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Resumen

Introduccién: El cardiodesfibrilador implantable (CDI)
es el mejor tratamiento disponible para pacientes con
miocardiopatia hipertréfica (MCH), sobrevivientes o con
alto riesgo de muerte subita (MS). La incidencia de MS en
la MCH ha disminuido significativamente desde el adve-
nimiento del CDI. Reportamos aqui nuestra experiencia
de 25 afios en su utilizacién en un hospital publico.

Materiales y métodos: Se realizé un anélisis retros-
pectivo sobre 630 pacientes con MCH desde 1999 hasta
2024, de los cuales 26 recibieron implante de CDI. Se
analizaron factores de riesgo, motivos de indicacién,
clase funcional, descargas, mediciones ecocardiograficas
y complicaciones relacionadas o no con el CDI.

Resultados: La edad media fue de 42.5 + 15.5 anos, 11
pacientes eran mujeres (42.3%). Un total de 25 (96.1%)
estaban en prevencién primaria y 1 en prevencién se-
cundaria. El grosor maximo de la pared del ventriculo
izquierdo fue de 26 + 5.9 mm. Los factores de riesgo de
MS que motivaron el implante fueron los antecedentes
familiares de MS (42.3%), taquicardia ventricular no
sostenida (61.5%) e hipertrofia ventricular izquierda
(HVI) masiva (50%). Se registraron 14 terapias de CDI, 8
apropiadas (1.18%/ano) y 6 inapropiadas (0.85%/ano). La
tasa de complicaciones fue del 15.4% (0.57%/afio) y no
se registraron muertes.

Conclusién: Existe muy poca informacién sobre la
evolucién del tratamiento de la MCH con CDI en nuestro
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pais. Presentamos los resultados de un seguimiento a 25
afios con una mediana de 10 anos, en los cuales el CDI
permitié una excelente sobrevida a largo plazo y una
baja frecuencia de complicaciones.

Palabras clave: miocardiopatia hipertréfica, muerte
subita, cardiodesfibrilador implantable, seguimiento a
largo plazo

Abstract
Hypertrophic cardiomyopathy and implantable cardio-
defibrillator: 25 years of follow up

Introduction: The implantable cardiodefibrillator (ICD)
is the best available treatment for patients with hyper-
trophic cardiomyopathy (HCM), survivors or at high risk
of sudden cardiac death (SCD). The incidence of SCD
in HCM has decreased significantly since the advent of
ICD. We report our 25-year experience with its use in a
public hospital.

Materials and methods: A retrospective analysis of
630 patients with HCM from 1999 to 2024 was made,
including 26 patients with ICD implantation. Risk fac-
tors, ICD indication, functional class, discharges, echo-
cardiographic measurements, and ICD-related and non-
interventional complications were analyzed.
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Results: The mean age was 42.5 + 15.5 years, with 11
patients being women (42.3%). A total 25 patients (96.1%)
were in primary prevention and 1 in secondary preven-
tion. The maximum left ventricular wall thickness was
26 + 5.9 mm. The risk factors for SCD that motivated
implantation were family history of SCD (42.3%), non-
sustained ventricular tachycardia (61.5%) and massive
left ventricular hypertrophy (LVH) (50%). Fourteen ICD
therapies were recorded, 8 being appropriate (1.18%/
year) and 6 inappropriate (0.85%/year). The complica-
tion rate was 15.4% (0.57%/year), and no deaths were
reported.

Conclusion: There is very little information on the
evolution of treatment of HCM with ICD in our country.
We present here the results of a 25-year follow-up with a
median of 10 years, in which the ICD, implanted in most
cases in primary prevention, allowed excellent long-term
survival with a low rate of complications.

Key words: hypertrophic cardiomyopathy, sudden
cardiac death, implantable cadriodefibrillator, long fol-
low up

PUNTOS CLAVE
Conocimiento actual

* La miocardiopatia hipertrofica (MCH) con-
Ileva un riesgo considerable de muerte
subita (MS) debido a taquiarritmias ventri-
culares. El cardiodesfibrilador implantable
(CDI) es la terapia mas efectiva para pre-
venir la MS en pacientes de alto riesgo. No
obstante, se desconoce la magnitud de su
eficacia en nuestro medio y la frecuencia
de las complicaciones relacionadas con el
dispositivo.

Contribucion del articulo al conocimiento
actual

¢ Este estudio con seguimiento prolongado
de pacientes con MCH demuestra una su-
pervivencia del 100% tras el implante de
CDI. Se documenté una tasa de interven-
cién apropiada y una baja tasa de com-
plicaciones. El CDI es altamente efectivo
y seguro para la prevenciéon de la MS en
nuestra poblacion.

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es un
trastorno de distribucién global, identificado
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en al menos 125 paises y asociado a un riesgo
considerable de muerte subita (MS). La MS en
la MCH es predominantemente causada por ta-
quiarritmias ventriculares complejas, resultado
de un sustrato miocardico eléctricamente ines-
table3. Durante los ultimos 20 afios, el cardio-
desfibrilador implantable (CDI) se ha consolida-
do como el tratamiento mas eficaz para detener
la taquicardia/fibrilacién ventricular (TV/FV) vy,
por lo tanto, prevenir la MS en pacientes jovenes
con MCH. Desde el afio 2000, su implantacién,
tanto en prevencién primaria como secundaria,
ha probado ser la estrategia mas efectiva para
pacientes de alto riesgo*. Con el tiempo, la tera-
pia con dispositivos para la MCH ha extendido
su uso desde Norteamérica y Europa hacia otras
regiones.

La indicacién para el implante del CDI puede
ser en prevencién primaria (profilactica, basada
en factores de riesgo) o secundaria (luego de un
paro cardiaco resucitado, FV o TV significativa).

En nuestro pais, el Consenso Argentino de
Diagnoéstico y Tratamiento de la Miocardiopatia
Hipertréfica de la Sociedad Argentina de Cardio-
logia (2016) recomienda el implante de CDI en
sobrevivientes de un paro cardiaco con TV o FV
documentada, o TV sostenida documentada con
sincope o descompensacién hemodinamica, y
una esperanza de vida superior a un ano (Reco-
mendacién Clase I, Nivel de Evidencia B)°. Tam-
bién debe considerarse en pacientes con un ries-
go de MS a 5 anios > 6% de acuerdo con el modelo
MCH riesgo-MS propuesto por las Guias 2014 de
la Sociedad Europea de Cardiologia (SEC), y una
expectativa de vida superior a 1 afio. El implante
puede considerarse en el rango de riesgo de MS
a 5 anos > 4% y < 6% en presencia de variables
clinicas con implicacién prondstica, tales como
respuesta anormal de la presiéon arterial con el
ejercicio en pacientes menores de 40 anos, evi-
dencia de fibrosis extensa por resonancia mag-
nética cardiaca o mutaciones genéticas de alto
riesgo®.

Si bien el CDI es una estrategia salvadora,
hasta un tercio de los pacientes pueden pre-
sentar complicaciones, incluyendo descargas
inapropiadas y complicaciones relacionadas
con el implante del dispositivo”®. No obstante,
desconocemos la magnitud de su eficacia en la
vida real en nuestro medio y la frecuencia de las
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complicaciones relacionadas con el dispositivo.

Por lo tanto, el objetivo de este estudio es
evaluar nuestra experiencia, documentando la
magnitud de la prevencién eficaz de la MS en
los pacientes con MCH que han recibido un CD],
mediante la cuantificacién del numero de inter-
venciones que salvan vidas y la frecuencia de las
complicaciones asociadas.

Materiales y métodos

Se realizé un estudio observacional retrospectivo so-
bre una base de 630 pacientes con diagnéstico de MCH
estudiados y seguidos por nuestro servicio desde el afio
1999. Para el anadlisis, se incluyeron todos los pacientes
con diagnéstico de MCH que contaban con registros com-
pletos de diagndstico, tratamiento indicado y seguimien-
to. Los datos clinicos se obtuvieron mediante la revisién
exhaustiva de las historias clinicas en papel archivadas y
las historias clinicas electrénicas del servicio.

Se registraron variables demogréficas, sintomatolo-
gia y tiempo de evolucién de la enfermedad. Las varia-
bles registradas incluyeron: sexo, edad al diagndstico, al
primer contacto, al implante del CDI y al ultimo control,
asi como el tipo de dispositivo implantado (transvenoso,
subcuténeo, epicardico) y la clase funcional al momento
delimplante. Se documento el tratamiento farmacolégico
y otros tratamientos realizados, entre ellos miectomia o
ablacién septal con alcohol.

En relacién con el CDI, se registré el motivo de su in-
dicacién, ya fuera en prevencién primaria o secundaria.
Para los implantes por prevencién secundaria, se registrd
la ocurrencia de paro cardiaco extrahospitalario previo y
la edad en ese momento. Los factores de riesgo que con-
tribuyeron a la indicacién del implante fueron: historia
familiar de muerte subita por MCH, sincope, hipertrofia
ventricular masiva (por ecocardiograma o resonancia),
taquicardia ventricular no sostenida (TVNS), aneurisma
apical, captacién de gadolinio tardio extenso (> 15% de
la masa cardiaca o grande/difuso), y MCH no obstructiva
con disfuncién ventricular izquierda (fraccién de eyec-
cién del ventriculo izquierdo < 50%).

Respecto a los desenlaces, se analiz6 la actividad del
CDI y las complicaciones. La descarga apropiada se defi-
nié como la intervencién del dispositivo (terapia de sobre-
estimulacién o choque) gatillada por FV o TV y validada
por el cardiblogo. Se registraron: la edad en la primera in-
tervencién apropiada, el tiempo desde el implante hasta
la primera intervencién, el ritmo documentado durante
la intervencion, el tipo de intervencién del CDI, el nimero

de choques requeridos para terminar con la TV/FV en la
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intervencién inicial y el nimero de episodios que requi-
rieron intervenciones adecuadas durante el seguimiento
clinico. Finalmente, se registraron las complicaciones re-
lacionadas con el CDI, como las descargas inapropiadas
y otras complicaciones del dispositivo y procedimiento,

tales como infecciones o rotura de cables.

Consideraciones éticas

El estudio se guié por las normas de buenas practi-
cas clinicas y las normativas vigentes del Gobierno de la
Ciudad Auténoma de Buenos Aires, contando con la apro-
bacién del Comité de Etica en Investigacién del Hospital
General de Agudos Dr. Cosme Argerich (Registro PRIISA
N° 10242).

Este estudio se llevd a cabo en cumplimiento con la
Ley Nacional de Proteccién de Datos Personales N° 25.326,
por lo que la identidad de los pacientes y todos sus datos
personales permanecen de forma andnima, teniendo ac-
ceso a ellos solo los investigadores y miembros del comi-
té de docencia e investigacién y de ética en investigaciéon
a las historias clinicas evaluadas.

Debido al caracter retrospectivo y observacional del
disefio, y a que se utilizaron datos anonimizados regis-
trados en la practica diaria de seguimiento de estos pa-

cientes, no se requirié de consentimiento informado.

Analisis estadistico

Las variables continuas son expresadas como media y
desvio estdndar, o mediana y rango intercuartilo (RIC) de
acuerdo su distribucién. La normalidad de la distribucién
de las variables se evalué mediante la prueba de Kolmo-
gorov-Smirnov y Shapiro-Wilk. Las variables categéricas
son expresadas mediante su frecuencia y porcentaje.

Para las comparaciones entre grupos de las variables
continuas, distribuidas normalmente, se utilizd el test t
de Student o ANOVA, de acuerdo con el numero de com-
paraciones realizadas. Cuando la distribucién resulté
anormal, se aplicé el test de suma de rangos de Wilcoxon
y la prueba de Kruskal-Wallis. Las comparaciones entre
proporciones se efectuaron mediante el test de Chi cua-
drado y test de Fisher, dependiendo de la frecuencia de
los valores observados. En todos los casos se asumié un
error alfa del 5% (p < 0.05 a dos colas) para establecer la
significacién estadistica.

Se realiz6 un anélisis longitudinal, para evaluar las va-
riables relacionadas con las complicaciones en funcién
del tiempo, mediante una regresién de Cox y curvas de
Kaplan Meier.

Para el andlisis de los datos se utilizé el programa Epi
Info® Versién 7.2.2.6.
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Resultados

Desde 1999 hasta 2024, se implantaron un to-
tal de 26 CDI transvenosos en nuestra cohorte.
Las caracteristicas clinicas detalladas de la po-
blacién se presentan en la Tabla 1.

La edad media al momento del implante fue
de 42.5 + 15.5 anos (mediana 39 anos; RIC 33-57
anos). Ningun paciente incluido en el estudio re-
cibi6 terapia de reduccién septal.

Los CDI se implantaron en una mediana de
3 anos (RIC 2-7 anos) posteriores al diagnosti-
co inicial. La gran mayoria de los implantes se
realizaron como prevencién primaria, registran-
dose un unico caso en prevencién secundaria
(secundario a un paro cardiorrespiratorio extra-
hospitalario). En la Figura 1 se resumen los fac-
tores de riesgo de muerte suibita que motivaron
el implante del CDI.

Respecto a las caracteristicas ecocardiografi-
cas, el grosor parietal maximo fue de 26.4 £ 5.9
mm (mediana 28 mm; RIC 21-33 mm) y el tama-
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no auricular izquierdo fue de 46.4 + 6.1 mm (me-
diana 46.5 mm; RIC 41-61 mm). La mortalidad
estimada a 5 afios, caculada segin los indicado-
res de riesgo HM ESC Risk Calculator y HM AHA
risk calculator, fue de 7.7 % (RIC 4.4% a 11.5 %).

El seguimiento tuvo una mediana de 10 anos
(RIC 5-15 afos), sin registrar fallecidos durante
este periodo.

Se documentaron un total de 14 terapias de
CDI en 12 pacientes. De estas, ocho fueron inter-
venciones apropiadas (equivalentes a 57%, o una
tasa de 1.18%/ano) y seis fueron inapropiadas
(equivalente a 43%, o una tasa de 0.85%/ano). No
se observaron diferencias siginificativas entre
los pacientes que presentaron terapias y aque-
llos que no (Tabla 1).

Finalmente, la tasa de complicaciones ob-
servada fue del 15.4 % (0.57%/ano), afectando a
cuatro pacientes: dos casos de rotura de catéter
y dos casos de infeccién del bolsillo del disposi-
tivo.

Tabla 1 | Caracteristicas clinicas de los pacientes con miocardiopatia hipertréfica y cardiodesfibrilador implantable, segun la

presencia o ausencia de terapias del dispositivo

Caracteristica

Edad - afios
Sexo femenino - n (%)
Fibrilacién auricular — n (%)
Clase funcional NYHA - n (%)
|
1l
]
\Y,
Deterioro de la funcion sistolica del ventriculo izquierdo -
n (%)
Gradiente en el TSVI significativamente elevado - n (%)
Reposo
Valsalva
Ejercicio

Captacion miocardica de gadolinio tardia y extensa — n (%)

Implante de CDI - n (%)
Prevencién primaria
Prevencion secundaria

Complicaciones del CDI — n (%)
Ruptura del catéter
Infeccién del bolsillo

Poblacion Con terapias Sin terapias
total de CDI de CDI
(N = 26) (N =12) (N = 14)
425 + 15.5 43.8 + 15.4 41.4 + 16.1
11 (42.3) 3 (25) 8 (57.1)
5(19.2) 2 (16.7) 3 (21.4)
14 (53.9) 5 (41.7) 9 (64)

6 (23.1) 4 (33.3) 2 (14.3)
5(19.2) 3 (25) 2 (14.3)
1(3.8) 0 (0) 1(7.1)
3(11.5) 2 (16.7) 1(7.1)
17 (65.4) 8 (66.6) 9 (64.3)
9 (34.6) 4 (33.3) 5 (35.7)
7 (26.9) 3 (25) 4 (28.6)
1(3.9) 1(8.3) 0 (0)
5(19.2) 2 (16.7) 3 (21.4)
25 (96.1) 11 (96.1) 14 (100)
1(3.9) 1(3.9) 0 (0)

4 (15.4) 3 (25) 1(7.1)
2 (7.2) 2 (16.7) 0 (0)

2 (7.2) 1(3.9) 1(7.1)

CDI: cardiodesfibrilador implantable; NYHA: New York Heart Association; TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo
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Tabla 1 | Factores de riesgo de muerte stbita que motivaron el implante de un cardiodesfibrilador implantable (N: 26)

100
80
60
13
1 11
40
20
0
Historia Sincope  HVI masiva
familiar de inexplicable
MS

17
16

3

TVNS

1
— []
Aneurisma OTSVI  Estadio final
apical de MCH

MS: muerte subita, HVI: hipertrofia ventricular izquierda, TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; OTSVI: obstruccion al tracto
de salida del ventriculo izquierdo, MCH: miocardiopatia hipertrofica

Discusion

Existe muy poca informacién publicada sobre
la evolucién del tratamiento con CDI en pacien-
tes con MCH en nuestro pais. Presentamos aqui
los resultados de un seguimiento a 25 anos, en
una cohorte de MCH, destacando la ausencia
de mortalidad a pesar de un riesgo estimado de
7.7%, y una baja tasa de complicaciones. Casi la
mitad de los pacientes recibié terapias del CDI,
siendo la mayoria de ellas apropiadas.

Durante 60 afios, la consecuencia mas temida
de la MCH ha sido el riesgo de MS, especialmente
en la poblacién joven?®. La terapia con CDI ha per-
mitido prevenir la MS, modificando el prondsti-
co de muchos pacientes'®*3. En nuestro estudio,
el 96% de las indicaciones fueron en prevencién
primaria, con un solo caso de prevencién secun-
daria (sobreviviente de paro cardiorrespiratorio).

Si bien es posible identificar a la poblacién
de alto riesgo, sigue siendo dificil predecir el
momento exacto de los eventos que requeriran
la intervencién del CDI*?. Esto se verificé en
nuestra cohorte, en la cual se registraron solo 14
terapias en 12 pacientes, con 8 intervenciones
adecuadas durante un seguimiento prolongado.
En la mayoria de los casos transcurrieron varios
afnos entre el implante y la primera terapia apro-
piada.

La controversia sobre el nimero absoluto de
factores de riesgo necesarios para definir a un
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paciente de alto riesgo atn persiste'’!%. Aunque
algunos grupos europeos proponen un minimo
de dos factores, esta estrategia ha sido cuestio-
nada por datos que muestran una proporcién
significativa de terapias apropiadas (40%-60%),
incluso en pacientes con un Unico marcador de
riesgo*192°. Ademas, no siempre se observa una
mayor frecuencia de eventos de MS en pacientes
con dos marcadores de riesgo respecto a aque-
llos con uno solo. En nuestra poblacién, aunque
la indicacién se basé en al menos un predictor
de riesgo, una proporcién significativa (26.9%
con dos y 26.9% con tres factores) tenia multi-
ples factores de riesgo. Actualmente, el enfoque
de un solo marcador o el modelo de puntuacién
de riesgo propuesto por la Sociedad Europea de
Cardiologia son los mas utilizados®?-24,

Los marcadores de riesgo mas predictivos de
eventos de MS en nuestra poblacién resultaron
ser similares a los reportados en la literatura:
sincope reciente inexplicado, MS en parientes
de primer grado, episodios de TVNS en Holter o
monitorizacién ambulatoria extendida, gradien-
te en el tracto de salida del ventriculo izquierdo,
HVI masiva (grosor de la pared de 30 mm), in-
suficiencia cardiaca en fase final (generalmente
con disfuncién sistélica) y aneurisma apical del
VI con paredes finas y disquinesia®2.

Multiples estudios retrospectivos han demos-
trado que las estrategias de prevencién primaria
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basadas en marcadores de riesgo son un método
confiable para la interrupcién de los episodios de
TV/FV, con tasas anuales de 3-4% para prevencién
primaria y hasta 10% para prevencién secundaria.
La eficacia del CDI es independiente de factores
como la edad, la masa ventricular, la obstrucciéon
al tracto de salida o la presencia de disfuncién
diastélica o isquemia microvascular®-,

En un estudio prospectivo amplio con indica-
cién de prevencién primaria basada en un solo
marcador, el 16% de los pacientes recibié un
tratamiento apropiado. En contraste, la propor-
cién de pacientes en prevencién primaria que
recibieron tratamiento apropiado en nuestra co-
horte fue del doble (32%, 8 de 25 pacientes). Este
hallazgo podria senalar a un grupo de pacientes
con un sustrato arritmogénico mas grave.

La prevencién eficaz de la MS con el CDI ha
sido uno de los principales factores determinan-
tes de la reduccién de la mortalidad por MCH,
que ha pasado del 6% al 0.5% anual, con super-
vivencias del 98% y 95% a los 5 y 10 anos, res-
pectivamente®*°738 En total consonancia con
estos resultados, el implante de CDI en nuestro
grupo logr6 reducir la mortalidad a 0% duran-
te el seguimiento, al limitar con éxito el factor
arritmogénico. Un aspecto particular de nuestra
poblacién, asociado a las dificultades de imple-
mentacién de decisiones en salud en nuestro
contexto, es la demora de 3 anos (RIC 2 a 7 anos)
entre la indicacién y la implementacién del tra-
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tamiento con CDI. Asimismo, la dificultad para
acceder a la resonancia magnética limité la eva-
luacién del grado de fibrosis miocardica.

Las complicaciones relacionadas con el CDI
son un factor clave a sopesar en las decisio-
nes de implante en prevencién primaria, espe-
cialmente en una poblacién mas joven que los
pacientes con cardiopatia isquémica’*#'. Las
complicaciones mds comunes son las descargas
inapropiadas, desencadenadas principalmente
por fibrilacién auricular, taquicardia sinusal o
sobredeteccién de ondas T***. La tasa de des-
cargas inapropiadas en nuestra poblacién fue de
0.85%/ano.
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(1% anual) experimentan otras complicaciones
como trombosis venosa, fractura del catéter o
infecciones del bolsillo o del cable®*. Nuestra
tasa de complicaciones fue menor, de 0.57%/
ano, e incluyé dos roturas de catéter y dos infec-
ciones de bolsillo.

En conclusién, el presente estudio documen-
ta el seguimiento prolongado de un grupo de pa-
cientes con MCH portadores de CDI, implantado
en su mayoria en prevencién primaria. Obser-
vamos una excelente sobrevida a largo plazo y
una baja frecuencia de complicaciones, lo cual
subraya la efectividad de la terapia en nuestro
medio.
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