicas
en pacientes con IC avanzada, por medio del im-
plante de DCEI: resincronizador cardiaco (RC)
asociado o no al CDI 8, Esa alternativa terapéutica
surgio a partir de la observacién de que la presencia
de BRI podria facilitar el disincronismo intra e
interventricular y el consecuente comprometimiento
funcional del miocardio®®.

El Doppler de Tejido (TDI) esta considerado
actualmente como el método de imagen mas adecuado
para documentar no solo la presencia del disincro-
nismo ventricular sino también los sitios de mayor
retardo contractil**®!®!, Recientemente, se han agre-
gado con mucho éxito otros modelos de esa evalua-
cion, a través de la RNM.

El BRI provoca retardo en la activacion del VI
respecto al derecho y, consecuentemente, apertura
y cierre tardios de la valva adrtica con respecto a la
mitral. EI movimiento septal anormal consecuente a
la disincronia interventricular, observado en la mayoria
de los casos de BRI, resulta en: gradiente de presion
anormal entre los ventriculos, aumento del diametro
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ventricular y reduccion de la FEVI. Sin embargo, se
estima que aun en pacientes sin BRI e IC, la pre-
valencia de disincronia intraventricular sea elevada
(27 a 53%)e21%3,

La TRC fue introducida con la propuesta de re-
cuperar esas disfunciones electromecanicas, por medio
de la ECA. Se trata de procedimiento invasivo que
consiste en el implante de un cable-electrodo en la
pared lateral del VI, adicional a la técnica convencio-
nal utilizada para marcapasos atrioventricular (AD+VD).
La TRC es, por lo tanto, la estimulacion atriobiven-
tricular que representa una alternativa terapéutica a
los pacientes con IC avanzada. Su base fisiopatolégica
es el remodelamiento reverso del VI y sus directas
implicaciones, tales como la reduccién de la insufi-
ciencia mitral, mejora del control autonémico cardio-
vascular y periférico, asi como de los factores neuro-
humorales.

Los primeros ensayos clinicos respecto de la
TRC consistieron en analisis observacional de variables
clinicas, en pequefia escala, en corto plazo de se-
guimiento®®+1%_ A continuacion, surgieron ensayos
randomizados, en mayor escala, que incluyeron el
analisis de variables funcionales, pero todavia en
corto plazo de seguimiento. Los hallazgos globales
de esos estudios demostraron que la TRC proporcio-
na reduccion significativa de la CF, mejora de la cali-
dad de vida (QolL), asi como incremento de la distan-
cia recorrida en 6 min y del VO2 pico.

En seguida, se publicaron estudios clinicos ran-
domizados, de larga escala, COMPANION*® y CARE-
HF*7 cuyos desenlaces fueron mortalidad total y
tasa de hospitalizacion. Los hallazgos de esos estu-
dios demostraron el aumento de sobrevida proporcio-
nado por la TRC; el COMPANION**® demostré inclu-
so los beneficios del CDI como terapia coadyuvante.

La tabla 2 incluye las caracteristicas de los princi-
pales estudios sobre TRC y sus hallazgos relevados.

Un meta-andlisis reciente, publicado en fines de
2006, rigurosamente evalu6 los hallazgos de los prin-
cipales estudios relacionados a la TRC desde 200322,
Se incluyeron 8 grandes ensayos con 3380 pacien-
tes; en seguimiento medio de 29,4 meses fueron
observados 524 0bitos!?0:197:198.200.201.203-205  S§|g |os 2
mayores estudios (COMPANION!® y CARE-HF") se-
leccionaron cerca de 2400 pacientes en varios cen-
tros (128 en los Estados Unidos y 82 en Europa).
Los hallazgos del meta-analisis revelaron que la TRC
brind6 reduccién distintiva de la mortalidad (OR:0.72,
95% e IC 0.59 a 0.88), asi como de la tasa de
hospitalizaciones por IC, (OR: 0.55, 95%, IC 0.44 a
0.68). Todos demostraron mejora significativa de la
calidad de vida (3 a 6 meses), a pesar de la hete-
rogeneidad de los criterios de tiempo de evaluacion.
El NNT fue estimado en 11, o sea, es necesario
implantar 11 dispositivos para salvar 1 vida en 2,5
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afos. Sin embargo, si extrapolamos para el periodo
medio de longevidad del RC (6 afos), sera necesario
implantar 5 dispositivos para evitar 1 odbito.

Publicaciones recientes demostraron también que
la TRC puede ser util para pacientes con IC CF 1l 6
IV y BAV avanzado con indicacion de ECAZ206:207,

Para usuarios cronicos de marcapasos convencio-
nal que evolucionen con IC avanzada a TRC parece
ser igualmente benéfica208.20,

Con casuistica especifica de portadores de FA,
algunos ensayos clinicos también demostraron la
ventaja de la TRC?%.

La discusion actual respecto de la TRC se refiere
a la asociacion con CDI, fundamentada en la alta
prevalencia de TV/FV observada en esa poblacion.
De hecho, los estudios SCD-HeFT*** y DEFINITE
demostraron aumento de sobrevida proporcionada
por el CDI, en pacientes con perfil clinico semejante
a los candidatos a la TRC.

El primer estudio a evaluar esa tematica espe-
cifica fue el CONTAK-CD*° multicéntrico, randomizado,
doble-ciego con 581 pacientes, entre los cuales el
67% estaban en CF ICC Il 6 IV. En seguimiento
medio de 4,5 anos, ocurrié reduccion del 23% de la
mortalidad comparada al grupo control (TRC desac-
tivada). Sin embargo, los hallazgos del estudio
COMPANION*? constituyen la mayor evidencia de
prevencion primaria de MSC en la TRC: por efecto
del CDI se demostré evidente reduccion adicional
de la mortalidad total.

El tema polémico sobre la asociacion de RC al
CDI involucra el costo-efectividad del procedimiento
y la politica de salud publica regional. Considera-

mos, por lo tanto, que sera necesario aguardar los
resultados de nuevos estudios, preferentemente con
casuistica estratificada para el riesgo de MSC, para
la decision de inclusion de esa modalidad terapéutica
en nuestras directrices.

Recomendaciones para implante de Resincronizador
Cardiaco

Clase |

1.Pacientes con FE < 35%, ritmo sinusal, IC con
CF 11 6 1V, a pesar de tratamiento farmacoldgico
optimizado y con QRS > 150ms (NE A)

2.Pacientes con FE < 35%, ritmo sinusal, IC
con CF Il 6 IV, a pesar de tratamiento farma-
cologico optimizado, con QRS de 120 a 150ms
y comprobacion de disincronismo por método
de imagen - (NE A).

Clase lla

1.Pacientes con IC en CF Il 6 IV, bajo tratamiento
medicamentoso optimizado, con FE < 35%,
dependientes de marcapasos convencional,
cuando la duracion del QRS sea superior a
150ms o cuando haya disincronismo documen-
tado por método de imagen (NE B).

2.Pacientes con FE < 35%, con FA permanen-
te, IC con CF Ill 6 IV, a pesar de tratamiento
farmacoldgico optimizado y con QRS > 150ms
(NE C).

3.Pacientes con FE < 35%, FA permanente, IC
con CF Il 6 IV a pesar de tratamiento farma-
colégico optimizado y con QRS de 120 a
150ms con comprobacién de disincronismo
por método de imagen (NE C).

CARACTERISTICAS DE LOS PRINCIPALES ENSAYOS CLINICOS SOBRE TRC

ESTUDIO CRITERIOS GRUPOS DESENLACES N
MIRACLE®*® CF 1/IV DdVI >55m Randomizado QoL, CF, 532
FE <35% QRS> 130 Biventricular x no test 6 min
PATH-CH* CF Il - IV Biventricular x no, con crossover-crénico P. pulso aértico-agudo 27
QRS> 120 P pulso - biventricular x no- test agudo QoL, CF, test 6 min- crénico
MUSTIC™® CF 1l QRS> 150 Biventricular x no, QoL, CF, test 6 min 67
FE < 35% DdVI > 60 con crossover-crénico Hospitalizaciones
Test 6 min< 450 m VO2 max
InSync 1112%° CF 1lI/IV QRS> 130 Biventricular con intervalo QoL, CF, test 6 min 264
FE < 35% DdVI > 60 VV 6ptimo x no, con crossover
Contak-CD** CF 1I/IV QRS> 130 Biventricular con intervalo QoL, CF, test 6 min 581
FE < 35% DdVI > 60 VV 6ptimo x no con crossover
COMPANION® CF II/IV QRS> 130 Tratamiento medicamentoso éptimo Mortalidad combinada con 1520
FE < 35% DdVI > 60 (TMO) x TMO + biventricular x hospitalizacion por IC
TMO + biventricular + CDI descompensada o utilizacion de
droga vasoactiva
CARE-HF*" CF 1II/IV QRS> 150 o > 120 Biventricular x no, Mortalidad, QoL, variables Eco, 813

con Eco FE < 35%
DdVI > 60

con crossover-crénico

evaluacion neurohumoral
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Clase Ilb

1.Pacientes con FE < 35%, ritmo sinusal, IC
con CF Ill 6 IV a pesar de tratamiento farma-
colégico optimizado y con QRS < 120ms con
comprobacion de disincronismo por método
de imagen (NE C).

2.Pacientes con indicacién de marcapasos
cuando la estimulacion ventricular es impres-
cindible, FE < 35% e IC CF Il 6 IV (NE C).

Clase Il

1.Pacientes con miocardiopatia dilatada e IC
bajo tratamiento farmacolégico no optimizado
0 con buena respuesta terapéutica, indepen-
dientemente de la presencia de disturbio de
conducciéon (NE A).
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