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RESUMEN

Con este taller pretendemos: conocer la incidencia y las causas de
la muerte stbita en la edad pedidtrica; los datos clave de la histo-
ria clinica, antecedentes personales y familiares y exploracion, que
pueden ser premonitorios de muerte subita cardiaca; recordar los
hallazgos electrocardiograficos de patologia cardiaca que predis-
ponen a muerte stbita y que todo pediatra debe ser capaz de
detectar; conocer la utilidad del estudio genético en la prevencidn
de la muerte subita cardiaca; conocer las estrategias de prevencidn
de muerte subita en la edad pedidtrica: cuando, a quién y cémo;
recordar la importancia esencial del pediatra en la prevencion de
la muerte subita.

INTRODUCCION

La muerte subita (MS) se define como la muerte abrupta e ines-
perada en ausencia de anomalas cardiovasculares conocidas.

La MS cardiaca (MSC) en pediatrfa es por fortuna un hecho muy
poco frecuente, pero al ser un acontecimiento absolutamente
inesperado y de consecuencias devastadoras se deben buscar
estrategias basadas en la evidencia que permitan prevenir estos
eventos de una manera coste/efectiva.

El papel del pediatra de atencidn primaria es trascendental e in-
sustituible en la deteccion de nifios con riesgo de MS.
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Se discuten datos de la historia clinica, los antecedentes
personales y familiares, la exploracion y el electrocardio-
grama que constituirdn el decdlogo para la prevencion
de la MSC, que todo pediatra deberfa conocer:

INCIDENCIA Y ETIOLOGIA

Excluyendo el sindrome de muerte subita del lactante,
que tiene una incidencia aproximada de 1-1,5/1000 lac-
tantes, la MS es un evento poco frecuente en la edad
pedidtrica.

La incidencia de MS en nifios v adolescentes oscila entre
08y 6,2/100 000 personas/afio’. £l 90% son de origen
cardiovascular’ por lo que es tedricamente posible iden-
tificar a los pacientes en riesgo antes del evento y pre-
venirlo.

Las causas que predisponen a MSC en la edad pedidtri-
ca y adolescencia se muestran en la Tabla |

Aunque la frecuencia de las distintas causas de MSC en
la edad pedidtrica y adolescencia varfa segin los distintos
autores, entre las mds frecuentes se encuentran la mio-
cardiopatfa hipertrdfica (25%), miocardiopatfa arritmo-
génica del ventriculo derecho (20%), anomalias corona-
rias (12%), sindrome QT largo (20%) y miocarditis 12%",

CAUSAS CARDIACAS QUE PREDISPONEN
A MUERTE SUBITA

. Alteraciones estructurales/funcionales

I. Miocardiopatia hipertréfica. Es la causa mds
frecuente de MSC en menores de 30 afios” estimandose
la prevalencia hasta el 1/500 en los aduttos jévenes. La
MCH es a menudo clinicamente silente, pero el ECG
puede mostrar hipertrofia ventricular izquierda o ano-
malias de la onda T. La MSC suele estar desencadenada
por el esfuerzo y es habitualmente secundaria a arritmias
ventriculares malignas.

Tabla 1. Causas cardiacas que predisponen a muerte
stbita
Alteraciones estructurales / funcionales

[. Miocardiopatia hipertrdfica®

2. Anomalias de las arterias coronarias

3. Ruptura adrtica / Sindrome de Marfan*

4. Miocardiopatfa dilatada o restrictiva*

5. Miocarditis

6. Obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquierdo
7. Prolapso de la vélvula mitral

8. Enfermedad aterosclerdtica de las arterias coronanias
9. Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho*
10. Postoperatorio cardiopatfa congénita

Causas eléctricas

[, Sindrome de QT largo*

12, Sindrome de Wolff-Parkinson-White

I3, Sindrome de Brugada*

14. Taquicardia ventricular polimdrfica catecolaminérgica
[5. Sindrome de QT corto*

16, Blogueo cardiaco completo

Otras causas

I7. Drogas y estimulantes (cocafna)
18. Hipertension pulmonar primaria*®
19. Commotio cordis.

(*)de origen familiar/genético

2. Anomalias de las arterias coronarias. En
EEUU. las anomalias de las arterias coronarias son la
segunda causa mds frecuente de MSC en los jovenes.

3. Ruptura aértica / Sindrome de Marfan. El 25%
de pacientes presentan afectacion cardiovascular duran-
te la edad pedidtrica incluyendo dilatacién de la raiz
adrtica con riesgo de diseccidn adrtica, poco frecuente
en la infancia pero de importancia en la adolescencia.

4. Miocardiopatia dilatada o restrictiva. La mio-
cardiopatfa dilatada se caracteriza por dilatacidn ventri-
cular y disminucion de la funcidn sistdlica. Hay formas
adquiridas secundarias a isquemia, miocarditis o téxicos
y formas hereditarias, por lo general como un rasgo
autosémico dominante con penetrancia variable.

5. Miocarditis. La miocarditis se ha encontrado con
frecuencia en la necropsia de los pacientes con muerte
subita de causa desconocida. Puede no haber sintomas
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previos o aparecer sintomas de insuficiencia cardfaca o
hallazgos sutiles, como una frecuencia cardiaca elevada.

6. Obstruccion del tracto de salida del ventricu-
lo izquierdo. La estenosis adrtica valvular estd relacio-
nada cldsicamente con la MSC en los nifios. Una historia
previa de sincope, dolor tordcico o hipertrofia ventricu-
lar izquierda con signos de obstruccidn severa son fac-
tores de riesgo para la misma.

7. Prolapso de la valvula mitral. £l prolapso severo
de la vélvula mitral se asocia con arritmias y fibrilacién
auricular que pueden evolucionar hasta producir paro
cardfaco y MSC. No esté claramente definida la relacion
causa-efecto entre el prolapso mitral y las arritmias, por
lo que también se postula que la MSC sea secundaria a
la insuficiencia mitral grave o a la insuficiencia cardiaca
congestiva que estos pacientes pueden terminar desa-
rrollando.

8. Enfermedad aterosclerética de las arterias
coronarias. En raras ocasiones puede aparecer enfer-
medad arterial coronaria adquirida precoz en menores
de 30 afios. La predisposicién familiar junto con otros
factores de riesgo puede conducir a episodios coronarios
por aterosclerosis.

9. Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo
derecho. La displasia o miocardiopatfa arritmogénica
del ventriculo derecho (DAVD/MAVD) es la causa mds
frecuente de MSC en deportistas jévenes en ltalia’, La
presentacién clinica se produce normalmente en la
adolescencia temprana y la edad adutta. Es una miocar-
diopatia hereditaria y progresiva que se caracteriza por
el reemplazo graso v fibroso del miocardio, causando
adelgazamiento de la pared libre del ventriculo derecho
e inestabilidad eléctrica. Pueden aparecer arritmias ven-
triculares que a menudo son provocados por el ejercicio.

10. Postoperatorio de cardiopatia congénita. La
incidencia de muerte sUbita en pacientes con cardiopatfa
congénita es de 100/100 000 pacientes/afio’. Es més alta
en cardiopatfas ciandgenas y lesiones obstructivas del
corazén izquierdo y puede ser debida a arritmias, embo-
lias o alteraciones circulatorias.

Il. Causas eléctricas

I. Sindrome de QT largo (SQTL). La forma con-
génita es una enfermedad genética familiar que se pro-
duce en | de cada 2500-3500 personas. Se manifiesta
por alteraciones de la repolarizacidn ventricular secun-
darias a cambios en los canales iénicos cardiacos. En los
pacientes sintomaticos, el sintoma de presentacion suele
ser el sincope secundario a taquicardia ventricular tipo
“torsades de pointes”.

2. Sindrome de Wolff-Parkinson-White. Ademds
de causar taquicardia supraventricular paroxistica, puede
dar lugar a fibrilacion auricular con conduccion répida a
través de la via accesoria que conduce a la fibrilacién
ventricular y muerte stbita. Este cuadro es inusual en
pacientes pediatricos, pero su incidencia aumenta en la
adolescencia.

3.Sindrome de Brugada. Es un sindrome arritmogeé-
nico hereditario caracterizado por afteraciones del ECG
y arritmias ventriculares potencialmente mortales. Los
hallazgos electrocardiograficos son caracterfsticos. Se han
descubierto varias mutaciones genéticas siendo el defec-
to SCNSA el mds frecuente.

4.Taquicardia ventricular polimérfica catecola-
minérgica (TVPC). Se caracteriza por extrasistolia
ventricular inducida por el gjercicio o el estrés emocional.
Se trata de un canalopatfa de base genética. El inicio de
los sintomas ocurre tipicamente en la nifiez y la adoles-
cencia. La ergometria es importante para el diagndstico,
ya que la TVPC no se puede diagnosticar en el ECG
basal.

5. Sindrome de QT corto. El conocimiento de este
sindrome es reciente® habiéndose relacionado con MSC
a edades tempranas.

6. Bloqueo AV completo. El bloqueo AV completo
congénito suele ser el resultado de un proceso autoin-
mune con destruccién del sistema de conduccidn en el
nodulo auriculoventricular Los pacientes pueden presen-
tarse con fatiga, intolerancia al ejercicio, sincope, presin-
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cope o convulsiones. El hallazgo clinico de bradicardia en
un deportista joven puede traducir una disfuncién sinusal,
un blogueo AV completo o una bradicardia sinusal fisio-
[6gica en un paciente entrenado siendo necesario realizar
un ECG para su distincién.

Il. Otras causas
I. Drogas y estimulantes (cocaina).
2. Hipertension pulmonar primaria.

3. Commotio cordis. Este término define la MSC de-
bido a un impacto leve en la pared anterior del térax en
personas con un corazén normal. Requiere un golpe
directo sobre el corazdn, justo antes del pico de la onda
T en la fase vulnerable de repolarizacion, que desenca-
denarfa una arritmia por lo general fibrilacion ventricular.
Es una causa muy poco frecuente de MSC en los jévenes,
aunque su frecuencia puede ser subestimada’,las victimas
suelen ser varones menores de |8 afios de edad.

SIGNOS Y SINTOMAS DE ALARMA

Aunque la MSC puede ser la primera manifestacion de
la enfermedad, los pacientes con enfermedad cardiaca
estructural-funcional o eléctrica primaria tienen con
frecuencia sintomas previos como mareo, dolor de pe-
cho, sincope, palpitaciones, disnea o antecedentes fami-
liares de muerte stbita”®. A veces, estas sefiales de ad-
vertencia pueden ser mal interpretadas o ignoradas,
tanto por los pacientes como los padres o el personal
médico.

En la mayorfa de los casos, la causa inmediata de la MSC
es una taquiarritmia ventricular letal (fibrilacién ventricu-
lar o taquicardia ventricular sin pulso) con parada cardfa-
ca. Algunas de estas arritmias pueden ser autolimitadas,
causando episodios de sincope/presincope o convulsio-
nes'!. Estos pacientes son remitidos con frecuencia a
neurologfa lo que condiciona un retraso en el diagndsti-
co Y tratamiento correctos.

El dolor tordcico rara vez estd presente en pacientes con
trastornos eléctricos primarios pero es mas probable en
pacientes con miocardiopatfas, anomalias congénitas de
las arterias coronarias, o enfermedad de la aorta (por
ejemplo, la diseccidn o ruptura asociada con el sindrome
de Marfan).

En ocasiones la disminucion de la distensibilidad ventri-
cular izquierda o la hipertension venosa pulmonar secun-
daria a las miocardiopatfas puede provocar sintomas
sugestivos de broncoespasmo inducido por ejercicio que
se mal interpretan como asma de esfuerzo. La normali-
dad de las pruebas de funcién pulmonar en un nifio con
sospecha de asma de esfuerzo debe condicionar la
evaluacién cardiovascular del paciente para descartar
patologfa cardiaca.

Las convulsiones febriles pueden ser un signo de presen-
tacién del sindrome de Brugada'

Aproximadamante el 5-10% de los casos de muerte
stbita del lactante pueden estar relacionados con muta-
ciones genéticas productoras de canalopatfas como el
sindrome de QT largo, sindrome de Brugada o la TVPC",

Las estrategias para la prevencién pasan por reconocer
las enfermedades que pueden acabar en una muerte
sibita mediante los procedimientos de cribado y man-
tener un indice de sospecha adecuado cuando se atien-
den los nifios en la consulta.

PROCEDIMIENTOS DE CRIBADO

No hay ningin método de cribado validado con alta
efectividad en la deteccién de nifios con riesgo de MSC.
Pueden realizarse como parte del reconocimiento pre-
deportivo y durante los controles del nifio sano en
Atencién Primaria.

Revision predeportiva

Como la MSC es més frecuente durante la préctica de-
portiva se han desarrollados distintos protocolos de
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evaluacion predeportiva. Recientemente la sociedad es-
pafiola de cardiologfa pedidtrica y cardiopatfas congénitas
(SECPCC) ha desarrollado una gufa clinica de revision
predeportiva con objeto de detectar patologfa cardio-
vascular de riesgo. En ella se recomienda una evaluacion
sistemadtica de los antecedentes personales y familiares,
realizacién de historia clinica dirigida a la presencia de
dolor precordial, sincope o presincope, palpitaciones o
disnea, exploracion fisica general v especifica con tensidn
arterial, presencia de deformidades tordcicas, ausculta-
cién cardfaca, palpacién de pulsos y presencia de estig-
mas sindrome de Marfan. Ademds, recomienda Ia reali-
zacién sistemdtica de un ECG en la evaluacion
predeportiva de los nifios por su utilidad en el diagnds-
tico de miocardiopatias (hipertrdfica, arritmogénica, dila-
tada), enfermedades del sistema de conduccién (blo-
queos auriculo-ventriculares, sindromes de pre-excitacion
como el Wolff-Parkinson-White o algunas canalopatfas
(SQTL, SQTC, sindrome de Brugada).

Controles del programa de salud infantil

Se debe considerar la evaluacidn de riesgo cardiovascular
en la infancia y la adolescencia en todos los pacientes
durante estos controles. Los pediatras de atencién prima-
ria deben conocer los signos de alarma de la MSC v ac-
tuar de forma adecuada con una evaluacion cardiovascu-
lar, realizacion de ECG, remisién del paciente a unidad de
cardiologfa y restriccion de la actividad fisica cuando sea
necesario. Existen diferentes cuestionarios que evaltian el
riesgo de MSC, la mayoria de los cuales recogen al menos
las cuatro preguntas bdsicas sefialadas en la Tabla 2.

El reconocimiento del origen genético de varias entida-
des relacionadas con la MSC y el estudio de la familia
tienen gran relevancia clinica pues pueden identificar de
forma prospectiva miembros de la familia afectos geno-
tipicamente por una enfermedad que predispone a MSC.

ATENDIENDO NINOS EN LA CONSULTA

Muchas de las causas mds frecuentes de muerte stbita
en nifios y adolescentes pueden ser identificados a par-

Tabla 2.

[ ;Sincope o convulsidn sin sintomas previos
especialmente durante el ejercicio o con
desencadenantes como despertador o timbres?

2. {Dolor tordcico o dificultad respiratoria en relacién al
ejercicio!

3. jAntecedentes familiares de muerte subita antes de los
50 afios?

4. jAntecedentes familiares de enfermedades
predisponentes a muerte subita como miocardiopatia
hipertrdfica, sindrome de QT largo o sindrome de
Brugada’

tir de la historia clinica, los antecedentes personales y
familiares y la exploracion fisica.

Sincope

Es un motivo de consulta relativamente frecuente. La
evaluacion cuidadosa de un nifio que experimenta, por
ejemplo, un sincope asociado con el ejercicio es de suma
importancia ya que puede ser la dltima oportunidad para
diagnosticar una afeccién potencialmente mortal,

En laTabla 3 se muestra el diagndstico diferencial entre
el sicope cardiogénico y el vasovagal".

Los datos que han mostrado mayor sensibilidad para
detectar el sincope de origen cardioldgico™ son: sincope
de esfuerzo, sin prédromos, precedido por dolor tordci-
co o palpitaciones, que requiere reanimacion cardiopul-
monar, examen fisico anormal, ECG anormal, historia
cardfaca previa, antecedentes familiares de riesgo.

La literatura sugiere que a todos los nifios con sincope
se les debe realizar un ECG. Un ECG normal puede ser
tranquilizador, ya que las causas graves a menudo tienen
cambios en el ECG, sin embargo, un ECG normal no
siempre excluye patologfa cardfaca subyacente.

En la Tabla 4 se muestran causas cardiacas que pueden
producir sincope en la edad pedidtrica y los cambios en
el ECG correspondientes.
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Tabla 3. Diagnostico diferencial entre el sincope cardiogénico y el sincope vasovagal

Sospecha sincope cardiovascular Sospecha sincope vasovagal
Presencia de cardiopatia estructural Desencadenado por ortostatismo o dolor
Historia familiar de MSC Precedido de vision borrosa, debilidad y sudoracidn, palidez,
Durante el esfuerzo, o en posicién supina nduseas
Inicio sUbito de palpitaciones seguidas de sincope Pérdida de conciencia breve (menos de 15-30 segundos)
Soplo orgdnico Recuperacién inmediata en posicion de decubito
ECG anormal ACP normal
ECG normal

Tabla 4. Causas cardiacas potenciales de sincope pediatrico y cambios en el ECG

Sindrome QT largo + Romano-Ward, autosémico dominante: 1QTec. 10 subtipos. Tipo 1:(30%) onda T de
base ancha, con una duracién muy prolongada.Tipo 2:(30%) onda T de baja amplitud,
con muescas. Tipo 3 (10%): onda T acuminada, de aparicion tardfa.

¢+ Jervell-Lange-Nielsen, autosdmico recesivo, sordera: 11QTc 2 subtipos.
Sindrome QT corto QTc <0330 seg

Sindrome de Brugada Patrén ECG en precordiales derechas (V1-V3):
+ Tipo | (diagndstico): elevacion del segmento ST “en ensenada” > 2 mm, seguido de
ondaT descendente negativa.
+ Tipo Il (sugestivo): elevacién del segmento ST en “silla de montar” > 2 mm con T
positiva o bifdsica.
+ Tipo lll (sugestivo): elevacién del segmento ST en “silla de montar” o “ensenada” <

[mm.
Miocardiopatia hipertrofica HVI, 1 voltaje QRS, ondas Q profundas I, I, aVF,V5,Vé, CAl
Miocardiopatia/Displasia Ondas T invertidas en derivaciones precordiales derechas enVI-V3 o mds allé (variante

arritmogénica ventriculo derecho normal en < 12 afios de edad y en 2% adultos sanos), onda épsilon (pequefia onda en
segmento ST tras QRS enVI-V3, afteracidn de la conduccién en VD, TV con morfologia
de BRI

Taquicardia ventricular polimérfica ECG normal en reposo. El ejercicio induce: extrasistoles ventriculares, taquicardia ventri-
cular, taquicardia ventricular polimorfica/bidireccional

catecolaminérgica

Hipertension pulmonar Signos de HVD: desviacion del eje QRS a la derecha, ondas P altas, BIRD.
Sindrome de Wolf-Parkinson-White QRS ancho (>LSN), PR corto (<LSN) , presencia de onda delta

Sindrome de Long-Ganong-Levine / PR corto, QRS normal, TSV
Conduccién AV acelerada

Miocarditis | voltajes QRS, T aplanadas, ondas Q patoldgicas, alteraciones conduccion AV (desde 1
PR a disociacién AV), TSV, TV, taquicardia sinusal inexplicada, extrasistoles supraventricula-
res o ventriculares, elevacion ST

ACl: arteria coronaria izquierda. AP: arteria pulmonar. AV: auriculoventricular. BAV: bloqueo auriculoventricular. BIRD: Blogueo incompleto de rama
dcha. BRI: blogueo de rama izquierda. CAl: crecimiento auricula izquierda. CBA: crecimiento biauricular. DAVD: displasia arritmogénica ventriculo
derecho. HVI: hipertrofia ventricular izquierda. HVD: hipertrofia ventricular derecha. LSN: limite superior normalidad. TSV: taquicardia supraventri-
cular: TV: taquicardia ventricular. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo.
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No todos los trastornos que causan MSC en los nifios
tienen alteraciones facilmente identificables en el ECG.
Entre las enfermedades detectables habitualmente por
ECG se encuentran la MCH, el SQTL, el sindrome de
Wolff-Parkinson-White o el sindrome de Brugada.

Dolor toracico

Entre las enfermedades cardfacas que pueden debutar
con dolor tordcico en nifios sin antecedentes de cardio-
patfa se encuentran la miocarditis, pericarditis, anomalfas
coronarias, hipertensisén pulmonar, tromboembolismo
pulmonar, diseccién adrtica, arteritis de Takayasu, la MCH
y miocardiopatia dilatada.

El ECG es una prueba no invasiva, barata y de fécil rea-
lizacién aunque su especificidad para identificar condicio-
nes cardiacas subyacentes en adolescentes con dolor
tordcico no es elevada'®. En la inmensa mayorfa de los
casos con la historia y la exploracion, y en ocasiones con
un ECG, llegaremos al diagndstico. El uso juicioso de
otras pruebas como Rx de tdrax, analitica sanguinea
(troponina, dimero D), ecocardiografia, ergometria, etc.,
nos ayudaran en casos seleccionados.

Aunque cada una de las condiciones mencionadas an-
teriormente tiene tratamiento especifico, el tratamiento
inmediato més eficaz para cambiar la MSC en MS abor-
tada es aumentar la prevalencia de la capacitacion en
reanimacion cardiopulmonar en la poblacion general,y la
disponibilidad de desfibriladores externos automdticos
(DEA). Los DEA deben estar ubicados en lugares donde
grandes grupos de personas se retinen, incluso cuando
los jévenes atletas pueden competir.

Casos:

I. Carlos es un nifio de 10 afios que ayer por la tarde
Jugando al fitbol en el patio del colegio y mientras corria
en ambiente caluroso se empezé a marear, le dolid el
pecho al respirar y se cayd al suelo golpedndose en el
hombro y en la mejilla derecha. Una profesora que
presencié lo ocurrido acudid y tras zarandear un poco

al nifio abrid los ojos y estaba como “dormido”. Hoy
acuden a la consulta porque es la segunda vez que Car-
los se ha mareado cuando juega.

2. Ana es una nifia de |1 afios que consulta por un
mareo el dia previo. Estando en el centro comercial con
sus padres y cuando llevaba unos 20 minutos caminando
en ambiente caluroso, notd que el corazdn se le acele-
raba y dificultad para respirar con sensacién de mareo,
palidez y recuperacion espontdnea en uno o dos minu-
tos.

3.Pablo es un adolescente de |3 afios con antecedentes
de asma bronquial que acude por “dolor de pecho al
respirar” y tos de 48 horas de evolucidn, el dolor es
continuo, no irradiado, con febricula y sintomas catarrales
leves. EI dolor aumenta con los movimientos respirato-
rios y le ha despertado por la noche.

4, Jessica es una nifia de |1 afios traida a la consulta
porque “siempre” que corre en la clase de gimnasia del
colegio tiene pinchazos. No asocia disnea, mareo, palpi-
taciones, sudoracion ni palidez.

5. Acude la madre de dos pacientes de tu cupo de 6
meses v 4 afios porque la semana pasada ha fallecido su
hermano de 33 afios (tio de los nifios) mientras dormfa.
No sabe si hay que hacer alglin estudio a sus hijos.

6. Una enfermera de tu centro de salud, que conoces
hace afios, te pregunta si puedes hacer un informe para
que su hijo de |l afios, sano, vaya este verano a un
campamento de tenis que dura dos semanas.
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