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Resumen

Infroduccién: Cuba es un pais pequeno, pero la experiencia sobre las llamadas "canalopatias” no es despreciable.

Obijetivo: Exponer visiones actuales sobre tres entidades incluidas dentro de las llamadas canalopatias: sindrome de Brugada,
sindrome de QT largo vy fibrilacién ventricular idiopdtica, con las opiniones de expertos y la de los integrantes del Servicio de
Arritmias y Estimulacion Programada del Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular, con experiencia de mds de 25 anos en
estos temas.

Métodos: Se revisaron las bases de datos PubMed, SciELO, Science Direct y Google. Se realizd el andlisis de articulos originales,
revisiones, consensos, guias clinicas, y reportes de casos, en relacién con lo publicado sobre las tres entidades tratadas y la
confrontacién con experiencias propias de los autores. La inclusion de documentos tfuvo en cuenta su actualidad, asi como el
prestigio de las revistas y de sus autores. Las revisiones bibliogrdficas se han realizado durante mds de 5 anos. Se incluyeron
documentos elaborados por autores de prestigio, en revistas con impacto y articulos cubanos, incluidos los de los autores del
frabajo actual.

Conclusiones: Se han producido cambios conceptuales en varios aspectos en estas entidades: terminologia, fisiopatologia,
diagndstico, métodos de estudio, prondstico y tratamiento. Existen puntos de acuerdo, controversias y brechas del conocimiento
en temas muy actuales sobre los cuales se publica y se discute profusamente. Se exponen las experiencias de los autores. AUn no
se han cerrado los circulos de su entfendimiento.

Palabras clave: arritmias cardiacas; sindrome de Brugada; sindrome de QT largo, fibrilacidon ventricular; estimulacion eléctrica;
electrocardiografia.

Abstract:

Introduction: Cuba is a small country, but the experience regarding the so-called "channelopathies” is not negligible.

Objective: To present current views on three entities included within the so-called channelopathies: Brugada syndrome, long QT
syndrome, and idiopathic ventricular fibrillation, with expert opinions and those of the members of the Arrhythmia and Programmed
Stimulation Service of the Institute of Cardiology and Cardiovascular Surgery, with more than 25 years of experience in these topics.
Methods: The PubMed, SciELO, Science Direct, and Google databases were reviewed. Original articles, reviews, consensus
statements, clinical guidelines, and case reports were analyzed in relation to what has been published on the three entities
addressed, confronted with the authors’ own experiences. The inclusion of documents considered their timeliness, as well as the
prestige of the journals and their authors. Literature reviews have been conducted for more than 5 years. Documents prepared by
renowned authors, published in high-impact journals, and Cuban articles—including those authored by the current study’s
contribufors—were included.

Conclusions: Conceptual changes have occurred in several aspects of these entities: terminology, pathophysiology, diagnosis,
study methods, prognosis, and treatment. There are points of agreement, controversies, and knowledge gaps in very current topics
that are widely published and discussed. The authors' experiences are presented. The circles of understanding have not yet been
closed.

Keywords: cardiac arrhythmias; Brugada syndrome; long QT syndrome; ventricular fibrillation; electrical stimulation;
electrocardiography.

Introduccién

Cuba es un pais pequefio, pero la experiencia sobre las llamadas
"canalopatias" (CANALO), no es despreciable: se concentran
pacientes de todo el pais, enviados para su diagnostico, pronostico,
estudio electrofisiolégico, tratamiento medicamentoso, ablativo o
con dispositivos (cardioversor desfibrilador automéatico implantable
(CDAI) y terapia de resincronizacion) y su seguimiento por consulta
externa. El Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular de La
Habana, Cuba es centro nacional de referencia de pacientes con
arritmias ventriculares malignas (AVM) y episodios de muerte stibita
(MS). Aqui se exponen algunas opiniones de expertos
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internacionales y también la experiencia de los autores, conceptos y
filosofia para enfrentarlas.

En el campo de las CANALO se ha logrado un gran desarrollo y
existen hechos trascendentales, algunos ya descritos, que han tenido
que esperar afos hasta concederles su verdadero valor; otros se han
entendido recientemente, y otros tantos seran aclarados en el futuro,
porque es un campo abierto a lo que pudiera surgir y atin no se ha
cerrado su circulo de entendimiento. Ello explica que estas entidades
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se discutan ampliamente en los congresos y en las publicaciones
cientificas.

Existen algunos hallazgos comunes a las CANALO: la disfuncion de
los canales i6nicos afecta la estructura, la arquitectura y la funciéon
de los cardiomiocitos, pero no es lo tinico, también se presentan
alteraciones en las proteinas y sarcoméricas; no son entidades
exclusivamente eléctricas y funcionales, son organico-funcionales,
algunas con sustratos arritmogénicos e incluso posibilidad de ser
ablacionados; la existencia de puntos comunes entre las CANALO y
las cardiomiopatias (CMP); la magna importancia del simple
electrocardiograma (ECG) para su diagndstico, prondstico y
tratamiento; los signos premonitorios que influyen en su prondstico;
el solapamiento de algunas de ellas; lo dificil de estratificar riesgo; el
valor real de la estimulacion eléctrica programada (EEPC) y la
importancia de las OMICS( genomics, epigenomics, proteomics,
glicoproteomics, lipidomics, metabolomics), el test genético, la
resonancia magnética nuclear y el mapeo de alta densidad.

Desarrollo

Sindrome de Brugada

Pocas entidades han sufrido tantos cambios sustanciales en tan
relativo poco tiempo como el sindrome de Brugada (SBr): concepto,
diferencia entre signo y sindrome, fisiopatologia, diagnostico,
caracteristicas electrocardiogréficas, interpretacion del polifasismo
en V1 V2, subregistro y suprarregistro, fenotipo tardio, necesidad de
reclasificarla como entidad organico funcional, fenocopias,
predominio de los asintomaticos en los sujetos diagnosticados
recientemente, determinacion de la carga de Brugada, alteraciones
estructurales que antes se negaban, no concebirla como una
CANALOQ pura, existencia de areas cardiomiopéaticas, inclusién en la
clasificacion de las CMP, valor real de la EEPC y de las pruebas
farmacolégicas, episodios autolimitados de fibrilacion ventricular
(FV), menor frecuencia de AVM y pronéstico menos sombrio en los
pacientes diagnosticados en los tltimos tiempos; solapamiento con
otras CANALO, importancia de la resonancia magnética nuclear,
estratificacion de riesgo, causas inflamatorias, infecciosas y
genéticas, utilidad de la quinidina, ablacion de disparadores y de
sustratos, y MS arritmogénica o por disfuncién mecanica.:2:3:4)

En Cuba se realizo el Registro Nacional de SBr, con 133 pacientes en
un cierre, hoy existen otros casos que no aparecen incluidos; ademas
se formo parte del Registro Internacional elaborado por los Brugada.
Se han presentado o publicado los resultados de la experiencia del
servicio en eventos nacionales e internacionales y en 28
publicaciones nacionales y extranjeras (la primera de ellas en el afio
2000).

Existe una avalancha de literatura sobre esta entidad; habra que
seleccionar qué se lee y qué se desecha. Se trata de un modelo de
aprendizaje aplicable a otras entidades, en la cual un modesto ECG
tiene gran valor diagndstico y pronoéstico. Sin embargo, los circulos
de su conocimiento atin no se han cerrado.

Es importante la terminologia empleada: signo de Brugada en los
sujetos asintomaticos y SBr, si ha habido sincopes o episodios de MS.
El conflicto es cuando un signo va a evolucionar a sindrome o si se
quedara siempre en signo: no suele haber episodios previos que
alarmen, el debut es inesperado, contrario a lo que sucede en el
SQTL, con eventos sincopales previos a un episodio de MS. Se
considera que los pacientes con el patrén tipo 1 espontineo se
diagnostican como SBr (descartadas las llamadas fenocopias),
asintomaticos o no. Aquellos con el patrén inducido por fairmacos,
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deben tener sintomas (sincope, MS recuperada, fibrilacion auricular,
trastornos de la conduccion, respiracion agonica nocturna, historia
familiar de MS antes de los 45 afios, con autopsia negativa), mas
circunstancias sospechosas de la entidad para diagnosticarlos como
portadores del sindrome.(

El ECG periférico es fundamental para el diagnostico e, incluso, para
el pronéstico de la entidad, siempre que no se cometan errores:
interpretar como Brugada cualquier polifasismo en Vi V2 o el
supradesnivel de ST, que no es especifico de una entidad sino puede
reflejar varias enfermedades del ventriculo derecho.

El signo puede ser manifiesto (permanente o intermitente), oculto
(solo demostrable mediante pruebas farmacoldgicas), sospechoso,
alternante, mal interpretado o tratarse de fenocopias, que deben
excluirse (situaciones que provocan un signo o patrén de Brugada sin
ser el verdadero sindrome): bloqueo de rama derecha atipico, infarto
agudo del miocardio (maés los del ventriculo derecho), pericarditis,
miopericarditis aguda, derrame pericardico, distrofia muscular de
Duchenne, tromboembolismo pulmonar, aneurisma disecante de la
aorta, trastornos de los sistemas nerviosos central y auton6mico,
ataxia de Friedreich, hipertrofia ventricular izquierda, displasia
arritmogénica del ventriculo derecho, hipotermia, repolarizacién
precoz, compresion mecanica del tracto de salida del ventriculo
derecho (TSVD), tumor mediastinal, pectus excavatum, pos-
cardioversion eléctrica, hiperkalemia, hipercalcemia, intoxicacion
por cocaina y alcohol, fArmacos antiarritmicos, antianginosos y
psicotrépicos y pos-COVID. Se debe escapar de un subregistro de
Brugada, pero también de un suprarregistro.

El ECG puede mostrar signos eléctricos premonitorios asociados o
que impliquen mayor riesgo: TpicoTfinal, fragmentacién, muescas,
repolarizacién precoz, fibrilacién auricular, onda épsilon y otros.
Como marcadores electrocardiograficos de riesgo de AVM y de MS
se sefialan: intervalo PR mayor de 200 ms; duracién del QRS mayor
de 120 ms; S ancha y grande en DI; TpicoTfinal mayor de 77 ms; onda
R mayor o igual a 0,3 mv en aVR o R/q mayor o igual a 0,75;
repolarizacion precoz en derivaciones inferiores y QRS fragmentado
en precordiales derechas.(©®

El SBr ha sufrido cambios, como otras CANALQ, con modificaciones
conceptuales trascendentes. Hoy se le considera una entidad
orgénico-funcional (no enfermedad eléctrica pura, funcional), con
cambios estructurales tales como fibrosis, edema, necrosis, aumento
del colageno, miocarditis, apoptosis, inflamacién, aneurismas,
adiposis, 4areas cardiomiopaticas TSVD, con alteraciones
sarcoméricas (propias de una CMP, con fuertes vinculos entre esta y
las CANALO). Puede tratarse de un corazén normal con un miocito
anormal. Actualmente la entidad se interpreta como: CMP genética
primaria, miopatia eléctrica, disfuncién eléctrica primaria o
enfermedad cardiogenética. No solo se afectan los canales i6nicos,
puede originarse disfuncién mecanica; se requiere reclasificarla y se
incluye en las clasificaciones de las CMP.(7:8:9:10.11,12,13,14,15)

En ocasiones posee un sustrato anatémico en el TSVD, que se ha
eliminado con aplicacién de radiofrecuencia, desaparicion del signo
electrocardiografico y disminucién o supresion de las AVM. Las
causas del SBr pueden ser genéticas, infecciosas o inflamatorias (en
las dos ultimas la conducta terapéutica varia, se solucionan sin
necesidad de CDAI). Las formas genéticas suelen manifestarse
tardiamente (fenotipo tardio; la enfermedad se evidencia con méas
frecuencia a los 20 o0 30 afios, pues a la mutacion del gen se agregan
factores ambientales (drogas, estrés, sueho, fiebre, tono vagal,
digestion, vomitos). Al fenotipo clinico se suman sistemas biolégicos,
las llamadas OMICS: genomics, epigenomics, proteomics,
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glicoproteomics, lipidomics, metabolomics. Este campo se ha
desarrollado notablemente en el presente, con un futuro
prometedor. (7:8:9:10,11,12,13,14,15)

La utilidad real de la EEPC en los pacientes asintométicos es una de
las grandes controversias: existen dos escuelas, la que basa la
conducta terapéutica (CDAI) en los resultados de la EEPC y la que
argumenta los posibles falsos negativos y falsos positivos, aun con
protocolos uniformes y estandarizados. Se trata de AVM
inespecificas que pueden provocarse en el laboratorio y no existir en
la vida real y viceversa (no reproducirse en el salén y si en la clinica),
incluso puede haber cambios en la reproducibilidad de la arritmia en
distintos momentos.

En el Servicio de arritmias y estimulacion eléctrica programada del
Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular de La Habana,
Cuba, donde se ubican los autores, se sigue la segunda conducta: no
basar el tratamiento de los asintomaéticos en los resultados de la
EEPC (falsos positivos y falsos negativos), sino seguir observacion
estrecha y métodos de estudio no invasivos. Su papel quedaria para
ablacionar otras arritmias, si existieran.(3:16)

¢Cuéles son las razones para no realizar siempre la EEPC en el
Brugada asintomético? La mayor parte de los pacientes con el patréon
de Brugada, asintomaticos, permanecen asi durante su seguimiento.
En el 75 % de los sintomaticos el paro cardiaco (PC) es la primera
manifestacion clinica, no hay duda en cuanto al tratamiento; la EEPC
quedaria para predecir riesgo en los asintomaticos, pero una FV
inducible en el laboratorio no significa obligadamente que habra una
FV espontanea. La FV inducible es marcador de riesgo, pero pobre
predictor de riesgo.

En los Brugada sobrevivientes de PC, la FV es tres veces mas
inducible en la EEPC que en los asintométicos; sin embargo, no
resulta igual predictor de riesgo en pacientes con bajo promedio de
eventos. El 42 % de la FV inducible en pacientes sin PC contrasta con
los pocos eventos de FV espontinea. En los sujetos diagnosticados
hoy, el valor prondstico del estudio es limitado y el perfil de la
entidad es mas benigno de lo planteado con anterioridad. Un perfil
de bajo riesgo en la EEPC es mas confiable de que no haya arritmia
clinica, pero uno de alto riesgo (AVM inducible) puede ser un falso
positivo (Ia FV inducible en el laboratorio no siempre predice eventos
arritmicos en la clinica).(:2,:4,16)

En sujetos sanos la FV inducible resulta limitada por razones éticas,
se presenta del 6 al 42 %, mas el estudio se interrumpe, si aparece
taquicardia ventricular polimoérfica (TVP) no sostenida, pues se trata
de evitar choques. El riesgo de una FV espontinea es semejante, sea
inducible o no, en la EEPC. En resumen, en los asintométicos el score
de riesgo por la EEPC no predice el verdadero riesgo.(®

Se discute como Brugadofobia el temor a la inducibilidad de FV en
los asintomaéticos, se presenta més que en otras CANALO, lo cual se
explica porque los eventos suelen ocurrir durante el suefo. Los datos
estan al alcance de todos en Internet y no siempre son bien
interpretados, no hay eventos previos alarmantes, y se tiene la
posibilidad cercana de un CDAI, no siempre necesario.

El valor de la EEPC en sujetos de alto riesgo es limitado, inducible o
no en el laboratorio, se sabe lo que debe hacerse. En los de bajo
riesgo, también es limitado si se induce o no (falsos positivos y
negativos).

Otros estudios pueden ser ttiles: las pruebas de esfuerzo, las
farmacolégicas (hoy no se les da igual valor), el electrocardiograma
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de sefiales promediadas y en lugar destacado la resonancia
magnética nuclear, que puede confirmar alteraciones estructurales
no apreciadas por otros métodos e incluso la extension de un sustrato
arritmico progresivo en el tiempo.4.17)

La mayor parte de los pacientes diagnosticados hoy en dia son los
asintomaticos y ellos reciben el mayor nimero de CDAI, cuestion
alarmante, porque <¢habra dispositivos que se implantan
innecesariamente?

Hoy la entidad tiene un prondstico menos sombrio (AVM y MS) que
lo considerado con anterioridad, lo cual ha sucedido con otras
enfermedades como la CMP hipertréfica. Ello se explica porque
cuando una enfermedad empieza a conocerse y a estudiarse, se
reciben los casos de mayor gravedad, lo cual se estabiliza con el
tiempo, cuando también llegan casos menos severos.

En el SBr las recidivas son frecuentes, por lo que ya diagnosticado,
debe tomarse la conducta indicada con prontitud, pues existe
amenaza de un segundo evento y la recuperacién extrahospitalaria
exitosa de un PC es baja. La muerte de los pacientes con SBr puede
ser de origen arritmogénico o por disfuncién mecanica.

Con frecuencia se encuentra solapamiento de CANALO, al SBr se
suman otras como la repolarizacién precoz, la fibrilacion auricular,
el sindrome de QT corto y otras.

El riesgo en los sintomaticos resulta evidente, pero en los
asintomaticos es fundamental y muy dificil estratificarlo, solo a veces
se puede acercar a la realidad atin con los métodos descritos, incluida
la EEPC. El riesgo de FV recurrente en quienes debutaron con PC
reanimado es de un 48 % a los 10 afios. El riesgo de eventos
arritmicos en aquellos con sincope de posible causa arritmica o no
determinada, es cuatro veces mayor que el de los asintomaticos, con
una frecuencia de eventos de un 0,5 % anual. La estratificacion de
estos pacientes es un verdadero desafio clinico, un patrén tipo 1
espontaneo y otros marcadores (patrén de repolarizacién precoz y
fragmentacion del QRS) se han asociado con un mayor riesgo. En
pacientes con riesgo intermedio, la utilidad de las puntuaciones de
riesgo es baja.(1819,20)

En la telemetria del CDAI se observan eventos de FV autolimitados,
el equipo se prepara para disparar y, al redetectar, no lo hace pues la
arritmia se autolimit6. La FV en las CANALO no tiene una evolucion
idéntica a la vista en pacientes con cardiopatia estructural clésica.

El tratamiento esté claro en los sintomaticos: CDAI, asociado o no a
la quinidina, ablaciéon de los disparadores de las AVM o del sustrato
arritmico en algunos casos. El conflicto es con los asintomaéticos;
algunos investigadores se basan en los resultados de la EEPC para
implantar o no un dispositivo, otros ni siquiera la indican, hacen un
seguimiento estrecho y valoraciones no invasivas. En el primer
grupo, a veces se colocaran CDAI innecesarios (recordar las
frecuentes complicaciones del equipo); en el segundo, puede haber
muertes durante la espera (menos frecuente). La conducta a seguir
queda por el médico, siempre en comunicaciéon estrecha con el
paciente y familiares. Algunos propugnan el empleo de quinidina, los
autores tienen buena experiencia con este farmaco en el SBr, para
disminuir las recidivas y para resolver una tormenta eléctrica.:18)

La conducta que se sigue en el Servicio de arritmias y estimulacion
eléctrica programada es la siguiente: pacientes con SBr
(sintométicos) no se realiza EEPC, se coloca CDAI asociado o no a
quinidina y se efecttia ablacion de otras arritmias, si es necesario. A
los asintomaéticos se le realizan pruebas no invasivas para estratificar
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riesgo (electrograma de sefiales promediadas, pruebas de esfuerzo y
farmacolodgicas, telemetria, resonancia magnética nuclear), no se
efecttia EEPC para decidir conducta terapéutica (implantacién o no
de CDAI), EEPC y ablacion, si existen arritmias asociadas. No se
cuenta con test genético, no se han ablacionado disparadores de las
AVM [extrasistoles ventriculares (EV) del TSVD y de Purkinje] ni del
sustrato arritmogénico del TSVD (posibilidad que existe en pocos
laboratorios) (fig. 1).
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Fig. 1 — Paciente con episodio aislado de taquicardia auricular,
tratado con quinidina (suspendida después). Asintomatico, sin
arritmia ventricular maligna. Signo o patréon de Brugada manifiesto

intermitente, intervalo QT corto, estimulacién eléctrica programada
negativa. No recibe tratamiento, buena evolucién.

Sindrome de QTL

Se trata de una entidad pionera en diversos aspectos, dentro de las
CANALO, la primera en: su descripcion (1957), Registro
Internacional, test genético, precision de su historia natural,
descripcion de genes modificadores y variados fenotipos y genotipos.

Debe distinguirse el SQTL [sincopes, torsion de puntas (TdP),
episodios de MS, PC], del signo de QT largo (asintomaticos, que
pueden no requerir tratamiento). Sus causas pueden ser congénitas
y adquiridas (las més frecuentes, por el empleo de firmacos
antiarritmicos o propiciado por otros farmacos). En las adquiridas
puede existir susceptibilidad genética y cierta relaciéon con las
congénitas. A diferencia del SBr, se presentan datos de alarma e
historia de sincopes previos a un PC.

Schwartz, gran estudioso de la entidad, hablé hace afios de la
presencia de alteraciones estructurales, solo después de mucho
tiempo se reconocié el hecho y se demostraron anomalias por
ecocardiograma y, especialmente, por resonancia magnética
nuclear.(1.22)

La TdP es la arritmia mas frecuente en el SQTL, existe un subregistro
originado por: episodio autolimitado, degeneracion en FV y MS,
llegada del paciente en FV al cuerpo de guardia precedida por TdP
que no se vio, registro de pocas derivaciones (la arritmia puede verse
en alguna, no en todas) y derivaciones cortas que no permiten
observar la verdadera torsion.

Es necesario distinguir entre la verdadera TdP (true, relacionada con
intervalo QT largo, forma congénita) y la pseudo TdP sin QT largo.
La conducta terapéutica difiere notablemente, proscrita la quinidina
en la primera y recomendable en la segunda. Para saber si se trata de
una u otra variedad, se determinan los intervalos QTc y el de
acoplamiento de la EV que desencadena la TdP, esto es valido para
la TVP en general. No todo QT largo origina TdP ni toda TdP es
causada por QT largo.223) En 1994 Leenhardt describié la mala
reproducibilidad de 1a TdP en la EEPC, existen pacientes con registro
de la arritmia, irreproducible en el laboratorio.24

http://www.revcardiologia.sld.cu \

S® ecim

El tratamiento del SQTL puede ser: marcapaso asociado a beta
bloqueadores (propranolol de preferencia), CDAI en algunos casos;
dltimamente se ha realizado ablacién de un sustrato epicéardico del
ventriculo derecho.(21.25:26) No todo SQTL requiere un dispositivo
CDALI, es peligroso que se escape el diagnostico de SQTL (puede
costar la vida), pero hacer diagnosticos errados o tomar una
conducta terapéutica inadecuada, arruina la vida.

Conducta en el Servicio de arritmias y estimulacion eléctrica
programada: portadores de SQTL congénito (sincopes, episodios de
TdP, FV, MS), no se practica EEPC, se implanta marcapaso y se
administra propranolol, solo en algunos casos se coloca CDAI. No se
cuenta con test genético ni se ha realizado ablaciéon del sustrato
arritmogénico epicardico del ventriculo derecho (posibilidad que
existe en pocos laboratorios) (fig. 2).
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Fig. 2 — Trazado superior: nifia con sincopes, recuperada de paro
cardiaco; ECG con QT largo a expensas del segmento ST (variedad 3
de sindrome de QT largo, en otros trazados se observan variedades 1
y 2). Telemetria: rachas de torsién de puntas y de fibrilacion
ventricular, extrasistolia ventricular con intervalos variables de
acoplamiento. True torsiéon de puntas. Se implant6 marcapaso
asociado a propranolol, buena evolucion. Trazado inferior: paciente
con sincopes, reanimada de paro cardiaco; ECG con intervalo QT
normal, extrasistole ventricular con intervalo corto de acoplamiento,
relativamente estrecha para ser ventricular (originada en Purkinje),
desencadena torsion de puntas autolimitada. Pseudo torsiéon de
puntas. Se coloco cardioversor desfibrilador automatico; tuvo un
episodio aislado de fibrilacion ventricular, resuelto por el dispositivo.

Fibrilacion ventricular idiopatica

Se define como una FV, con exclusion de enfermedades conocidas:
cardiaca, respiratoria, metabdlica, toxicolégica, isquémica, displasia
arritmogénica de ventriculo derecho, CMP dilatada e hipertrofica,
miocarditis, sarcoidosis, enfermedades congénitas, primarias
(sindromes de Brugada, de QT corto, de QT largo, de repolarizacion
precoz y TVP catecolaminérgica). Esta definicién se ha establecido
por diversas sociedades: European Heart Rhythm Association,
Heart Rhythm Society, Asian Pacific Heart Rhythm Society (expert
consensus en sindromes arritmogénicos hereditarios).®
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La FVI representa aproximadamente el 10 % de los pacientes
rescatados de PC y del 14-23 % de la MS cardiaca en jovenes. Es la
arritmia que con mayor frecuencia conduce a la MS cardiaca y el 10
% de los reanimados sin enfermedad cardiaca obvia. Se trata de un
diagnéstico misterioso, aclarado luego (con apariciéon de signos
eléctricos intermitentes no presentes antes) o nunca y deslizante (el
30 % transita hacia otra subpoblacion durante el seguimiento del
paciente), con recurrencias frecuentes y test genético descrito, un
mosaico de patologias heterogéneas con necesaria exclusion de
entidades estructurales y eléctricas especificas. Se trata de un
término descriptivo, de "trabajo", inicial, excluyente y deslizante, que
puede cambiar durante el seguimiento.(27:28:29.30)

La FVI se considera como: CMP subepicardica del ventriculo
derecho, dentro del espectro de CMP subepicardica sutil. La CMP
expande su campo y en la FVI se han descrito alteraciones
estructurales del TSVD, anormalidades focales de excitacion,
conduccién y repolarizacion y focos de Purkinje o miocardicos con
anormalidades subclinicas, variedad de alteraciones que afectan la
funcién celular de Purkinje, ectopia que dispara o es sustrato de
arritmias, enfermedad celular o intercelular (gap junctions) y
alteraciones estructurales miocardicas, cardiomiopaticas (fibrosis,
adiposis, inflamacién) como sustrato de recidivas de la FV. Se
observan pequenas areas en diversos sitios (epicardicos con mas
frecuencia), con variados procesos patologicos genéticos o
adquiridos que afectan la conectividad celular y la estructura tisular,
como la CMP, la miocarditis o la adiposis. Las alteraciones
epicardicas del ventriculo derecho semejan las del SBr y la displasia
arritmogénica del ventriculo derecho y las del ventriculo izquierdo
posterolateral, son semejantes a las vistas en la miocarditis y en la
CMP adquirida o genética.(.10:11.12,13)

Sobre la FVI atn existen discrepancias en cuanto a su definicion,
diagnostico, seguimiento y evoluciéon. Deben excluirse las demas
causas de FV (estructurales, eléctricas, otras CANALO, empleo de
farmacos antiarritmicos). Se considera deslizante porque puede
cambiar de subpoblacion durante el seguimiento (por ejemplo,
aparecer signos electrocardiograficos no vistos antes, porque suelen
ser intermitentes o minimos). Esto ocurre en el 33 % de los pacientes,
deja de ser una FVI y pertenece ahora a otra subpoblacion especifica.
Su diagndstico ha evolucionado; entidades previamente
consideradas como tal han transitado a lo largo del tiempo a otras
subpoblaciones: muerte subita (MS) cardiaca, cardiomiopatia
hipertréfica, displasia arritmogénica del ventriculo derecho, short
coupled sc/FVI, scTdP, sindrome de repolarizaciéon precoz, SBr,
sindrome de QT corto, TVP catecolaminérgica, SQTL y otras que
puedan surgir (ejemplo de dialéctica pura). A cambio, han entrado
otras al grupo de la FVI, causas genéticas ligadas al DPP6 y al
scTdP.()

En estos pacientes pueden realizarse pruebas de esfuerzo, test de
epinefrina o con bloqueadores de Na* y resonancia magnética
nuclear. Aun con pruebas normales, sin EEPC, pero fuerte sospecha
de FVI, en ocasiones, se coloca un CDAI (seria una conducta
instintiva). El mapeo de alta densidad endo- y epicardico se utiliza
para identificar  electrogramas, areas cardiomiopéticas
microestructurales, sustratos para la reentrada de una FV, con
posibilidad de una ablacién posterior, aunque es un procedimiento
riesgoso.(30:31)

La FV inexplicada puede presentar anormalidades de conduccion y
repolarizacion (SQTL, sindrome de repolarizacién precoz), no
detectadas. Puede haber un disparador ect6pico no documentado u
originado por drogas, fiebre, alteracién del sistema nervioso
auténomo, hipokalemia, que provocarian una FV recurrente o
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evidenciarse por un test genético. Para hablar de verdadera FVI, éno
debe haber anormalidad miocéardica de Purkinje ni del ventriculo
izquierdo?(27:28)

Es importante caracterizar el fenotipo y la variedad genética para
estratificar riesgo e instituir tratamiento. La Ito (corriente transitoria
de salida de K) solo aumenta en Purkinje, se produce un gradiente de
repolarizacién local creado por el miocardio ventricular vecino,
ectopia local, scEV, reentrada en la fase 2 y FV. El aumento de la Ito
origina una profunda fase 1 del potencial de accion, con scEV'y scTdP
dependientes de la corriente transitoria de salida de K en las fibras
de His y de Purkinje.(2829)

¢Por qué tiene indicaciéon la EEPC en una aparente FVI? Podria
tratarse de otras entidades y la conducta variaria absolutamente, por
ejemplo: taquicardia supraventricular rapida sin conduccion
anterograda por una via accesoria, PC, induccién de una taquicardia
ortodrémica por via oculta (con isoproterenol), ablacion y se evitaria
un CDAI innecesario; FV por fibrilacién auricular rapida con
conduccién anter6grada por una via accesoria inaparente
(descubierta con adenosina); FV por taquicardia ventricular
idiopética rapida, PC (presente con isoproterenol); taquicardia
ventricular por reentrada rama-rama, inducida en la EEPC. Esta no
estd indicada en la TVP catecolaminérgica, pues no son inducibles la
taquicardia bidireccional ni la TVP.(32)

La EEPC resulta parte integral en el estudio de la FVI, no ha perdido
su utilidad para el diagnoéstico de su mecanismo, su ablacibn,
presencia de desdrdenes genéticos, estratificacion de riesgo y como
guia del tratamiento farmacolégico.

En cuanto a la conducta terapéutica: CDAI, asociado o no a
quinidina, ablacién de las EV originadas en el TSVD o en Purkinje
(disparadoras de TdP y FV), procedimiento realizado por primera
vez por Haissaguerre(33) en un paciente con FVI y luego aplicado en
otras CANALO.

Se ha descrito un nuevo fenotipo dentro del amplio espectro de las
AVM: la s¢/FVI, EV con intervalo corto de acoplamiento que dispara
la arritmia. Es importante precisar este dato, se ve con mayor
frecuencia en la variedad sc (que puede ser originada por
bloqueadores de canales de Na+), aunque también puede tratarse de
una long coupled (acoplamiento largo)EV o de una not so short
(intervalo no tan corto)EV, segun se localice en la rama ascendente o
cima de la onda T (intervalo ultracorto), en la rama descendente (not
so short) o al final de la onda T (long coupled). La sc/FVI se plantea
como un fenotipo particular o subgrupo de la FVI genética, algunos
discuten la entidad recién propuesta, por no haber un fenotipo
especifico, signos eléctricos distintivos ni un sustrato genético
especifico.(34:35:36.37.:38.39)

En la serie de los autores, se encontraron algunos datos a destacar:
predominio de las scEV con intervalo de acoplamiento muy corto,
alrededor de 220 ms; intervalos ultracortos y cortos, sumados, en el
66%; tormenta eléctrica en el debut en la tercera parte de los casos;
TdP precediendo la FV en la mitad de la serie (por esta alta frecuencia
Belhassen plantea hablar de scTdP/FV o scTVP/FV); diagnodstico
realizado en el debut de la arritmia (se document6 la EV disparando
la FV, al llegar el paciente de urgencia, cuando lo mas frecuente es
que se precise en las recidivas de la telemetria, sujetos con CDAI ya
colocado). Se estudi6 una FVI familiar (madre e hijo), entidad
excepcional por su rareza en el mundo y Gnico caso en Cuba, con
scTdP/FV, la madre fallecida (sin CDAI) y el hijo vivo con CDAI y
quinidina.“o41
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Conducta en el Servicio de arritmias y estimulacion eléctrica
programada: métodos de estudio para excluir otras subpoblaciones
especificas (estructurales, eléctricas, otras CANALO y fenocopias).
Confirmado el diagndstico de FVI, no se realiza EEPC (cuestién a
valorar en el futuro) y se coloca CDAI asociado o no a quinidina. No
se cuenta con test genético ni se han ablacionado las EV disparadoras
de la AVM (fig. 3).

v
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Fig. 3 — Paciente con sincopes, estudio Holter con long-coupled-
extrasistole ventricular que desencadena fibrilacion ventricular
autolimitada, no advertida por la paciente. Se coloco cardioversor
desfibrilador automatico asociado a amiodarona (suspendida
después). Buena evolucion.

Conclusiones

Se han producido cambios conceptuales en diversos aspectos de
estas entidades, y se ha logrado un gran desarrollo en su
entendimiento, aunque persisten controversias y distintos puntos de
vista. El EKG es la llave para su diagnoéstico, con otros estudios
fundamentales como la resonancia magnética nuclear, el test
genético, los sistemas biol6gicos y el mapeo de alta densidad. Existen
controversias en cuanto a la utilidad de la estimulacion eléctrica
programada en los asintomaéticos, la estratificacién de riesgo y la
conducta a seguir. Se trata de entidades orgéanico funcionales, con
puntos comunes con las cardiomiopatias y solapamientos frecuentes.
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