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RESUMEN

Introducciéon La fibrilaciéon ventricular idiopéatica se presenta en sujetos jovenes, la muerte subita solo se recupera en el 5% de los casos y las victimas no
suelen ser identificables antes del evento.

Obijetivos Los objetivos fueron: caracterizar estos sujetos y conocer su evolucion intervenida.

Método El estudio se realizé durante un periodo de 10 afos, comprendié 33 pacientes sin cardiopatia estructural demostrable (la causa de la muerte
fue la fibrilacién ventricular): 22 hombres y 11 mujeres, edad promedio 39 afnos. Se excluyeron otras causas de muerte subita. Se implanté
cardioversor-desfibrilador a 30 de ellos (3 lo rechazaron), con seguimiento periédico.

Resultados Los signos eléctricos premonitorios aparecieron en el 69,7% (los mas frecuentes: las extrasistoles ventriculares y las anomalias de la onda T),
que permiten estratificar riesgo por grupos pero no son igualmente Utiles para el riesgo individual. Las recurrencias de fibrilacién ventricular
se presentaron en el 81,8% (tormenta eléctrica en 4 pacientes), lo cual obligd a tomar prontas medidas terapéuticas; en ocasiones las arrit-
mias se autolimitaron y sélo se reprodujeron en 3 de las 20 estimulaciones eléctricas practicadas. El uso de farmacos antiarritmicos fue ne-
cesario en: la tormenta eléctrica, las recidivas frecuentes, los eventos supraventriculares concomitantes y los 3 casos que rechazaron el
dispositivo. Una vez tomadas las medidas terapéuticas, no hubo fallecidos en la serie.

Conclusion  La fibrilacion ventricular idiopatica es un diagndstico de exclusion; los signos premonitorios y las recidivas son frecuentes; la estratificacion
de riesgo antes del debut es muy dificil incluso con los métodos invasivos; las medidas terapéuticas logran la sobrevida.
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ABSTRACT

Introduction Idiopathic ventricular fibrillation is associated with a high risk of sudden cardiac death in young and otherwise healthy adults. The overall
survival rate of patients with cardiac arrest is low, estimated to be 5% and victims can not be identified before events.

Objective  The aims of the study were: characterize these patients and subsequent follow-up after therapeutic intervention.

Method Thirty three patients without known heart disease (22 men, 11 women; mean age 39 years) were studied after being resuscitated from recur-
rent episodes of idiopathic ventricular fibrillation; 30 had received a defibrillator (3 refused it). Other causes of sudden death were excluded.

Results The 69,7% of cases had premonitory electric signs (most frequents: ventricular premature complexes and T wave anomalies). These signs
allow group stratification but are not equally useful for individual risk. Ventricular fibrillation recurrences occurred in 81,8% (electric storms
occurred in four patients), sometimes the arrhythmias were autolimited and only three of twenty were inducible at electrical stimulation. Anti-
arrhythmic drugs were required in: electric storms, recurrences of ventricular arrhythmia, supraventricular events and in three patients that re-
fused the defibrillator. No deaths were reported during follow-up.

Conclusion Recurrences and premonitory signs are frequents and individual risk stratification of malignant arrhythmias is very difficult, with low inducibili-
ty of them during electrophysiological testing.

Key words: Sudden death, idiopathic ventricular fibrillation, defibrillator, electrical stimulation.
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INTRODUCCION Es una entidad catastréfica con gran comple-
jidad fisiopatoldgica. Constituye el 1% de los so-
brevivientes de paro cardiaco, del 5-10% de la MS
cardiaca y del 1 al 9% de los sobrevivientes de

paro extrahospitalario, con franco predominio de

Las enfermedades eléctricas primarias pueden
ser la causa basica comun de algunos paros
cardiacos inexplicados, que afectan a edades

jovenes. Algunas son dadas como fibrilacion ven-
tricular idiopatica (FVI), al ser ésta la arritmia pro-
vocadora del evento de muerte subita (MS), en
pacientes sin anomalia estructural demostrable
por los métodos convencionales, alteraciones
electroliticas, cardiotdxicas, metabdlicas ni atri-
buibles a otras entidades como las canalopatias
clasicas. Recientemente se ha encontrado la pri-
mera evidencia molecular y celular en la FVI
(SCN3B)."®

hombres (70-75%). El electrocardiograma suele
ser normal y la arritmia puede generarse por una
extrasistole con intervalo corto de acoplamiento
(R/T). Son frecuentes las recidivas de arritmias
ventriculares malignas y los episodios de tormen-
ta eléctrica."®®

Se trata de una anormalidad funcional de la
actividad eléctrica cardiaca que no implica que el
corazon esté completamente libre de anormali-
dades estructurales o funcionales.®”
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Para llegar a conclusiones mas tempranas (el
numero de casos es reducido), se crearon gru-
pos de estudio de la FVI y asi surgieron el UCARE
(Unexplained Cardiac Arrest Registry of Europe) y
el IVF-US (Idiopathic Ventricular Fibrillation Regis-
try of the United States), con los sobrevivientes de
paro cardiaco extrahospitalario y corazén normal
en apariencia, para definir y estandarizar concep-
tos.’

Poco se sabe de su mecanismo patogénico.
Se trata de anomalias electrofisiolégicas prima-
rias, con funcion mecanica miocardica normal y
el desorden electrofisiolégico representa el pro-
blema cardiaco primario. Ademas de la alteraciéon
de la funcién de los canales iénicos, puede haber
otros defectos de la funcién celular, metabdlica o
bioquimica, que proporcionan un sustrato de
inestabilidad eléctrica. Las alteraciones morfolé-
gicas sutiles pueden ser mas frecuentes de lo
que se supone.'3&7

En un estudio multicéntrico retrospectivo se
encontré con mas frecuencia la repolarizacion
precoz entre los sobrevivientes de FVI, con un
papel critico en su patogenia. Se ha encontrado
un intervalo QT mas corto, con diferencia leve
pero significativa en los sobrevivientes de FVI, si
se compara con otros sujetos; y en quienes tie-
nen repolarizacién precoz vs aquellos sin ella.®'?

Algunos plantean que la estimulacién en suje-
tos con FVI muestra alta reproducibilidad de la
arritmia (lo cual sugiere un origen reentrante o
triggered), concepto que ha cambiado con el
tiempo: la estimulacion eléctrica programada
cardiaca (EEPC) tiene importantes limitaciones
(provocar arritmias no clinicas o no reproducir las
clinicas). A ello contribuye la propia complejidad
de estas arritmias, que se producirdn cuando
todo sea favorable en el triangulo sustrato ana-
tomo-funcional, eventos disparadores y factores
moduladores (sistema nervioso auténomo)."3’

En cuanto a la estratificacién de riesgo, se di-
ce que 5 anos después del paro cardiaco la FVI
tiene posibilidad de recurrencia de un nuevo paro
abortado o no por el cardioversor-desfibrilador
automatico implantable (CDAI), en el 30% de los
casos, el resto estd libre de sintomas durante el
seguimiento. El gran reto es identificar los sujetos
de alto riesgo de tener un primer episodio o de
presentar recurrencias pues hasta el presente los
predictores eléctricos son esquivos. 36713

El CDAI es la primera opcién terapéutica en la
FVI. Con frecuencia hay que asociar farmacos
antiarritmicos (el isoproterenol en situacién de
urgencia y la quinidina de mantenimiento), para
evitar recidivas frecuentes, tormenta eléctrica u
otras taquicardias mal interpretadas por el dispo-
sitivo." '

Los objetivos del estudio fueron: caracterizar
estos pacientes con diagnéstico de FVI'y conocer
su evolucion intervenida.

METODO

Se estudiaron pacientes del Instituto de Car-
diologia y Cirugia Cardiovascular con diversos
tipos de arritmias ventriculares malignas, sinco-
pes, reanimados de episodios de MS por fibrila-
cion ventricular (FV) o de paro cardiaco de causa
desconocida, sin cardiopatia estructural demos-
trable. De este grupo estudiado durante diez
anos, se seleccionaron los 33 pacientes con dia-
gnostico de FVI (22 hombres y 11 mujeres, edad
promedio de 39 afos, minima de 15). Se ingresa-
ron en la sala de arritmias para realizar historias
clinica y eléctrica, ecocardiograma, telemetria,
prueba de esfuerzo, coronariografia, ventriculo-
grafia, prueba farmacoldgica con procainamida,
ajmalina o flecainida y EEPC.

Se incluyeron los sujetos sanos o con anomal-
fas minimas estructurales o funcionales, que no
condujeran per se a la MS.

Se excluyeron los casos con anomalias car-
diacas estructurales demostrables, alteraciones
electroliticas o metabdlicas, empleo de farmacos
antiarritmicos. Se excluyeron aquellos con crite-
rios de alguna enfermedad eléctrica primaria re-
conocida (sindromes de QT largo, de QT corto y
de Brugada, y taquicardia ventricular polimorfica
catecolaminérgica) y otras entidades como dis-
persién del QT, portadores de vias accesorias,
flutter ventricular, MS nocturna inexplicada, taqui-
cardia ventricular idiopatica, torsion de puntas y
flutter auricular 1:1 por nodo auriculoventricular.

Se precisaron los episodios de FV causantes
de la MS vy otras arritmias coexistentes no res-
ponsables del evento de MS.

Se analizaron los signos eléctricos premonito-
rios en trazados previos y posteriores al evento
de MS: extrasistoles ventriculares, taquicardia
ventricular no sostenida, fibrilacién auricular, blo-
queo de rama, alteraciones de la onda T (en su
forma, amplitud, voltaje, alternancia), intervalo QT
disperso o impropiamente corto, presencia de
potenciales tardios, poca variabilidad del RR,
repolarizacion precoz, melladuras del complejo
QRS.

Se investigo la historia familiar.

El estudio electrofisiolégico se realizd con pro-
tocolos uniformes y estandarizados, longitud de
ciclo basico de 600, 500 y 400 ms y 3 extra esti-
mulos (con intervalos de acoplamiento no meno-
res de 200 ms), desde la punta del ventriculo
derecho y del tracto de salida. Se consideré re-
producibilidad si se provocé FV.
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Se tomaron las medidas terapéuticas adecua-
das (CDAI, farmacos antiarritmicos, ablacién de
extrasistoles ventriculares).

El tiempo maximo de seguimiento fue de 9
anos y el minimo de 12 meses. Se analizaron los
nuevos episodios de FV y otras arritmias desde
la inclusién del paciente en el estudio, cada 3 a 6
meses segun fuera necesario, con los registros
del CDAL.

Para la recopilacion de datos se utilizaron
cuestionarios obtenidos por los autores. Se obtu-
vo el consentimiento informado del paciente,
previa explicacion de los riesgos-beneficios de
los procederes a realizar. Por el tipo de trabajo,
no se empled tratamiento estadistico (sélo los
porcentajes). El protocolo de estudio fue aproba-
do por el Comité de Etica del Instituto de Cardio-
logia y Cirugia Cardiovascular y cumpli6 los re-
quisitos de estudios en humanos aprobados en el
acuerdo de Helsinki.

RESULTADOS

Las caracteristicas principales de los pacien-
tes se resumen en la Tabla 1.

La edad promedio de aparicién del primer epi-
sodio de MS por FVI fue de 37,7 anos, minima de
13. En todos, la causa del episodio fue la FV. En
18 pacientes (54,5%) se asociaron otras arritmias
no relacionadas con el evento de MS: taquicardia
ventricular no sostenida (6), taquicardia ventricu-
lar sostenida (6), flutter ventricular (5), fibrilacion
auricular (4), taquicardia ventricular polimorfica
(2), torsion de puntas (2). Pudo haber méas de una
arritmia en un mismo paciente (n=33).

El inicio del episodio ocurridé en vigilia en 23
(69,7%), durante el suefno en 8 e indistintamente
en 2.

Existieron signos premonitorios variados en 23
pacientes (69,7%) y no los hubo en 10 (30,3%)
(n=33). Se incluyeron: extrasistoles ventriculares
(9), alteraciones de la onda T (7), taquicardia
ventricular no sostenida (6), fibrilacién auricular
(4), dispersion del intervalo QT (4), alteraciones
del ST (3), bloqueo de rama (3), taquicardia sinu-
sal (1), ritmo de la unién (1) y bradicardia sinusal
(1). Pudo haber mas de un signo premonitorio en
un mismo paciente.

Hubo antecedentes familiares de MS en 9
(27,3%).

En 6 sujetos (18,2%) hubo secuelas neurol6-
gicas después de los episodios de MS.

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes con fibrilacion ventricular idiopati-
ca. Resumen

Sexo M: 22; F: 11

Edad promedio del primer episodio de MS (afos) 37,7 (minima: 13)

Edad promedio del diagnéstico de FVI (anos) 39 (minima: 15)

Historia familiar de MS y/o AVM 9 (27,3%)
\C/)ic;?"cgciones en que ocurri6 el evento: 23 (69,7%)
Sueno 8 (24,2%)
Vigilia/sueno 2 (6,1%)

Signos eléctricos premonitorios 23 (69,7%)
Reproducibilidad de la FV por EEPC (n=20) 3 (15%)

Recidivas antes y/o después del CDAI 27 (81,8%)
TE 4 (12,1%)
Otras arritmias 18 (54,5%)
Dano neurolégico 6(18,2%)

Implante de CDAI 30 (90,9%)
Farmacos antiarritmicos asociados o no a CDAI 20 (60,6%)
Ablacion de extrasistoles ventriculares 1 (3,03%)

MS: muerte subita; FVI: fibrilacion ventricular idiopatica; AVM: arritmias
ventriculares malignas; FV: fibrilacion ventricular; EEPC: estimulacion
eléctrica programada cardiaca; CDAI: cardioversor-desfibrilador automético
implantable; TE: tormenta eléctrica

Se presentaron recidivas, antes y/o después
de las medidas terapéuticas, en 27 pacientes
(81,8%); en forma de tormenta eléctrica arritmica
en4 (12,1%).

La EEPC se realizé en 20 pacientes (60,6%),
con reproducibilidad de la FV en 3 (15%) (n= 20).
El tratamiento aplicado fue CDAI en 30 pacientes
(90,9%). Se emplearon farmacos antiarritmicos en
20, asociados o no al CDAI (60,6%) y ablacion de
extrasistoles ventriculares en 1.

Con las medidas terapéuticas adoptadas no
hubo fallecidos.

En las Figuras 1-2 se presentan dos trazados
de pacientes de esta serie.

DISCUSION

El Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardio-
vascular de Cuba es centro nacional de referen-
cia de los sujetos reanimados de episodios de
MS. Entre ellos, los casos catalogados como FVI.
Por lo general se presenta en jévenes con sinco-
pe o paro cardiaco por FV, en ausencia de en-
fermedad cardiaca estructural o de canalopatias
identificables. Se trata de un diagnostico absolu-
tamente de exclusidon de cardiopatias estructura-
les, trastornos electroliticos, empleo de farmacos
antiarritmicos y otros. Ademas, "deslizante": un
paciente pertenece a dicha subpoblacion en tan-
to no pueda englobarse en alguno de los otros
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Figura 1. Paciente BCA. Episodio de muerte subita recuperada (fibrilacién ventricular), no reproducida en el laboratorio. Se observa una extrasistole ventricular con
intervalo corto de acoplamiento que desencadena una torsion de puntas (autolimitada). Se implant6 cardioversor-desfibrilador automatico.

Figura 2. Paciente ACP. Episodio de muerte sUbita recuperada (fibrilacion ventricular). Reproducibilidad de la arritmia en el laboratorio. Se implanté cardioversor-
desfibrilador automatico.
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subgrupos (sindromes de Brugada, de QT largo,
de QT corto u otros), por o que debe haber un
suprarregistro de FVI y un subregistro de la sub-
poblacién basica. En el momento en que apare-
ciera un hallazgo eléctrico, ausente hasta enton-
ces, dejaria de ser FVI y se catalogaria de distinta
manera, conflicto al que se enfrenta todo el que
se mueva en este terreno; es parte de la historia
natural de la enfermedad. El electrocardiograma
es una herramienta de primer orden para incluir
un caso dentro de una subpoblacion especifica
seglin los signos eléctricos o catalogarlo como
FVI, a méas de su valor para precisar signos pre-
monitorios.

Los hallazgos gruesos y microscopicos son
normales y el riesgo de arritmia deriva de anor-
malidades moleculares y mutaciones de canales
ibnicos, aunque existian datos insuficientes para
clasificarla como una cardiomiopatia distinta ni se
incluia de manera convincente como una subpo-
blacién dentro de las canalopatias pero en el aho
2008, Valdivia identifico y caracterizd la primera
evidencia molecular y celular que implica el
SCN3B. Ademas se precisaron mutaciones en
Nav beta 3 como causa de la entidad por la mar-
cada pérdida de funcion del canal de Na por
V54G-SCN3B.*'® Sélo se han descrito algunas
familias con FVI que apoyen una causa genética.
Su fenotipo seria un electrocardiograma normal
con episodios de FV; el intervalo QT suele ser
mas corto, su rango aunque normal tiende a ser
bajo y no aumenta con la disminucién de la fre-
cuencia cardiaca. Sus arritmias no suelen rela-
cionarse con el ejercicio ni con el stress y son
disparadas por extrasistoles ventriculares estre-
chas con intervalo corto de acoplamiento.'®

El CDAI resulta testigo inigualable de todos los
eventos arritmicos malignos, permite ver los muy
diversos modelos y analizar los autolimitados."”
Asi, pueden analizarse los tipos electrocardiogra-
ficos variados y variables de la FV.

Las recidivas de FV en estos pacientes, antes
y/o después del CDAI, fueron frecuentes (81,8%).
Luego la opcion terapéutica indicada debe cum-
plimentarse con prontitud (el dispositivo con o sin
farmacos antiarritmicos asociados). Dentro de
esa tendencia, se encontrd la tormenta eléctrica
en el 14,8% de las recidivas, 12,1% del total de
casos. Se trata de una complicacién seria y
dramatica que obliga al empleo de antiarritmicos
asociados al dispositivo, lo cual lleva aparejados
otros problemas porque puede disminuir el um-
bral a la FV, aumentar el umbral a la desfibrilacion
y a la estimulacién del marcapaso incorporado al
CDAI, e incluso existir mayor morbilidad y morta-

lidad por la proarritmia primaria y secundaria
propias de los farmacos en si. No obstante, con
bastante frecuencia se requiere su incorporaciéon
por tormenta eléctrica, recidivas frecuentes de
arritmias malignas o arritmias supraventriculares
concomitantes que provocarian descargas in-
apropiadas del dispositivo. En la tormenta sobre
todo se manejan el isoproterenol (que disminuye
la dispersion de la repolarizacion) y la quinidina.
Belhassen defiende el empleo de ésta en la FVI."™
Hemos utilizado este farmaco con éxito en porta-
dores de sindrome de Brugada y tormenta eléc-
trica; sin embargo, por diversos motivos no lo
hemos hecho en los casos con FVI que han re-
querido asociar antiarritmicos: intolerancia diges-
tiva al farmaco y buen resultado de otros, tales
como la amiodarona. Hubo necesidad de asociar
antiarritmicos al CDAI en 17 de 30 pacientes, con
los inconvenientes y las ventajas que ello acarrea.
En tres de los sujetos las recidivas de FV aumen-
taron después del CDAI: 3 pre CDAIl a 6 post
CDAI; 6a 10y 3 a 11. Ello demuestra la utilidad
del equipo para el registro de todas las arritmias,
la precisién de las recurrencias y la trascendencia
de tomar prontas medidas terapéuticas. Hubo
recidivas post CDAI y no antes, en 5 pacientes;
antes y después en 6; solamente antes, en 16.

En ocasiones la FV se autolimita, mas en estos
pacientes sin cardiopatia estructural demostrable,
lo cual explica algunos sincopes con solucion
espontanea previos al evento de MS recuperada.
Existen episodios asintomaticos y no sostenidos
de FV, frente a los eventos sostenidos. Ahora, en
la era del CDAI, el dispositivo es testigo excep-
cional de eventos autolimitados, de aquellos en
que debe intervenir y de los catastréficos."”

Lo cierto es que la FV es rapidamente irrever-
sible y se requiere un tratamiento inmediato. In-
cluso en éareas metropolitanas con excelentes
servicios médicos de emergencia, la sobrevida
del paro cardiaco extrahospitalario es extrema-
damente baja, esto se une al poco éxito de los
farmacos antiarritmicos e incluso en ocasiones al
aumento de la mortalidad por ellos. De ahi la gran
trascendencia del CDAI y la utépica necesidad de
que sean implantados antes del paro cardiaco,
por el pequeno numero de reanimaciones exito-
sas y el grande y real conflicto de identificar las
victimas antes del primer episodio. Es decir, pre-
decir, prevenir y tratar la MS cardiaca por FV.
Hasta ahora falta especificidad en las pruebas
para la estratificacion de riesgo frente a la gran
eficacia del tratamiento con el CDAI.>™

Los signos eléctricos premonitorios de riesgo
de arritmias malignas son esquivos y en general
de bajo valor predictivo, muchos son inconstan-
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tes, minimos, frustres u ocultos a la vista. Algunos
se encuentran entre la inocencia y la culpabilidad,
pueden ser benignos o expresar potencialidad
arritmogénica en un paciente dado. Son buenos
para identificar grandes grupos en riesgo pero no
lo son tanto para, dentro de ese gran grupo, iden-
tificar individuos en riesgo."'®

El 69,7% de los sujetos estudiados present6
signos eléctricos premonitorios de riesgo (los
mas frecuentes fueron las extrasistoles ventricula-
res y las anomalias de la onda T), descubiertos
luego de su evento de MS. Lo verdaderamente
importante seria poder reconocer la victima antes
de que se produjera el episodio de FV y de MS,
puesto que sélo menos del 10% se recupera. {Se
puede reconocer la victima antes?, porque el
debut puede ser la catastrofe y no habra oportu-
nidad de un segundo evento. A pesar de existir
mas de 60 marcadores eléctricos premonitorios,
ellos son de bajo valor predictivo en un sujeto
que aun no haya debutado con el evento malig-
no. Es relativamente facil tomar decisiones terap-
éuticas en sujetos que ya han sido reanimados
de un episodio de FV pero lo verdaderamente
dificil es ir en sentido contrario, por los predicto-
res eléctricos suponer quiénes tendran la arritmia
para tomar la medida terapéutica antes del debut
y asi adelantarse a la muerte.

Ni en el laboratorio, con estudios complejos e
invasivos como la EEPC, existen marcadores
definitivos para estratificar riesgo. En nuestra
experiencia no resulté de gran utilidad, solo en el
15% de aquellos a quienes se practicod se indujo
la arritmia que origind el evento de MS. Esta baja
reproducibilidad es contradictoria en la literatura
segln la serie que se analice.®” Por otra parte, el
hecho de provocar la arritmia clinica en el labora-
torio, no permite suponer recurrencias futuras,
luego pierde valor para establecer prondstico de
recidivas, lo cual podria ser uno de los objetivos
de practicarla. De los 3 pacientes con FV repro-
ducible en el laboratorio, s6lo uno requirié cho-
que una vez implantado el dispositivo. De los 30
CDAI colocados, 11 pacientes han requerido
choque del equipo por recidivas de FV (habrian
fallecido de no haber contado con el equipo) y 19
no lo han empleado hasta este momento. Lla-
mamos la atencion sobre el paciente CFC, quien
present6 flutter ventricular y FV al paso de los
catéteres, que requirieron choque eléctrico exter-
no; con la estimulacién eléctrica no pudo inducir-
se arritmia alguna y después no ha requerido la
intervencion del CDAI. Ello da idea de lo muy
aleatorio que resulta la reproducibilidad o no en
el laboratorio.

Otro aspecto discutible es el solapamiento de
las canalopatias. La FVI tiene vinculos con los

signos de QT corto, de Brugada y de repolariza-
cion precoz. Algunas arritmias hereditarias com-
parten la base genética y existe solapamiento de
fenotipos, por  ejemplo: QT  corto-FVI-
repolarizacion precoz y se senala el aumento del
riesgo de eventos mayores si se asocian: repola-
rizacién precoz-FVI. 38101218

Recordemos algunas caracteristicas compar-
tidas entre estas entidades, tales como las altera-
ciones en los canales idnicos, las posibles ano-
malias estructurales (expresion fenotipica de la
alteracién estructural, causa de la anomalia es-
tructural o coexistencia). Las similitudes pueden
existir en los perfiles clinicos, el tipo de arritmia
ventricular maligna, el disparador (con frecuencia
una extrasistole ventricular con intervalo corto de
acoplamiento), las frecuentes recurrencias, la
dificultad para estratificar el riesgo del primer
evento o de las recidivas de arritmias ventricula-
res malignas, la eficacia de la quinidina en la FVI
y en los sindromes de Brugada y de QT corto. La
FVI puede ser indistinguible de la torsién de pun-
tas desencadenada por una extrasistole con in-
tervalo corto de acoplamiento. La quinidina (nor-
maliza el periodo refractario ventricular corto y
previene la FV), con frecuencia es el Unico farma-
co antiarritmico efectivo en la tormenta eléctrica.™
Resulta interesante la posible presencia de ano-
malias estructurales minimas en los portadores
de canalopatias, incluida la FVI. Ya se ha senala-
do en el sindrome de Brugada por Frustaci.”
Resulta dificil distinguir entre las anormalidades
estructurales y el espectro de Io normal y aun
cabrian varias posibilidades (asunto no totalmen-
te dilucidado): la anormalidad estructural se ex-
presa en alguno de estos fenotipos, la anomalia
de los canales lleva a alteraciones estructurales o
ambas coexisten.

Uno se pregunta si la repolarizacién precoz
constituye una subpoblacién de MS en cor sano
en si misma (ya ha sido encontrado un gen res-
ponsable) o es un signo premonitorio de FVI, por
su mayor frecuencia en este subgrupo que en el
control. La repolarizacion precoz, ées sindrome?,
ées signo premonitorio?, ése asocia con la FVI?,
écudl es el riesgo de FV si aquélla existe?, ées
una forma de peor prondstico de FVI mas que
una forma diferente. 8%

Es comun como hallazgo inocente y raro el in-
fortunado y arritmogénico. Se plante6 la asocia-
cion de la onda J y la elevacion del segmento ST
en las derivaciones inferolaterales en los pacien-
tes con FVI (patron de repolarizacidon precoz,
sindrome de Haissaguerre, en el 31% frente al 5%
en los controles), con tendencia al intervalo QT
corto, mayor frecuencia de arritmias y de tormen-
tas eléctricas, con mas riesgo a mayor amplitud
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de la J, sobre todo antes del inicio de la arritmia
maligna. La corriente prominente transitoria de
salida de K tiene un papel en los sindromes arrit-
mogénicos de la onda J. éPor qué no se en-
contré en nuestros casos?, quizas porque es un
fenébmeno cambiante que muchas veces no pue-
de "cazarse".®'?? Estudiamos una joven sin car-
diopatia estructural demostrable, reanimada de
un episodio de MS, con una onda J prominente
en DIl, DIl y aVF que aparecié inmediatamente
después del choque eléctrico externo y desapa-
recioé en poco tiempo, se le implanté CDAI. Existe
un subregistro pues no siempre se asiste al inicio
de la FV ni a los cambios prodrémicos de la repo-
larizacién, cuando flucttia la onda J.

En fecha reciente se ha informado por primera
vez el gen KCNJ8 ATP en un caso de FVI y repo-
larizacion precoz, no siempre encontrado en es-
tos sujetos.?’

Otro aspecto actual es el papel de las fibras
de Purkinje en el inicio y el mantenimiento de la
FV (reentradas, triggers o focos automaticos).??

En un paciente de esta serie se practicd la
ablacion de la extrasistole disparadora. La ectopia
ventricular tiene que ver en el origen de las arrit-
mias ventriculares y es muy importante poder
suprimirla, dados los grandes conflictos con el
empleo de los farmacos antiarritmicos. En 1986
se predijo que la supresién de las extrasistoles
ventriculares disparadoras mediante los antiarrit-
micos, fallaria para aumentar la sobrevida de
esos pacientes, tres anos después el CAST lo
demostré. En casos de ectopia y FV recurrente
una opcién es eliminar mediante ablacién con
radiofrecuencia las extrasistoles originadas en el
sistema Purkinje, procedimiento que se encuentra
en su infancia (20 informes en la literatura con
200 pacientes involucrados), de utilidad sobre
todo en los casos con recurrencias y extrasistoles
ventriculares disparadoras. Los estudios multi-
céntricos muestran que la ablacion de los blan-
cos extrasistélicos disparadores en la FVI, en
general con acoplamiento corto, disminuyen las
recurrencias.'®??* E| CDAI es la regla de oro pero
no previene ni es la cura; tampoco la ablacién lo
reemplaza pues pueden surgir nuevos disparado-
res a nivel de Purkinje o del tracto de salida del
ventriculo derecho o retornar los mismos.
Ademas, debe demostrarse que las extrasistoles
disparan la FV, de lo contrario se estaria come-
tiendo error semejante al realizado con los anti-
arritmicos en su momento: la eliminaciéon de las
extrasistoles por si mismas.'®?*

Una vez tomadas las medidas terapéuticas
adecuadas, no hubo fallecidos en la serie. Otra
cosa es la calidad de vida de estos sujetos jove-

nes, expuestos a las frecuentes complicaciones
inherentes al CDAI.

Las pruebas genéticas para el estudio de la
FVI resultan muy caras por el momento y adn no

son compensadas por su rendimiento y efectivi-
dad 4,5,15,21,25

CONCLUSIONES

La FVI es un diagnéstico de exclusion; los sig-
nos premonitorios y las recidivas son frecuentes;
la estratificacién de riesgo antes del debut es muy
dificil incluso con los métodos invasivos; las me-
didas terapéuticas logran la sobrevida.
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