
Resumen:
La muerte súbita arrítmica con corazón estructuralmente normal representa un 5% de
las muertes extrahospitalarias1. Son 4 las principales patologías que pueden cursar con
muerte súbita sin alteraciones estructurales cardiacas2: síndrome QT largo, síndrome QT
corto, síndrome de Brugada y taquicardia ventricular catecolaminérgica. El DAI (desfi-
brilador automático implantable) es el principal dispositivo que se emplea tanto para
la prevención primaria como secundaria. Aunque la incidencia de las urgencias de los
DAI 3 es escasa, un manejo eficaz es primordial para la buena evolución del paciente. 
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Sudden death recovered in a woman who gave birth 9 months ago

Abstract:
Sudden arrhythmic death with structurally normal heart accounts for 5% of extrahospital
deaths1. There are 4 main pathologies that can lead to sudden death without cardiac
structural alterations2: long QT syndrome, short QT syndrome, Brugada syndrome and
catecholaminergic ventricular tachycardia. The ICD is the main device that is used for
both primary and secondary prevention. Although the incidence of the emergencies of
implantable cardioverter-defibrillators3 is scarce, effective management is essential for
the good evolution of the patient.
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9 hilabeteko puerperan leheneratutako bat-bateko heriotza

Laburpena:
Bihotz era egituratuan arruntarekin bat-bateko heriotza arritmikoak extraospitale-he-
riotzen % 5 irudikatzen du1. 4 dira egiturazko asaldura kardiakorik gabeko bat-bateko2

heriotzarekin egin ditzaketen patologia nagusiak: QT sindrome luzea, QT sindrome
motza, Brugada-ren sindromea eta bentrikulu-takikardia katecolaminergikoa. KDIa (kar-
dioberberritzeko desfibriladore inplantagarria) lehen eta bigarren  prebentziorako gailu
nagusia da. Nahiz eta KDIen larrialdien3 eragina urria izan, erabilera eraginkorra funtsez-
koa da pazientearen bilakaera onerako.
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Introducción
La muerte súbita cardiaca4 se define como una muerte
natural, no violenta e inesperada, que se produce en el
plazo de una hora tras el inicio de los síntomas en los
casos presenciados. 

Las principales causas de muerte súbita extrahospi-
talaria son la cardiopatía isquémica (65%), las enferme-
dades del miocardio (10-15%), las hemorragias
intracraneales (20%) y la muerte súbita arrítmica en co-
razón estructuralmente normal (5%) (síndrome del QT
largo, síndrome de Brugada, síndrome QT corto y taqui-
cardia ventricular familiar catecolaminérgica. 

Caso clínico
Mujer de 37 años que sufre una parada cardiorrespira-
toria (PCR) extrahospitalaria reanimada con ritmo des-
fibrilable. 

Se trata de una mujer de 37 años, puérpera de 9
meses diagnosticada de un trastorno de ansiedad por el
que recibió tratamiento psiquiátrico hace años. Encon-
trándose previamente bien, presenta tras estrés emocio-
nal (caída casual de su hijo al suelo) pérdida brusca de
consciencia precedida de pródromos. Los testigos avisan
rápidamente a los servicios de emergencias que llegan
aproximadamente a los 6-7 minutos de la llamada ini-
cial. La paciente se encuentra en PCR y el primer ritmo
registrado es una fibrilación ventricular (FV) que se des-
fíbrila con choque de 200 J con la que la paciente recu-
pera ritmo sinusal, pero con bajo nivel de conciencia por
lo que se procede a intubación orotraqueal (IOT) con se-
cuencia rápida de intubación (SRI) (etomidato 20 mg,
fentanilo 150 mcg, succinilcolina 100 mg y rocuronio 50
mg) y se conecta a ventilación mecánica (VM) con pará-
metros fisiológicos. ECG de salida tras la desfibrilación,
ritmo sinusal a 90 lpm, eje QRS 60o, supradesnivelacion
del ST < 1 mm en DI, aVL y de v4-v6. QTC de 507 ms. Se
inicia protocolo de hipotermia extrahospitalaria con la
infusión de 1.000 cm3 de suero salino 0.9% a 4 oC obte-
niendo a la llegada al hospital de referencia una tempe-
ratura timpánica de 34.9 oC. La paciente permanece
hemodinámicamente estable durante el traslado sin ne-
cesidad de vasopresores y sedo-analgesiada con Ramsay
6 por desadaptación con el respirador por movimientos
respiratorios. 

En el servicio de Urgencias se realiza una tomografía
axial computarizada (TAC) craneal, TAC torácico según
protocolo TEP en la que no se observan alteraciones. 

En el ecocardiograma tampoco se aprecian alteracio-
nes causantes de la FV y el cateterismo que confirma
normalidad en las arterias coronarias y con contractibi-
lidad del ventrículo izquierdo normal. 

Analítica sanguínea: función renal y hepática dentro
de parámetros normales. Iones sin alteraciones. Marca-
dores de daño miocárdico dentro de la normalidad. Hb,
Hto, leucocitos y fórmula normal. Dímero D: 4.000
ng/mL.

La paciente ingresa en la unidad coronaria y conti-
núan con el protocolo de hipotermia durante 24 horas
con temperatura objetivo de 33 oC. Se realiza electroen-
cefalograma con actividad cerebral continua, sin activi-
dad epileptiforme y sin datos de estatus. 

Tras el recalentamiento, se procede a la extubación.
La paciente está consciente, orientada y con lenguaje
bien estructurado y articulado. No se aprecian focalida-
des neurológicas groseras. Los valores máximos de eno-
lasa alcanzados a las 36 horas de la FV han sido de 34.7
ng/mL. (Valores normales 0,00-18,00). 

La cardioresonancia magnética nuclear (CardioRMN)
descarta cardiopatía estructural salvo una leve dilata-
ción de las cavidades de forma generalizada, probable-
mente compensadora por el embarazo reciente. 

Se realiza una prueba de esfuerzo según protocolo
de Bruce clínica y eléctricamente negativa para arrit-
mias al 93% con tiempo de ejercicio de 9 minutos y 14
segundos. 

Se realiza un estudioelectrofisiológico, que es normal
y se descarta la existencia de un síndrome de brugada. 

Dada la edad de la paciente, se decide la colocación de
un desfibrilador automático implantable (DAI) subcutá-
neo como prevención secundaria. No se inicia tratamiento
con betabloqueantes por bradicardias sintomáticas. 

La paciente es dada de alta a los seis días del in-
greso con un electrocardiograma en ritmo sinusal a 54
lpm. QRS a 0o y QTc 446. Se interpreta el QTc inicial de
507 ms como un efecto secundario de la hipotermia y
es diagnosticada con una probable taquicardia ventri-
cualar catecolaminérgica como desencadenante del
cuadro.
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Discusión
A continuación, resumimos las enfermedades estructu-
rales cardiacas y las canalopatías más frecuentes cau-
santes de muerte súbita.

Miocardiopatía hipertrófica
Los pacientes afectados por la miocardiopatía hipertró-
fica5 pueden mostrarse asintomáticos, siendo la disnea
el síntoma principal en los individuos con la clínica. Se
define como el aumento de grosor de la pared del ven-
trículo izquierdo que no puede explicarse por carga anó-
mala. 

Se transmite principalmente con una herencia auto-
sómica dominante con ligera predisposición con el sexo
masculino. La clínica varía desde distintos grados de in-
suficiencia cardiaca a muerte súbita por arritmias ven-
triculares. En el electrocardiograma se aprecia un patrón
de sobrecarga ventricular izquierda. 

La implantación de un desfibrilador automático im-
plantable se utiliza para interrumpir las arritmias ven-
triculares que pueden provocar la muerte súbita. 

Displasia arritmogénica del ventrículo derecho
La displasia arritmogénica del ventrículo derecho6 es
una enfermedad del músculo cardiaco que se caracteriza
por la pérdida de miocitos y su sustitución por tejido fi-
broadiposo. Puede dar lugar a arritmias, muerte súbita
e insuficiencia cardiaca. 

La resonancia magnética nuclear cardiaca es la
prueba de elección. En el ámbito extrahospitalario la ex-
ploración complementaria estrella es el ECG. Se aprecia
una inversión de la onda T en derivaciones precordiales
derechas, sin que haya un bloqueo de rama derecha
completo. La onda épsilon son potenciales eléctricos de
baja amplitud que se producen al final del complejo QRS
y al inicio de segmento T y se detecta en las derivaciones
precordiales derechas. 

El tratamiento consiste en la implantación de un DAI
para evitar la muerte súbita. 

Síndrome QT largo
El síndrome QT largo7 suele generar arritmias ventricu-
lares polimórficas, típicamente Torsada de Points. ECG:
intervalo QTC mayor a 450 en adultos jóvenes y mayor
de 460 en mujeres. Un intervalo QTc > 500 ms incre-
menta el riesgo de muerte súbita o parada cardiaca. Las
derivaciones DII y V5-V6 son las derivaciones donde
mejor suele visualizarse ese intervalo. 

El riesgo de las mujeres parece disminuir en el em-
barazo, pero aumenta en los nueve meses después del
parto. 

Las formas adquiridas pueden estar producidas por
fármacos8. Los más frecuentemente implicados en la
aparición de SQTL pertenecen a los antiarrítmicos, an-
tihistamínicos antiinfecciosos y psicotrópicos. 

El tratamiento consiste en la abolición de las situa-
ciones desencadenantes de la arritmia y la prohibición
de fármacos que pueden alargar el QT. A día de hoy, el
DAI es la terapia indicada en pacientes considerados de
alto riesgo. 

Síndrome QT corto9

Intervalo QT acortado en el ECG. Son anormales los QTc
< 360 ms en varones y < 370 ms en mujeres. El acorta-
miento puede ser intermitente. Suele asociarse en un
25% de los casos con fibrilación auricular y a un riesgo
elevado de muerte súbita. 

El DAI en una persona con SQTC correctamente diag-
nosticado salva una vida. 

Síndrome de Brugada
El síndrome de Brugada10 es una entidad clínica que se
asocia a síncopes recurrentes que predomina en varones
sin cardiopatía estructural con un riesgo de muerte sú-
bita elevada. 

Electrocardiográficamente presenta una elevación
del segmento ST en precordiales V1-V3 con punto J ele-
vado que estima una R’ dando la apariencia de BRD. 

Se han descrito tres patrones:
Tipo 1: elevación descendente del segmento ST > 2•
mm en más de una precordial derecha seguida de
onda T negativa.
Tipo 2: elevación del segmento ST > 2 mm en pre-•
cordiales derechas seguidas de ondas T positivas o
isobifasicas.
Tipo 3: definido como cualquiera de los dos anterio-•
res si la elevación del segmento ST < 1 mm. 

Se considera diagnóstico de enfermedad el patrón tipo
1 cuando se documenta en combinación con al menos
uno de los siguientes criterios clínicos: FV o TV polimór-
fica, síncope, respiración agónica nocturna, historia de
muerte súbita en edad menor a 45 años o patrón tipo 1
en al menos otro miembro de la familia. 

La única opción terapéutica eficaz demostrada es la im-
plantación de un desfibrilador automático implantable.

Taquicardia ventricular catecolaminérgica11

Se trata de un síndrome hereditario asociado a arritmias
malignas, dependiente de las catecolaminas, sin altera-
ciones electrocardiográficas. 

Suele afectar a pacientes jóvenes, habitualmente
hombres. La clínica principal suelen ser los síncopes de
esfuerzo. En el electrocardiograma de superficie no
suele mostrar alteraciones, por lo que el diagnóstico
suele ser complejo. Algunos casos permanecen sin iden-
tificar pese haberse manifestado clínicamente con una
fibrilación ventricular grave catalogada inicialmente
como idiopática. Es necesaria una detección precoz de-
bido al alto riesgo de muerte súbita de los pacientes no
tratados y a la buena respuesta al tratamiento con beta-
bloqueantes beta. Suele desencadenarse en respuesta a
estrés físico o psíquico. La taquicardia catecolaminérgica
produce taquicardia ventricular polimórfica.

Como ya se ha comentado, el desfibrilador autonómico
implantable es un dispositivo empleado para tratar a pa-
cientes con arritmias ventriculares y alto riesgo de muerte
súbita. Las urgencias relacionadas con el DAI deberían ser
tratadas con eficacia. La incidencia de urgencias en pacien-
tes portadores de DAI3 es muy escasa. A continuación, re-
sumimos las principales urgencias médicas: 
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Parada cardiaca y RCP en pacientes portadores•
de DAI. Es aconsejable desactivar el DAI con un
imán para que no se produzcan descargas que pue-
dan ser incomodas para las personas que realizan
maniobras de reanimación. 
Desfibrilación y cardioversión eléctrica en pa­•
cientes portadores de DAI. Los choques externos
pueden dañar el sistema. La posición anteroposte-
rior es la más segura y la más efectiva. Durante la te-
rapia eléctrica, las palas del desfibrilador externo
deben situarse a unos 15 cm o más del generador.
Si se requiere más de un choque deberá espaciarse
unos 5 minutos para permitir el enfriamiento del
dispositivo implantable. Nunca debe desactivarse el
DAI hasta haber establecido in diagnostico sindró-
mico preciso. 
Descargas múltiples del dispositivo. Las descar-•
gas múltiples en pacientes portadores de DAI cons-
tituyen una urgencia. Además, originan un
importante consumo de batería. Las descargas múl-
tiples pueden ser apropiadas o inapropiadas. 

Descargas apropiadas: en una tormenta arrít-•
mica se produce un aumento del tono adrenér-
gico. De ahí la importancia de una adecuada
sedación de estos pacientes e iniciar trata-
miento con betabloqueantes. 
Descargas inapropiadas: Se debe tratar la arrit-•
mia causante con fármacos antiarrítmicos y, si
no se controlan las descargas, procederemos a
desactivar el DAI con un imán. 

Ausencia de intervención durante taquicardias ven-•
triculares. Las causas más frecuentes son la ausen-
cia de detección de la arritmia por el dispositivo
debido a la disfunción del mismo, que la taquicardia
sea más lenta que la frecuencia de corte programada
o que el número de terapias programadas para el
episodio se haya agotado. Se debe proceder a des-
activar el DAI, aunque las descargas emitidas por el
dispositivo no van a provocar daños en los equipos
de monitorización ni el personal sanitario y moni-
torizarlo con un desfibrilador externo.
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