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Resumen

Introduccion: La muerte sibita en la poblacion
pediatrica es un evento infrecuente y en la gran
mayoria de los casos es de causa cardiaca. Si
bien la muerte subita puede ser la primera
manifestacion de una enfermedad cardiaca
subyacente, las principales etiologias pueden
ser sospechadas por la historia clinica, examen
fisico o antecedentes familiares. Es por lo
anterior que la alta sospecha y un adecuado
enfoque en la evaluacion pediatrica son
fundamentales para lograr un diagnéstico
oportuno y la prevencién de la muerte subita
cardiaca. Objetivo: Este documento busca
realizar una revision de la literatura sobre la
muerte sUbita cardiaca con énfasis en el rol que
debe cumplir el pediatra en la deteccidn precoz
de patologias asociadas. Metodologia: Revision
de literatura actualizada mediante consulta de
base de datos Pubmed, UpToDate y consulta de
libros de Cardiologia Pediatrica. Discusién: Un
alto indice de sospecha y la referencia precoz al
especialista luego de un screening dirigido en la
consulta pediatrica pueden prevenir un gran
namero de eventos de muerte sUbita en
pediatria, los cuales en su mayoria son de
causa cardiaca. Palabras claves: muerte
sUbita, cardiopatia congénita, arritmias.

Abstract

Introduction: Sudden death in the pediatric
population is a rare event and in the vast
majority of cases it is due to cardiac causes.
Although sudden death may be the first
manifestation of underlying cardiac disease, the
main etiologies may be suspected from the
clinical history, physical examination, or family
history. It is for this reason that high suspicion
and an adequate approach in pediatric
evaluation are essential to achieve timely
diagnosis and prevention of sudden cardiac
death. Objective: This document seeks to
review the literature on sudden cardiac death
with emphasis on the role that the pediatrician
must play in the early detection of associated
pathologies. Methodology: Updated literature
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review by consulting the Pubmed database,
UpToDate and consulting Pediatric Cardiology
books. Discussion: A high index of suspicion
and early referral to a specialist after a screening
conducted in the pediatric consultation can
prevent a large number of sudden death events
in pediatrics, which are mostly due to cardiac
causes. Keywords: sudden death, congenital
heart disease, arrhyt.

Introduccion

La muerte subita (MS) se define como la muerte
abrupta e inesperada en ausencia de anomalias
cardiovasculares conocidas (1). Muerte subita
cardiaca (MSC), corresponde a la “muerte
rapida e inesperada, de causa cardiaca, que
ocurre dentro de la primera hora de iniciado los
sintomas, producto de una severa disfuncion o
cese de la actividad eléctrica y mecanica del
corazon, resultando en la pérdida de conciencia
y colapso casi instantaneos” (2).

Hasta un 90% de los casos de MS son de causa
cardiaca y a pesar de que la MSC puede ser la
primera manifestacion de patologia cardiaca, un
gran porcentaje de los casos son
potencialmente prevenibles (1). Entre un 25% vy
60% de los pacientes con MSC en poblacién
pediatrica presentan algun sintoma previamente
(sincope, palpitaciones, dolor toracico, disnea)
(3). En lo anterior radica la importancia de
reconocer sintomas y signos que traduzcan un
riesgo cardiolégico, para dirigir el estudio
diagnostico 'y poder instaurar medidas
preventivas precozmente. Asimismo, dado que
la mayoria de los casos de MSC pueden tener
un origen congénito y las principales etiologias
presentan herencia autosémica dominante, los
antecedentes familiares cobran gran relevancia
en este grupo de pacientes (4). Un 25% de los
casos de MSC se presentan durante el ejercicio,
constituyendo asi los deportistas de alto
rendimiento un grupo de mayor riesgo (1,3).

La sobrevida de la MSC extrahospitalaria es de
20%. Esta cifra es mas alta en paises con
mayor instruccién en técnicas de reanimacion
cardiovascular y disponibilidad de
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desfibriladores externos automaticos (DEA) en
puntos estratégicos (1).

Epidemiologia

A diferencia de la poblacion adulta, la MSC es
infrecuente en la edad pediatrica, con cifras
aproximadas de 8,3 por 100.000 nifios al afio
(2), siendo mas comun en hombres (2:1). Las
etiologias mas frecuentes se presentan en la
Tabla 1 (5).

Enfrentamiento desde la Pediatria:

La American Heart Association (AHA)
recomienda el uso de un cuestionario dirigido a
la identificacion de pacientes en riesgo, ya sea
por elementos en la historia personal y
antecedentes familiares, o por hallazgos de un
examen fisico acucioso con énfasis en lo
cardiovascular (2) y que permite determinar que
pacientes es preciso referir al subespecialista
(Tabla 2). Esto permite discriminar con mayor
precisién y seguridad entre pacientes, optimizar
recursos y no sobresaturar la derivacién al nivel
terciario.

Con respecto al estudio con Electrocardiograma
(ECG), la recomendacion del equipo de
Cardiologia del Hospital Roberto del Rio es
utilizarlo como parte del screening en poblacion
pediatrica que practican deporte en forma
competitiva.

Existen hallazgos electrocardiograficos que
pueden ser indicadores de trastorno del ritmo
que confiera al paciente mayor riesgo de
presentar MSC, sin haber presentado sintomas
previamente, como por ejemplo Sd. QT Largo,
Sd. Brugada, Sd. Wolff Parkinson White. Sin
perjuicio de lo anterior, existen condiciones que
predisponen a la MSC que no se acompafian de
alteraciones en el ECG, por lo que no es
correcto asumir que un ECG normal excluye la
posibilidad de presentar un evento
cardiovascular y se debe recordar siempre la
evaluacion integral descrita previamente,
asociando antecedentes personales, familiares,
examen fisico y la clinica de los pacientes.

Manifestaciones clinicas

Existen diversos sintomas y signos que se
atribuyen habitualmente al sistema
cardiovascular, si bien no necesariamente
constituyen  manifestaciones de  alguna
condicion subyacente. Es fundamental Ila
correcta interpretacion de la clinica de los
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pacientes para orientar la causa, relacionar con
el posible riesgo de MSC y también para
tranquilizar e informar adecuadamente al
paciente y su familia cuando la causa probable
no es de origen cardiaco. Se profundiza a
continuacion con mayor detalle el concepto de
sincope, dolor toracico y palpitaciones.

Sincope

Corresponde al compromiso de conciencia
brusco, con pérdida del tono postural,
autolimitado y con recuperacién ad integrum (6).
Es un motivo de consulta frecuente en la
practica clinica siendo alrededor del 3% de las
consultas en SU pediatricas. En la literatura se
describe que entre un 15 — 25% de la poblacion
presentard al menos un episodio antes de
alcanzar la adultez (2), con mayor frecuencia de
presentacion en el sexo femenino y durante la
adolescencia.

Alrededor de un 75% de los sincopes son de
origen neurocardiogénico (vasovagal) y no
revisten riesgo de muerte subita cardiaca (6).
Dentro de sus caracteristicas principales se
encuentran la  presencia de sintomas
prodrémicos y el cambio postural (desde
decubito o sedestacion a bipedestacion) previo
al episodio. Se deben buscar aquellas
caracteristicas o “banderas rojas” que hagan
sospechar un sincope cardiogénico,
enumeradas en la Tabla 3 (5). Se debe destacar
gue aquellos sincopes que ocurren durante el
ejercicio, en el agua o precedidos por dolor
toracico y/o palpitaciones (2), deben motivar una
evaluacion urgente orientada a descartar
patologia cardiaca estructural o eléctrica.

Dolor toracico y palpitaciones

Ambos son motivo de consulta frecuente en
pediatria. La gran mayoria de los dolores
precordiales en la infancia responden a causas
benignas o no cardiacas (95% de los casos) (7).
Entre las principales etiologias se encuentran
aquellas sin causa conocida (idiopaticas) las
musculoesqueleticas; existiendo también causas
respiratorias, gastrointestinales y psicogenas. El
dolor precordial de causa cardiolégica en la
poblacién pediatrica no supera el 5% de los
casos Yy las principales etiologias son arritmias,
anomalias estructurales y procesos
inflamatorios o infecciosos (8).

Respecto a las palpitaciones, es relevante
precisar caracteristicas sobre el inicio, duracion,



Revista Pediatria Electrénica

Universidad de Chile
Facultad de Medicina
Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil

Servicio Salud Metropolitano Norte
Hospital Clinico de Nifios
Roberto Del Rio

contexto en que se presentan y la presencia de
sintomas asociados para identificar aquellos
episodios que con mayor probabilidad son de
causa cardiaca, como lo son: inicio y término
brusco, gatillado con el ejercicio, sonidos o
emociones intensas, presencia de disnea, dolor
precordial o sincope asociado (7). La mayoria
de las veces el estudio con ECG o Holter de
ritmo determina la presencia de arritmias o
alteraciones que confieren el riesgo de
presentarlas (2).

Se debe derivar a cardidlogo infantil a aquellos
pacientes cuya historia presenta elementos que
confieran mayor riesgo cardiovascular o de MSC
(antecedentes familiares de MS o trastornos del
ritmo, aparicion del dolor con el peak de la
actividad fisica, asociacion de las palpitaciones
con dolor toracico y/o disnea). Lo anterior,
debido a que la posibilidad de -cardiopatia
estructural o trastorno del ritmo es mucho mayor
en estos pacientes que en la poblacién general.

Etiologias en la MSC

El evento final que determina la MSC tiende a
ser una arritmia ventricular
(taquicardiaffibrilacién ventricular, torsion de
puntas) o el colapso cardiovascular por bajo
gasto cardiaco severo. Lo que varia entre los
pacientes es la condicién fisiopatolégica de base
gue determina el evento.

En pediatria, los dos grandes grupos de
enfermedades responsables de las causas
primarias de la MSC son los defectos
estructurales o funcionales y los defectos
eléctricos (2). La MSC secundaria a consumo de
drogas, la contusién toracica y la Hipertension
pulmonar primaria son etiologias raras en esta
poblacién. La Tabla 4 resume de las principales
etiologias primarias y secundarias de la MSC
(1). Posteriormente se presenta una breve
resefia de las condiciones mas frecuentes.

Defectos estructurales/funcionales:
Miocardiopatia hipertréfica (MCH):

Se define por la presencia de hipertrofia
ventricular izquierda (HVI) en ausencia de
condiciones que determinen cambios en los
volumenes de carga, obstrucciones al tracto de
salida del ventriculo izquierdo (OTSVI) u otra
alteracién que determine la hipertrofia (9).

Es la principal causa de MSC en personas
jévenes. Tiene una prevalencia de hasta 1:500
en la poblacién general y da cuenta de entre el
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25 — 36% de los casos de MSC pediatrica (2),
con mayor frecuencia en adolescentes de sexo
masculino. Se debe a una mutacién en genes
de sarcémeros del miocardio que conducen a
una remodelacion, fibrosis e hipertrofia
ventricular, con mayor compromiso del septum
interventricular (9). La gran mayoria de los
casos de MCH son de origen genético y se han
descrito diversas mutaciones que se manifiestan
con el fenotipo descrito, pero esta condicion
también se presenta en el contexto de
enfermedades sistémicas, como por ejemplo la
Enfermedad de Pompe (Glucogenosis tipo ).
La MSC en estos pacientes es secundaria a
arritmias ventriculares (AV), con una mortalidad
global de entre 2% y 6% por afio. El sustrato
arritmogénico estaria determinado por la
fibrosis, la OTSVI y la isquemia por
hipoperfusién relativa del musculo cardiaco
hipertrofico (9).

La mayoria de los pacientes son asintomaticos,
pudiendo ser la MSC la primera manifestacion
de la enfermedad. Entre los sintomas
caracteristicos, se presenta con disnea, angina
o0 sincope con el ejercicio. ElI mecanismo
fisiopatolégico es la OTSVI por la hipertrofia
septal, la cual empeora con el movimiento del
velo septal de la valvula mitral hacia el TSVI (9).
Los hallazgos al examen fisico varian en funcion
de la severidad de la OTSVI. Es posible
observar y palpar el choque de la punta
prominente y lateralizado, pudiendo percibir un
doble impulso en el choque o al palpar el pulso
(“bisferiens”). La auscultacién revela un soplo
sistélico eyectivo en el foco aértico, el que se
amplifica con maniobras que disminuyan la
precarga o aumenten la contractilidad (Valsalva,
ejercicio) o al pasar de decubito supino a
posicion sedente (al contrario de los soplos
sistolicos inocentes) (9).

El estudio con ecocardiografia evidencia la
hipertrofia septal y el grado de obstruccion al
tracto de salida del VI (Fig. 1). El ECG puede
presentar signos de hipertrofia ventricular
izquierda, con S profundas en V1-V2 y R altas
en V5-V6, desviacion del eje a izquierda y ondas
Q patolégicas en V5-V6 y alteraciones del
segmento ST (Fig. 2) (9). La RNM cardiaca
permite definir el grado de compromiso
ventricular  (cicatrizacion) por su  mejor
resolucién y complementa la estratificaciéon del
riesgo del paciente, pero no es necesaria para el
diagnéstico (9).
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El manejo de la MCH estd dado por la
restriccibn del deporte competitivo, uso de
betabloqueadores y bloqueadores de canales de
Calcio (2,9). La indicacion de wuso de
Cardiodesfibrilador implantable (DCI) se reserva
para pacientes con riesgo aumentado de MSC:
muerte subita recuperada, taquicardia
ventricular (TV) documentada, historia reciente
de sincope, historia familiar de MSC asociada a
MCH, hipertrofia septal mayor a 30 mm y una
respuesta presora anormal durante el ejercicio
(insuficiente incremento o franco descenso de la
presion sistélica) (2).

El prondstico varia en funcién de la severidad de
la enfermedad y de la causa (genética,
enfermedad metabdlica, sindromes
malformativos). En pacientes con mayor OTSVI,
disfuncion sistdlica e insuficiencia cardiaca (IC)
sintomética el prondstico es peor, con mayor
morbilidad y riesgo de MSC (9).

Es importante recalcar que el componente
hereditario (autosémico dominante en la
mayoria de los casos de MCH) conduce a que
esta cardiopatia — que causa el mayor niumero
de MSC en la poblacion pediatrica y adulta
joven — deba ser dirigidamente estudiada en
todo familiar de primer grado de un paciente con
MCH (y con mayor razon si existe el
antecedente de MS o muerte subita recuperada
en la familia).

Anomalias coronarias

Constituyen la segunda causa (19%) de MSC en
registros de autopsias de EEUU y pueden
presentarse tanto en corazones
estructuralmente normales o en el contexto de
otras malformaciones cardiacas (2). Existen
distintas variantes anormales en la emergencia
de las arterias coronarias y no todas tienen
significancia clinica, pudiendo ser formas
asintométicas o presentar MSC como primera
manifestacion (9). El origen anormal de una
arteria coronaria puede conducir a isquemia
miocardica, sobre todo durante el ejercicio. La
isquemia cronica y la cicatrizacion miocardica
resultante es el sustrato para la dilatacion,
disfuncién y aparicion de arritmias ventriculares
potencialmente fatales (2). No presentan
transmision hereditaria.

Las anomalias pueden darse por un origen
anémalo desde otro seno coronario, por un
trayecto interarterial - entre la Aorta y la arteria
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Pulmonar (AP) - o un trayecto intramural (2). El
origen anémalo de la coronaria izquierda desde
el seno coronario derecho es el que asocia
mayor riesgo de MSC, al punto de tener
indicaciéon quirargica incluso en pacientes
asintomaticos con una coronaria de trayecto
intramural (9,1).

La clinica varia segun la alteracion especifica,
pudiendo ser asintomaticos y el diagndstico ser
un hallazgo ecocardiografico o manifestarse
como MSC o falla cardiaca producto de
dilatacion y disfuncién ventricular secundaria a
la isquemia crénica de un miocardio
dependiente de colaterales para su perfusion
(9). En pacientes cuya anatomia (colaterales
coronarias adecuadas) les permite desarrollarse
sin evidencia de patologia, la sintomatologia
cldsica aparece durante el ejercicio y puede ser
referida como angina, sincope, mareo o
palpitaciones, debiendo tener alto grado de
sospecha con los pacientes que refieran los
sintomas en el peak del ejercicio y con mayor
razén aquellos con MS recuperada durante el
ejercicio.

El examen fisico y la historia familiar pueden no
aportar al diagnostico, como también el ECG,
gue puede no mostrar alteraciones (2).

El estudio de eleccion es la ecocardiografia y
puede ser complementado con Angiotac
coronario 0 angiografia coronaria. Puede
sospecharse mediante test de esfuerzo que
presente alteraciones en el ECG (cambios en el
segmento ST, ondas Q patoldgicas) (9). El
manejo definitivo es la resolucién quirargica.

Miocardiopatia Arritmogénica del Ventriculo
Derecho (MAVD)

Enfermedad autosémica dominante, cuyo
defecto genético genera una alteracion
estructural del ventriculo derecho, lo que
conlleva a wuna dilataciéon del ventriculo,
disfuncion y un riesgo aumentado de arritmias
ventriculares y de muerte subita.

La clinica estd definida por el grado de
compromiso ventricular, la edad y el grado de
actividad, destacando que es infrecuente que
los pacientes presenten sintomas antes de los
13 afios, a pesar de estar en riesgo de MSC (9).
Alrededor del 10% de los pacientes portadores
de MAVD presentaran MSC como primera
manifestacion de la enfermedad, pero la
sintomatologia mas frecuente corresponde a
palpitaciones y sincope con el gjercicio (2).

10
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El examen fisico puede ser normal y el
diagnostico se apoya en el ECG con ciertas
alteraciones caracteristicas. La ecocardiografia
suele no presentar alteraciones en edades
pediatricas y el gold standard en el diagnéstico
es la resonancia magnética cardiaca (RMC),
gue permite caracterizar mejor el compromiso
miocardico.

El manejo consiste en la restriccion del deporte
competitvo 'y el uso de farmacos
betabloqueadores y antiarritmicos (2). Los
pacientes portadores de MAVD pueden ser
candidatos a DCI, una medida terapéutica
efectiva para evitar la MSC y en casos de
dilatacion severa y disfuncion, deben recibir el
manejo farmacol6gico habitual de insuficiencia
cardiaca (9).

Miocardiopatia dilatada (MCD) y Ventriculo
Izquierdo No Compactado (VINC)

Son miocardiopatias menos frecuentes, con una
prevalencia menor a 1:100.000. Presentan
riesgo de MSC por arritmias ventriculares
secundarias a la alteraciébn  estructural
miocérdica (2).

En ambos casos la alteracion estructural
produce un deterioro severo de la funcion, por lo
gue se presentan con insuficiencia cardiaca,
pero también con arritmias ventriculares y
eventos tromboemboligenos. El diagnéstico en
ambos casos se realiza con ecocardiografia.
Existen diversas medidas terapéuticas,
considerando el uso de diuréticos de asa,
betabloqueadores, inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina (IECAS),
antagonistas de Aldosterona y anticoagulantes.
En etapas avanzadas, las terapias de soporte
mecénico (resincronizadores, dispositivos de
asistencia ventricular) logran optimizar la clinica
en pacientes con disincronia y el uso de DCI
permite evitar eventos de MSC y prolongar la
sobrevida. El trasplante cardiaco es una
alternativa en casos graves de la enfermedad.

Miocarditis

Corresponde a una inflamacién del miocardio,
en la mayoria de los casos secundario a
infeccidn viral, pero también puede ser causada
por bacterias, hongos o parasitos, ademéas de
reacciones de hipersensibilidad, autoinmunidad,
toxinas y enfermedad de Kawasaki (9). Da
cuenta del 7% de las MSC en atletas y es un
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hallazgo frecuente en necropsias de pacientes
con muerte subita de causa desconocida (1,2).
La miocarditis causa MSC por arritmias
ventriculares, las que pueden ocurrir tanto en
fase aguda como cronica de la enfermedad. El
cuadro clinico caracteristico - con el
antecedente de un cuadro viral reciente —
presenta taquicardia sinusal, aparicion de un
tercer ruido a la auscultacién, troponinas
elevadas y disfuncion ventricular (2).

El diagnéstico se obtiene por la historia, examen
fisico, ecocardiografia 'y biomarcardores
elevados. El ECG presenta taquicardia sinusal,
voltajes disminuidos, aplanamiento o inversion
de la onda T y alteraciones de la repolarizacion
ventricular (9).

La mayoria de los pacientes (87%) evoluciona
favorablemente. En casos de Miocarditis
fulminante se puede requerir asistencia con
ECMO o incluso trasplante cardiaco (2).

Cardiopatias congénitas

El riesgo de MSC en pacientes portadores de
una cardiopatia congénita (CC) varia de entre
25 a 100 veces el de la poblacién general y
representa entre el 5 — 10% de las causas de
MSC (1, 2, 11). Es maés frecuente en CC
ciandticas y lesiones obstructivas del corazon
izquierdo. La MSC puede ser secundaria a
arritmias, embolias o alteraciones circulatorias.
Cardiopatias congénitas que se asocian a
mayor riesgo de MSC son: sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico, Tetralogia de Fallot,
Transposicion de grandes arterias (d-TGA),
atresia pulmonar, estenosis aobrtica y canal
auriculoventricular. A su vez, los sindromes que
asocian cardiopatias congénitas y que
presentan mayor riesgo de MSC son: Sd. Down,
Sd. Turner y Sd. Noonan (11).

Los pacientes portadores de Sd. Marfan, Sd.
Ehlers Danlos y colagenopatias pueden
presentar dilatacién de la raiz de la Aorta y
riesgo de diseccion en edades adultas, por lo
gue deben ser evaluados para definir el grado
de dilatacion y su manejo con
betabloqueadores. El seguimiento ecografico del
compromiso aértico es fundamental para definir
el riesgo de diseccion y eventual indicacion
quirdrgica.

Arritmias
Sindrome de QT Largo (SQTL)

11
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Trastorno asociado a mudltiples mutaciones de
canales de sodio y potasio, que se manifiesta en
el ECG con un intervalo QT prolongado por una
fase de repolarizacion retardada. Su prevalencia
en la poblacion es de 1: 2.500 (2) y su forma
autosomica recesiva se relaciona con sordera
neurosensorial congénita (Sindrome de Jervel y
Lange-Nielsen). EI SQTL tipo 1 es el mas
comun de todos los fenotipos y junto al SQTL
tipo 2 y tipo 3 representan aproximadamente al
75% de los casos de esta canalopatia (9).

La alteraciéon de los canales id6nicos genera una
prolongacion de la fase de repolarizacién, lo que
aumenta el riesgo de FV o Torsion de puntas
(TdP). Los gatillantes son el ejercicio y aumento
del tono simpatico (SQTL tipo 1), estimulo
emocional y auditivo (SQTL tipo 2), bradicardia y
suefio (SQTL tipo 3) (9).

La clinica varia desde el paciente asintomatico
hasta la MSC como primera manifestacion. Si se
gatilla una TdP, en funcién de la duracion del
episodio y la hipoperfusion cerebral, los
pacientes pueden presentar episodios de
palpitaciones, sincope o convulsiones (9).

El diagnéstico se basa en los criterios de
Schwartz (2), que consideran antecedentes
familiares, historia del paciente y el hallazgo en
el ECG de un segmento QT corregido
prolongado (> 450 ms) o la documentacion de
una arritmia de tipo Torsién de puntas. Cada
tipo de SQTL presenta un patron caracteristico
en el ECG, destacando en el SQTL tipo 1 ondas
T de base amplia y picudas (Fig.3) (13). El test
genético permite confirmar el diagnéstico y
realizar el estudio familiar. Es fundamental el
estudio de los familiares del paciente, por la
posibilidad de pesquisar casos asintomaticos y
realizar prevencion primaria.

El manejo consiste en evitar los deportes
competitivos, el uso de betabloqueo en
pacientes con SQTL tipo 1 o 2 y la instalacion
de DCI en casos de muerte sUbita recuperada y
Torsién de puntas documentada (2, 9). Se debe
recordar que existen diversos farmacos que
prolongan el QT, que deberan ser evitados en
estos pacientes. Se puede consultar sobre el
efecto de diversos farmacos sobre el segmento
QT (www.gtlongdrugs.orq).

Manejo agudo y prevencion de la muerte
slbita cardiaca

El periodo de desfibrilacion potencialmente
efectiva corresponde a los primeros minutos
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desde ocurrido el paro cardiaco y la sobrevida
se reduce un 10% por cada minuto en que se
tarda en iniciar la reanimacion cardiopulmonar
(2). Este es el principal motivo por el cual la
sobrevida extrahospitalaria de la MSC no supera
el 20% y se encuentra muy determinada por la
educacion en reanimacion basica de la
poblacion 'y por la disponibilidad de
desfibriladores externos automaticos (DEA) (1).

Dado que la causa cardiaca mas frecuente de
MS es la fibrilacion ventricular, la posibilidad de
recibir terapia eléctrica precoz es determinante
en la sobrevida. En los casos en que el primer
ritmo de paro cardiaco es potencialmente
desfibrilable (TV o FV), el éxito de Ila
reanimacion avanzada es mayor que en
aquellos casos no susceptibles de ser
manejados eléctricamente (AESP y asistolia)
(14).

La prevencién de la MSC en pediatria es muy
compleja y comprende mudltiples variables. En el
caso de la prevencidon primaria, hay que
considerar que en un porcentaje de los casos la
primera manifestaciéon de enfermedad cardiaca
puede ser el evento de muerte subita (2). Lo
anterior reafirma la necesidad de realizar un
screening completo y dirigido, sobre todo en
poblacibn de mayor riesgo (deportistas,
parientes de primer grado de paciente fallecido
por MSC o de un paciente portador de
cardiopatia, canalopatia, etc) (2, 9). La
variabilidad en el fenotipo de una misma
condicion genética (tanto por expresividad
variable como por penetrancia incompleta de
ciertas mutaciones), incrementan la dificultad
para tomar una Unica conducta frente a los
distintos diagnosticos, ya que no todos los
pacientes serdn sintométicos o tendran el
mismo riesgo de MSC (4, 15).

El tratamiento farmacolégico dirigido, cuando
existe un diagndstico especifico, permite el
manejo de sintomas y evitar progresion de la
enfermedad o mejorar la funcién cardiaca con
resultados variables, pero el tratamiento del
evento mismo mediante un desfibrilador
cardiaco implantable es lo que evita la muerte.
En la poblacion pediatrica el uso de DCI
presenta mas riesgos que en adultos, lo que
dificulta la estandarizacién en su indicacién en
pediatria. Dificultades con el funcionamiento de
cables, mayor frecuencia de descargas
inapropiadas, complejidad de su implantacion en
pacientes pequefios son algunos de los factores
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gue se deben considerar previo a la indicacion
de DCI en nuestra poblacion de pacientes (9).
Existen condiciones en que se plantea el DCI,
considerando la patologia de base, la severidad
de los sintomas del paciente, los hallazgos en el
estudio electrocardiografico y de imagen
cardiaca que presente, los que se integran para
generar un perfil de riesgo. En caso de MS
recuperada, la indicacién de DCI es categérica.
Algunos diagnosticos en que se considera la
DCI en poblacién pediatrica para prevencion
primaria y secundaria son la MCH, SQTL, Sd.
Brugada y CC (corregidas o0 no) asociadas a
taquicardias ventriculares sostenidas sincopales
gue no son tratables farmacolégicamente o con
ablacion (13, 16).

En todo caso de MSC o de diagndstico de
patologias con alto riesgo de MSC se debe
realizar un screening en los familiares conocido
como “cascada” (2, 4). Esto consiste en estudiar
dirigidamente a los familiares directos y en el
caso de identificar otro caso portador de la
enfermedad, se debe reiniciar la busqueda con
sus familiares de primer grado, lo que se repite
hasta que hayan sido estudiados todos los
familiares potenciales portadores. Este proceso
cobra mayor importancia en aquellos
diagnésticos de conocida herencia autosémica
dominante, siendo el mejor ejemplo las
canalopatias en que se han descrito las
mutaciones especificas de los canales io6nicos
afectados (SQTL, Sd. Brugada) (11).

Conclusiones

La muerte subita cardiaca representa el 90% de
los casos de MS en pediatria y alrededor de la
mitad de los pacientes que fallecen por esta
causa tiene historia de haber presentado
sintomas  cardiolégicos 0  antecedentes
familiares de riesgo para MSC. Es por esto que
la identificacidn de los pacientes en riesgo debe
ser una prioridad en la atencion habitual en
pediatria.
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La sospecha y referencia al subespecialista
permite realizar un diagnéstico precoz, lo que
conduce a un tratamiento oportuno Yy
seguimiento, con la posibilidad de realizar
prevencion primaria de MSC y ademas estudiar
a los familiares para prevenir casos en
portadores asintomaticos.

La recomendacion es realizar en la consulta
pediatrica habitual un screening dirigido a la
pesquisa de elementos que aumenten el riesgo
de padecer MSC, tanto de la historia personal,
familiar y del examen fisico cardiovascular. Por
esto, es fundamental conocer que
caracteristicas  clinicas sugieren patologia
cardiaca, que hallazgos al examen fisico deben
considerarse como  patolégicos 'y que
antecedentes personales y familiares confieren
al paciente mayor riesgo. Todo lo anterior
permitira una referencia oportuna al especialista.
En pediatria es frecuente la consulta por
sintomas relacionados con patologia
cardiovascular (lipotimia, sincope, palpitaciones
y dolor toracico), pero sélo un porcentaje menor
de estos tiene su origen en una condicién
cardiaca. El reconocimiento de aquellos
pacientes que realmente estdn en mayor riesgo
de presentar MSC permite evitar la derivacion
excesiva 0 innecesaria al nivel terciario y
ademas transmitir tranquilidad y educar a los
padres sobre la salud de sus hijos.

Se debe recordar que cuando un paciente
presenta  sincope, dolor toracico y/o
palpitaciones durante el ejercicio debe ser
considerado como sefial de alarma y requiere
de una evaluacion completa por cardiologia.
Ademas, todos los familiares de primer grado de
pacientes fallecidos por muerte subita cardiaca
(o de causa desconocida) antes de los 50 afios
deben ser estudiados dirigidamente para
descartar una condicibn subyacente que
aumente el riesgo de MSC.
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Anexos (Tablas y Figuras)

Tabla 1.

Etiologias de MSC y sus prevalencias

Miocardiopatia Hipertrofica (MCH) 25%
Miocardiopatia Arritmogénica del Ventriculo Derecho (MAVD) 20%
Sindrome de QT Largo (SQTL) 20%
Anomalias coronarias 12%
Miocarditis 12%
Tabla 2.

Elementos recomendados de la historia clinicay examen fisico

Historia personal Antecedentes familiares Examen fisico

Dolor toracico con el | Cardiopatias congénitas® Auscultacion cardiaca
ejercicio® (supino, sedestacion, cambios

de posicion® cuclilas a
bipedestacion).

Sincope/mareo con el | Sordera congénita Pulsos femorales/pedios vy

ejercicio comparacién con  pulsos
radiales.

Fatiga facil, disnea Arritmias® Fenotipo de Sd. Marfan

Palpitaciones Sindrome de QT Largo PA en reposo

Antecedente de HTA Portador de DCI*

Historia de estudios | Muerte  subita en familiar

cardiacos menor de 50 afios

Asfixia por inmersién

Accidentes de auto sin causa ni
otros involucrados

Sincopes o convulsiones
Miocardiopatias o  “musculo
cardiaco anormal’

Sindrome de Marfan
Sindromes o mutaciones

*DCI: Cardiodesfibrilador implantable.

1. El dolor toracico es poco probable que responda a causa cardiaca. Existe mayor probabilidad
de isquemia si se refiere el dolor en el peak del ejercicio.

2. Un familiar de primer grado de un paciente portador de cardiopatia congénita tiene alrededor
de 3 a 80 veces mayor riesgo de presentar alguna cardiopatia congénita que la poblacion
general.

3. Mutaciones genéticas identificadas como causas de arritmias se han descrito hasta en un 30%
de los parientes de primer grado de un paciente con MSC.

4. El soplo sistolico de la MCH aumenta al ponerse de pie desde la posicién de cuclillas o desde
decubito a sedente.
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Tabla 3.

Diagnéstico diferencial entre sincope cardiaco y vasovagal

Sospecha de sincope cardiovascular

Sospecha de sincope vasovagal

Presencia de cardiopatia estructural

Desencadenado por ortostatismo o dolor

Historia familiar de MSC

Prédromo: vision borrosa, debilidad, sudoracion,

palidez y nduseas

Durante el esfuerzo o en posicién supina

Pérdida de
(15-30 segundos)

conciencia breve

Inicio subito de palpitaciones o dolor
precordial previo al sincope

Recuperacion inmediata en posicion decubito

Soplo organico

Auscultacion cardiopulmonar normal

ECG anormal

ECG normal

Tabla 4.

Causas cardiacas que predisponen a MSC en el nifio y adolescente

Alteraciones primarias

Miocardiopatia hipertréfica*

Estructurales/funcionales

Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho*

Anomalias coronarias

Ruptura aértica/Sd. Marfan*

Miocardiopatia dilatada, restrictiva o no compactada*

Miocarditis

Obstruccion al tracto de salida del ventriculo

izquierdo/derecho.

Prolapso de la valvula Mitral

Enfermedad ateroesclerética de arterias coronarias

Cardiopatia congénita operada

Arritmias

Sd. QT largo*

Sd. Wolff — Parkinson — White

Sd. Brugada*

Taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica

Sd. QT corto*

Bloqueo AV completo

Secundarias

Drogas y estimulantes (cocaina)

Hipertensién pulmonar primaria*

Commotio cordis

*: De origen familiar/genético.

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2021, Vol 19, N° 2-3. ISSN 0718-0918

15



Revista Pediatria Electrénica

Universidad de Chile Servicio Salud Metropolitano Norte
Facultad de Medicina Hospital Clinico de Nifios
Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil Roberto Del Rio

Figura 1. Visién ecocardiografica de una paciente portadora de MCH en ejes paraesternal largo (izquierda) y corto (derecha),
gue evidencia severa hipertrofia ventricular y septal, ademas de la OTSVI.

E: 10 mminV |

P: 10 mm/my- Rotdeem b
Figura 2. ECG con patrén caracteristico de MCH (10 afios). Se aprecian S profundas en desde V1 a V3 y R altas en precordiales
izquierdas, asociado a patron de Strain (infradesnivel ST en V5 y V6) que refleja la isquemia subendocardica.
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Figura 3. ECG de paciente portador de SQTL tipo 1, con QTc de aprox 510 ms y ondas T de base amplia y picudas.
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