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Resumen

La muerte subita cardiaca se define como la muerte que ocurre dentro de una hora después de inicio de
sintomas en los casos presenciados y en los no presenciados dentro de las ultimas 24 horas de haberse visto
con vida. Su incidencia anual en el mundo ronda entre 4-5 millones de casos. Aproximadamente un 90-95%
de las victimas de muerte subita cardiaca sufren una cardiopatia estructural. Siendo la cardiopatia isquémica
la causa principal en mayores de 35 anos y las afectaciones congénitas y hereditarias en adultos jovenes
entre 18-35 afios. La etiologia de la muerte sibita cardiaca se puede clasificar en coronariopatias,
miocardiopatias, cardiopatias congénitas, enfermedades eléctricas hereditarias y cardiopatias adquiridas.
Siendo la aterosclerosis y la miocardiopatia dilatada las mas prevalentes y de las cardiopatias congénitas la
que tiene mayor mortalidad por muerte subita cardiaca es la coartacion de aorta. Multiples mecanismos
pueden derivar en muerte subita cardiaca como fibrilacion ventricular, taquicardia ventricular polimorfa y
actividad eléctrica sin pulso. Sin embargo, en la actualidad la muerte stibita cardiaca contintia siendo un reto
en la salud publica, tanto el diagndstico como el tratamiento oportuno. Mediante la prevencion de factores
de riesgo modificables y con el control adecuado de los no modificables, asi como la optimizacion de la
terapéutica, se podra reducir la incidencia de muerte subita cardiaca.
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Abstract
Sudden cardiac death is defined as death that occurs within one hour after the onset of symptoms in the
presence and not witnessed cases within the last 24 hours of having seen life. Its annual incidence in the
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world is between 4-5 million cases. Approximately 90-95% of victims of sudden cardiac death suffered
from structural heart disease. Ischemic heart disease is the main cause in people older than 35 years and the
congenital and hereditary affectations in young adults between 18-35 years. The etiology of sudden cardiac
death can be classified as coronary artery disease, cardiomyopathy, congenital heart disease, hereditary
diseases and acquired heart disease. Being atherosclerosis and dilated cardiomyopathy the most frequent
and congenital cardiopathies, the one with the highest mortality due to sudden cardiac death is the
coarctation of the aorta. Multiple mechanisms can lead to sudden cardiac death such as ventricular
fibrillation, polymorphic ventricular tachycardia and pulseless electrical activity. However, at the right time.
Through the prevention of modifiable risk factors and with the adequate control of the non-modifiable ones,
as well as the optimization of therapeutics, the incidence of sudden cardiac death can be reduced.
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Sudden cardiac death, cardiac malformations, cardiomyopathy, congenital heart disease in adults.

INTRODUCCION

La muerte subita cardiaca (MSC) se define como
la muerte que ocurre dentro de una hora después
del inicio de sintomas en los casos presenciados y
en los no presenciados dentro de las ultimas 24
horas de haberse visto con vida.!? La cardiopatia
isquémica es la causa principal de la mayoria de
las muertes cardiacas subitas entre los mayores de
35 afios, mientras que las afectaciones congénitas
y hereditarias representan la mayoria de las causas
entre los adultos jovenes (18-35 afios de edad).?
La MSC supone un 13-18.5% del total de muertes
por causas naturales. Continia siendo un
problema de salud publica no resuelto.
Aproximadamente un 90-95% de las victimas de
MSC sufren una cardiopatia estructural.* La
informacion disponible sobre las causas y los
mecanismos de MSC revelan que para reducirla
sera necesario desarrollar nuevos y multiples
enfoques, entre ellos técnicas epidemioldgicas
para abordar las caracteristicas de riesgo
especificas, siendo el diagndstico oportuno un
reto en estos pacientes, que a menudo son
asintomaticos y en los que la MSC puede ser la
primera manifestacion de una enfermedad
cardiaca subyacente.>

Epidemiologia:

Se estima que la incidencia anual de MSC en el
mundo ronda entre 4-5 millones de casos.
Actualmente la incidencia anual de MSC en

Estados Unidos probablemente oscile entre
180.000 y 250.000 casos. Aproximadamente el
12% de todas las muertes naturales ocurren
repentinamente, y un 88% de ellas son de origen
cardiaco. Es el modo de fallecimiento para mas
del 50% de los pacientes con cardiopatia
coronaria. Ademads, es la primera manifestacion
de cardiopatia en un 19-26% de los casos.? De
acuerdo en un estudio basado en registros del
Minneapolis Heart Institute Foundation, las dos
causas mas comunes de MSC fueron
cardiomiopatia hipertrofica en un 36% vy
anomalias congénitas coronarias en un 17%.°
Estimaciones actuales de la incidencia de MSC en
atletas varian ampliamente de casi 1 en un millén
a 1:23.000 atletas por afio.® En Costa Rica, en un
estudio realizado en el 2015, con recoleccion de
datos entre el 2009-2013, se analizaron un total de
3559 casos de muerte subita, siendo la causa de
muerte predominante las causas cardiovasculares
en cualquier periodo de la vida hasta en un 84%.
Las congénitas con una mayor incidencia en
individuos menores de 1 afios, y la causa
isquémica aumentando conforme avanza la edad,
hasta un 87% en mayores de 55 afos. Se evidencid
una predominancia masculina en la poblacion,
con una relacion hombre/mujer de 2:1. En el
grupo de 0-35 anos, las causas mayoritarias de
MSC correspondieron a las miocardiopatias
estructurales y las miocardiopatias de causa no
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estructural, haciendo alusion a un probable factor
genético asociado.’

Epidemiologia de la muerte subita
cardiaca

m Coronarioptia

m Miocardiopatia

Cardiopatia
congénita

Figura 1. Epidemiologia de la muerte stbita cardiaca.

Clasificacion

Las causas de MSC se pueden atribuir a
anormalidades  hereditarias 'y  congénitas
cardiacas, asi como causas adquiridas.®

Tabla 1.
Clasificacion de anormalidades cardiacas
PATOLOGIAS GENETICAS/CONGENITAS

Enfermedad del Miocardio Miocardiopatia hipertrofica

Miocardiopatia arritmogénica

ventricular

Miocardiopatia dilatada

Anomalias/Enfermedades Anomalias congénitas de las

coronarias arterias coronarias

Enfermedad coronaria

ateromatosa prematura

Anomalias del tejido de Sindrome Wolf-Parkinson-

conduccion cardiaca White

Taquicardia de salida del

ventriculo derecho

Valvulopatias y trastornos de la Prolapso de la valvula mitral

aorta Estenosis aortica congénita

Sindrome de Marfan

Canalopatias ionicas Sindrome de QT largo

congénito

Taquicardia ventricular
polimorfica

catecolaminérgica

Sindrome de Brugada

CAUSAS ADQUIRIDAS
Infecciosa Miocarditis
Drogas Cocaina, anfetaminas

Alteraciones electroliticas Hipokalemia, hiperkalemia

Hipotermia

Hipertermia

Trauma Commotio cordis

Etiologia

Coronariopatias

La incidencia geografica de MSC varia en funcién
de la prevalencia de la enfermedad coronaria (EC)
en  distintas  regiones. Los  estudios
observacionales indican que alrededor de % de
pacientes que sufren una MSC tienen EC. Los
estudios de autopsia revelan cambios agudos en la
morfologia de las placas coronarias, como la
formacion de un trombo o la rotura de la placa en
el 50% de esos pacientes.?

- Arterosclerosis: el hallazgo clinico mas
comun asociado con la muerte cardiaca
subita es la enfermedad arterial coronaria,
y aproximadamente el 80% de las muertes
cardiacas subitas se atribuyen a esta
condicion. Existen dos mecanismos
principales de arritmias ventriculares
fatales asociados a MSC por enfermedad
coronaria. La isquemia coronaria aguda
generalmente se asocia con la ruptura de la
placa y la oclusion de una o mas arterias
coronarias principales, y es mas probable
que resulte en taquicardia ventricular
polimorfica.’
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Anomalias congénitas coronarias (ACC):
las anomalias congénitas coronarias es la
segunda causa mas comun de MSC, hasta
en el 12% de las muertes, siendo
generalmente  desencadenada por el
gjercicio  vigoroso. La MSC estad
relacionada con isquemia miocardica que
resulta en  arritmias  ventriculares
malignas. Las ACC se presentan en <1%
de la poblacion en general y representan
hasta el 2.2% de Ilas cardiopatias
congénitas.>?. Las ACC son detectadas
usualmente solo en autopsia. Su
diagnostico es un reto que requiere alta
sospecha clinica, ya que la mayoria de los
individuos son asintomaticos y tienen un
examen fisico normal. Sintomas como
dolor toracico, disnea o sincope, ocurren
solo entre un 18-30% de los pacientes. Las
ACC se clasifican en A) anomalias de
origen y trayecto; B) anomalias intrinsecas
de la anatomia arterial coronaria; C)
anomalias en las terminaciones coronarias
y D) anomalias anastomdticas vasculares.
La incidencia anual de MSC entre atletas
jovenes con ACC de tipo A corresponde a
un 14-17% de todas las muertes cardiacas.
La mayoria de estas muertes ocurren
inesperadamente en atletas jovenes sanos
durante o inmediatamente después de
realizar ejercicio, y estd mas cominmente
asociado a deportes como basquetbol,
fatbol, natacion. Un electrocardiograma o
una prueba de estrés pueden revelar
alteraciones sugestivas de isquemia (ondas
Q o alteracion del segmento ST) o
arritmias cardiacas, pero en la mayoria de
los casos es normal. El método de eleccion
para el diagnostico es un ecocardiograma
transtoracico.’> Las guias para la seleccion
de atletas de competicion con anomalias
cardiovasculares recomiendan la
exclusion de los pacientes con ACC de
todos los deportes competitivos.’

Vasoespasmo  coronario: e€s  una
vasoconstriccion transitoria y reversible
de la arteria coronaria epicardica mayor,
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que provoca isquemia del miocardio.
Caracteristicamente el dolor toracico de
este espasmo no estd asociado con el
gjercicio o el esfuerzo durante el dia: la
angina usualmente se desarrolla durante el
suefo o temprano en la mafiana. En
algunos pacientes, el dolor toracico esta
asociado con el consumo de alcohol,
desarrollandose  horas  después  del
consumo de alcohol y no inmediatamente.
El vasoespasmo es un inductor para angina
inducida por el esfuerzo, sindrome
coronario agudo y MSC.!?

Aneurismas: se define por la dilatacion
focal de un segmento al menos 1.5 veces
mas grande que el didmetro normal del
vaso. La incidencia del aneurisma de
arteria coronaria se extiende de 0.3-5%. La
aterosclerosis es la causa mas comun de
aneurisma de arteria coronaria; otras
etiologias incluyen afecciones
inflamatorias como la enfermedad de
Kawasaki, embolias infecciosas, consumo
de cocaina, trastornos congénitos como el
sindrome de Ehlers-Danlos y
complicaciones iatrogénicas de los stents
liberadores de farmacos. Su presentacion
clinica es variable, habitualmente con
angina e infarto de miocardio, en
ocasiones con arritmias supraventriculares
o ventriculares malignas. El estandar de
oro para el diagndstico de los aneurismas
de arterias coronarias es la angiografia
coronaria. Su importancia desde el punto
de vista clinico, radica en la posibilidad de
causar un infarto de miocardio por
trombosis sobre agregada y/o ruptura que
puede provocar muerte subita.!!:!2
Diseccion espontanea de arteria coronaria:
se define como un desgarro en la pared
arterial coronaria que no es traumatico ni
iatrogénico. Es causante del 1.7-4% de
sindrome coronario agudo y 0.5% de
MSC. 13
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Miocardiopatias: se define como la via comun de
enfermedades que afectan el musculo cardiaco,
resultado de alteraciones en los elementos
celulares del miocardio, o procesos externos,
como lo es el deposito de sustancias en la matriz
extracelular.” De un 10-15% de los pacientes, la
MSC se debe a algun tipo de miocardiopatia:
miocardiopatia  hipertréfica, = miocardiopatia
dilatada, displasia arritmogénica del ventriculo
derecho y enfermedades inflitrativas miocardicas.
Siendo las miocardiopatias la segunda causa mas
importante de MSC.?

- Miocardiopatia hipertrofica (MCH): es
caracterizada por la hipertrofia ventricular
izquierda (HVI) que no se explica
unicamente  por  condiciones  de
sobrecarga. Es una enfermedad muscular
hereditaria que afecta a 1 de cada 500
individuos de la poblacion general y la
causa mas frecuente de muerte subita de
personas de menos de 40 afios de edad y es
una causa bien conocida de MSC en
atletas. Se han logrado identificar mas de
1400 mutaciones en 11 diferentes genes.
Cuando se encuentra incidentalmente se
hace el diagndstico si hay 15mm o mas de
HVI  inexplicable. = Los  hallazgos
electrocardiogréficos muestran
alargamiento en los segmentos QRS y QT.
El riesgo reportado de MSC en pacientes
con MCH es del 0.2% al 6% anual con un
promedio de 1%.341415

- Miocardiopatia dilatada (MCD) no
isquémica: se define por la presencia de
dilatacion del ventriculo izquierdo y su
disfunciéon sistélica, en ausencia de
sobrecargas anormales, suficiente para
cargar un deterioro sistémico global. Tiene
una prevalencia aproximadamente de
1:2500. Las causas incluyen mutaciones
genéticas, infecciones virales, bacterianas,
fungicas, toxicidad debido a alcohol,
agentes quimioterapéuticos, metales y
trastornos autoinmunes y sistémicos.!® La
mortalidad a 5 afios de la MCD no
isquémica se estima actualmente en un

ISSN 2215 -5287 Vol.36 (1) Marzo 2019

20%, y la MSC supone aproximadamente
un 30% del total de muertes.*

- Displasia/miocardiopatia  arritmogénica
del ventriculo derecho (D/MAVD): es un
trastorno  genético y  hereditario,
caracterizado por una deplecion de los
cardiomiocitos y sustitucion con tejido
fibroadiposo, infiltrandose transmural en
el endocardio, resultando en un
adelgazamiento de la pared del ventriculo
derecho y con menos frecuencia del
ventriculo  izquierdo.  Tiene  una
prevalencia de  1:2000-5000  con
predominio de hombres sobre mujeres 3:1.
La primera manifestacion de la
enfermedad suele ser wuna arritmia
amenazante para la vida pudiendo resultar
en MSC.3417

- Miocardiopatia no compactada: es un raro
trastorno miocérdico, congénito, causado
por una detencién intrauterina de la
compactacion endomiocéardica que hace
que el miocardio embrionario persista. La
miocardiopatia no compactada afecta
principalmente el ventriculo izquierdo con
el ventriculo derecho involucrado
simultdneamente en el 41% de los
pacientes, conduciendo a una disfuncion
ventricular sistolica y diastdlica. A
menudo estos pacientes son asintomaticos,
sin embargo los pacientes pueden

presentarse con una arritmia
supraventricular o ventricular asociando
MSC. 3

Cardiopatias congénitas (CC): la MSC es una de
las principales causas de mortalidad en adultos
con CC. Los factores de riesgo potenciales para la
MSC en adultos con CC incluyen el estado
funcional, arritmias previas, caracteristicas
quirargicas, parametros hemodindmicos vy
electrocardiograficos.!® Los pacientes con CC que
estdn alcanzando la adultez, corren el riesgo de
complicaciones  tardias como  disfuncion

ventricular o arritmias. Estas complicaciones
1921

pueden no manifestarse hasta la edad adulta.
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Entre los mecanismos de MSC por CC las
arritmias representan aproximadamente el 80% de
todas las causas.??

En un estudio transversal realizado en una
poblacion de 2609 adultos consecutivos
evaluados en una clinica especializada en CC
hubo informacién adecuada disponible en 197 de
199 pacientes fallecidos. La edad promedio de
muerte fue de 37+ 15 afios. En dicho estudio se
concluy6 que las CC con mayor incidencia de
MSC fue la siguiente: coartacion de aorta, con un
100% de pacientes fallecidos por MSC, anomalia
de Epstein, con un 50% de pacientes fallecidos y
transposicion de grandes vasos corregida, con un
40% de pacientes fallecidos.?

Figura 2. Muerte subita como causa de muerte en las
diferentes Malformaciones cardiacas congénitas segtin el
estudio transversal realizado en 197 pacientes
fallecidos.?

- Coartacion de aorta (CoA): representa
aproximadamente del 5-8% del total de
CC. Se define como un estrechamiento
localizado de la luz aortica por una cresta,
compuesta por un engrosamiento de la
pared medial y un plegamiento interno del
tejido de la pared adrtica.?> La muerte
subita fue el mecanismo de muerte mas
comin en estos pacientes. Todos los
pacientes con CoA murieron subitamente,
no hubo evidencia clinica de
coronariopatias en estos pacientes. Sin
embargo, se sabe que pacientes con CoA
tienen enfermedad coronaria prematura y
aneurisma en el sitio de la cirugia aortica
como complicacion a largo plazo.?°
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- Anomalia de Epstein: es una CC muy
infrecuente y compleja que supone <1%
del total de casos de CC. Esta consiste en
el desplazamiento de las valvas de la
véalvula trictspide hacia el vértice del
ventriculo derecho y la denominada
“atrializacion” de la entrada del ventriculo
derecho. Se cree que la muerte subita en
esta poblacion es el resultado de la
aparicion repentina de fibrilacion auricular
con respuesta ventricular rapida sobre una
via accesoria que produce taquicardia o
fibrilacion ventricular.?*

- Transposicion de grandes vasos: se da en
aproximadamente en un 5% del total de
recién nacidos con malformaciones
congénitas cardiacas. En estos casos la
aorta tiene su origen en el ventriculo
morfologicamente derecho y la arteria
pulmonar en el ventriculo
morfolégicamente izquierdo. Los grandes
vasos tienen un trayecto paralelo con la
aorta en posicion anterior y generalmente
a la derecha de la arteria pulmonar. Por
consecuencia de esta anomalia anatomica
el ventriculo derecho se convierte en una
camara de manejo de presiones sistémicas.
La mayoria de los pacientes con un
ventriculo derecho sistémico fallecen de
forma subita. La edad, la disfuncién
ventricular sistémica, la clase funcional de
la New York heart Association (NYHA),
las arritmias supraventriculares y la
dispersion del QT son factores que se han
asociado con MSC en estos pacientes.?

Enfermedades de conduccion: la MSC y arritmias
representan un problema de salud publica a nivel
mundial que corresponde a un 15-20% de entre las
muertes. La mayoria de las muertes son no
presenciadas, siendo la fibrilacion ventricular el
mecanismo subyacente. La mayoria de los
pacientes son encontrados en asistolia o con
actividad eléctrica sin pulso y el bloqueo cardiaco
es una etiologia cada vez mdas notable. La
resucitacion temprana y la desfibrilacion se
mantienen como aspectos claves para la
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sobrevivencia, siendo asi que cada minuto sin
reanimaciéon cardiopulmonar (RCP) reduce la
probabilidad de supervivencia de un 7-10%.
Existen condiciones cardiacas comunes que se
pueden manifestar en el electrocardiograma las
cuales incluyen sindrome de QT corto y
prolongado, repolarizacion temprana, taquicardia
ventricular polimorfica catecolaminérgica y
sindrome de Brugada, éste Gltimo teniendo como
arritmia esencial la fibrilacion ventricular.!-2®

Adquiridas: como infecciones (miocarditis),
drogas  (cocaina, anfetamina), trastornos
electroliticos (hipokalemia o hiperkalemia),
hipotermia, hipertermia y trauma.®

Conclusion

La MSC es un problema de salud publica, ademas
de ser la mayor causa de mortalidad en adultos con
cardiopatia ~ congénita.  Actualmente  su
diagnostico contintia siendo un reto, debido a que
la mayoria de casos son asintomaticos y muchas
veces su primera manifestacion es la misma MSC.
Aunque la mayoria de los casos son atribuibles a
enfermedad arterial coronaria es necesario una
busqueda minuciosa de la causa subyacente en los
casos en que el diagnostico no sea claro. Multiples
etiologias son causantes de la MSC dependiendo
del grupo etario, predominando en mayores de 35
afios las causas isquémicas y en menores de 35
afios las causas congénitas y hereditarias. La
informacion disponible sobre las causas y los
mecanismos del sindrome de MSC revelan que
para reducirla sera necesario desarrollar nuevos y
multiples enfoques. Asi como excluir el
diagnodstico en familiares de primer grado y
gestionar los factores de riesgo.
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