RESUMEN

Se considera muerte slbita la que ocurre de ma-
nera inesperada (generalmente como consecuencia de
una arritmia) dentro de la primera hora desde el inicio
de los sintomas. Una historia clinica detallada, junto
con el examen fisico, electrocardiogramay exploracio-
nes de imagen cardiaca son esenciales para identificar
las patologias asociadas a muerte sUbita. Las causas
mas frecuentes de muerte cardiaca subita entre los
adultos jovenes (18-35 afios) son en orden decreciente
de frecuencia: la miocardiopatia hipertrofica, las ano-
malias congénitas de las arterias coronarias con reper-
cusion hemodinamica y la miocardiopatia arritmogé-
nica.

La miocardiopatia hipertrofica es una enferme-
dad genética cardiaca donde existe un aumento del
grosor (difuso o segmentario) de la pared del ventricu-
lo izquierdo en ausencia de enfermedad cardiaca o sis-
témica que lo justifique, esta patologia tiene diversos
fenotipos siendo la afectacion asimétrica del tabique
interventricular la forma de afectacion mas comin.

Las anomalias coronarias son un grupo de alte-
raciones con manifestaciones variables, entre las que
pueden provocar alteraciones hemodinamicas y muer-
te sUbita se encuentran: el origen anomalo de la arteria
coronaria desde el seno contralateral con trayecto in-
terarterial, la fistula arterial coronaria, la atresia coro-
nariay el origen coronario de la arteria pulmonar.

La miocardiopatia arritmogénica es una en-
fermedad miocardica caracterizada por el progresivo
reemplazamiento total o parcial del miocardio por te-
jido fibroadiposo, puede causar arritmia ventricular y
muerte sUbita.

El proposito de éste articulo es realizar una re-
vision de las causas frecuentes de muerte sibita en
el adulto joven, en las que ademas la imagen cardiaca
avanzada es fundamental para el diagndstico y manejo
de la enfermedad.

ABSTRACT

Sudden cardiac death is defined as death from
unexpected circulatory arrest (usually a result of car-
diac arrhythmia) that occurs within 1 hour of the onset
of symptoms. A careful history, physical examination,
electrocardiography and cardiac imaging, are essential
to identify conditions associated with sudden cardiac
death. The most common causes of sudden cardiac
death in young adults (18-35 years old) are, in descen-
ding order of frequency: hypertrophic cardiomyopathy,
coronary artery anomalies with an interarterial course
and arrhythmogenic cardiomyopathy.

The hypertrophic cardiomyopathy is a genetic
cardiac disease defined as a diffuse or segmental left
ventricular hypertrophy in the absence of another car-
diac or systemic disease, there are differents pheno-
types, asymmetric involvement of the interventricular
septum is the most common type.

The coronary artery anomalies are a diverse
group of congenital disorders with a variable manifes-
tation, the hemodynamically significant coronary ano-
malies are cause of sudden cardiac death and includes:
interarterial course, congenital coronary fistula, coro-
nary atresia and origin from the pulmonary artery.

The arrhythmogenic cardiomyopathy is a genetic
disorder of cardiac muscle that leads to replacement
of the myocites with fatty or fibrofatty connective tis-
sue, the typical clinical manifestation consists of ven-
tricular arrhythmias and may result in sudden death.

The purpose of this article is to provide an over-
view of the most common causes of sudden cardiac
death in young adults and the role of the advanced
cardiac image for the diagnosis and management of
these disease.
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- Miocardiopatia hipertrofica: MCH

- Miocardiopatia arritmogéenica: MCA

- Desfibrilador automatico implantable: DAI

- Resonancia magnética cardiaca: RMC

- Tomografia computarizada cardiaca: cardio-TC

- Ventriculo izquierdo: VI

- Movimiento sistolico anterior (SAM: systolica anterior motion)

- Fraccion de eyeccion: FE

- Obstruccion en el tracto de salida del ventriculo izquierdo: OTSVI

- Ventriculo derecho: VD

Se considera muerte sibita la que ocurre de manera inesperada dentro de la primera hora des-
de el inicio de los sintomas o bien si se produce en ausencia de testigos cuando el fallecido ha sido
visto en buenas condiciones menos de 24 horas antes de hallarlo muerto. Algunos pacientes fallecen
instantaneamente, pero la mayoria tienen algin tipo de prodromos’.

Generalmente se produce como resultado de una arritmia cardiaca, en la mayoria de los casos
(75% - 80%) se precipita por taquicardia ventricular o fibrilacion ventricular; con menos frecuencia (en
15% a 20% de los casos), se acompana de bradiarritmia, como el bloqueo auriculoventricular avanza-
doy la asistolia® La incidencia anual de muerte slbita en los Estados Unidos es aproximadamente de
una a dos por cada 1000 personas, aunque se cree que esta cifra esta infraestimada. Realizando un
analisis por edad, la cardiopatia isquémica es la causa de la mayoria de las muertes cardiacas subitas
en los mayores de 35 anos, mientras que las enfermedades congénitas y hereditarias representan la
mayoria entre los adultos jovenes (18 a 35 afios de edad). En estos pacientes jovenes el impacto en
anos potenciales de vida salvados, economico y social es mucho mayor.

Las causas mas frecuentes de muerte cardiaca subita entre los adultos jovenes son fundamen-
talmente y en orden decreciente de frecuencia: la miocardiopatia hipertrofica (MCH), las anomalias
congénitas de las arterias coronarias con repercusion hemodinamica y la miocardiopatia arritmoge-
nica (MCA). En este trabajo vamos a realizar una revision de estas tres patologias. En estas 3 patolo-
gias la imagen cardiaca avanzada es fundamental para su diagnostico y manejo de la enfermedad. El
diagnostico oportuno sigue siendo un desafio clinico importante en estos pacientes, que a menudo
permanecen asintomaticos y la muerte subita cardiaca puede ser la primera manifestacion de una
enfermedad cardiaca subyacente. La importancia de un diagnostico precoz radica en que en algunos
casos se puede prevenir la muerte mediante la colocacion de un desfibrilador automatico implanta-
ble (DAI).

Es fundamental comenzar la evaluacion del paciente joven que presenta sintomatologia cardia-
ca con una detallada historia clinica y examen fisico, teniendo en cuenta cualquier antecedente
familiar de muerte prematura, muerte sibita o cardiomiopatia, realizacion de electrocardiogra-
ma, estudio Holter, técnicas de imagen cardiaca y estudios electrofisiologicos*.

Respecto a las técnicas de imagen cardiaca la prueba inicial suele ser una Ecocardiografia. Re-
sulta una prueba accesible y con la que se puede evaluar la funcion sistolica y diastolica, el grosor
miocardico, la estructura y funcionalidad valvular, diametros de cavidades cardiacas y alteraciones
de la contractilidad. No obstante, tiene ciertas desventejas como ser operador dependiente, limi-
tada para la caracterizacion tisular o presentar dificultad de ventana aclstica dependiendo de las



condiciones antropomeétricas del paciente, por
lo que cada vez mas es complementada con la
realizacion la resonancia magnética cardiaca
(RMC) y/o tomografia computarizada cardiaca
(cardioTC) que son dos modalidades no invasi-
vas respecto a la angiografia. Las ventajas de la
RMC radican en que describe con precision la
morfologia y funcion cardiaca, asi como areas
de cicatriz-fibrosis, no irradia y es una excelen-
te técnica para la caracterizacion de los tejidos.
Como desventajas estarian el tiempo necesario
para su realizacion y las contraindicaciones (de-
terminadas protesis o marcapasos)3®.

La cardioTC es también una exploracion
no invasiva que valora de manera excelente las
arterias coronarias, pudiendo valorar funcion
ventricular, con la ventaja de tener un tiempo
de adquisicion rapido y una gran resolucion es-
pacial. Los avances técnicos han permitido que
la dosis de radiacion sea cada vez mas baja’s.

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es
una enfermedad del miocardio caracterizada
por la presencia de un aumento del grosor (di-
fuso o segmentario) de la pared del ventriculo
izquierdo (V1) que no se puede explicar Gni-
camente por condiciones de carga anomalas,
en ausencia de enfermedad cardiaca o sisté-
mica que lo justifique.

Se trata de la miocardiopatia mas frecuen-
te con una prevalencia estimada del 0,2% de la
poblacion y es a su vez la causa mas frecuente
de muerte subita en adultos jovenes. Hasta en
el 60% de los casos la enfermedad tiene una
base genética autosomica dominante causada
por mutaciones en los genes de las proteinas
sarcoméricas cardiacas’.

La historia natural de la enfermedad es
benigna, la mayoria de los pacientes perma-
necen anos asintomaticos. Las manifesta-
ciones clinicas y electrocardiograficas son
inespecificas y variables, los pacientes pueden
presentar disnea de esfuerzo, dolor precordial,
palpitaciones, presincope y sincope. Las técni-
cas de imagen cardiaca no invasiva tienen un
papel fundamental en la deteccion de la MCH,
ademas permiten la caracterizacion del fenoti-
po, la clasificacion de la severidad, estratificar

el riesgo de muerte sUbita, realizar un cribado
familiar y llevar a cabo el control evolutivo tras
el tratamiento.

La modalidad de imagen habitualmente
utilizada como meétodo de cribado en el diag-
nostico y evaluacion de la MCH es la ecocar-
diografia. Esta ha sido fundamental para la
comprension global de dicha patologia descri-
biendo el movimiento sistolico anterior (SAM)
de las valvas mitrales en la MCH obstructiva. Sin
embargo, la ecocardiografia tiene algunas limi-
taciones conocidas comentadas previamente y
en algunas ocasiones puede infraestimar el gra-
do de hipertrofia miocardica™.

La RMC aporta grandes ventajas dado
que es menos operador dependiente, no esta
sujeta a limitaciones de ventana acdstica, ob-
tiene imagenes multiplanares y una cobertura
completa de todo el miocardio ofreciendo un
excelente contraste entre los diversos tejidos
para diferenciar los margenes miocardicos. Por
todo ello, la RMC se ha convertido en la técnica
de referencia para identificar la hipertrofia del
miocardio, analizar y medir todos los segmen-
tos, lo que permite diagnosticar con precision
cualquier subtipo de MCH incluso los subtipos
apicales o la afectacion del ventriculo derecho
(VD), asi como identificar aneurismas en los
segmentos anterolaterales o apicales del VI.
También permite la valoracion de areas de fi-
brosis o cicatrizacion con las secuencias de re-
alce tardio™.

Aunque la cardioTC también ha surgido
como una modalidad para evaluar la morfolo-
gia, funcion cardiaca, asi como las arterias co-
ronarias tiene la desventaja de la irradiacion
(cada vez menor) y una peor caracterizacion de
los tejidos. Puede tener un papel Gtil cuando se
quiere realizar conjuntamente una valoracion
coronaria o cuando existe contraindicacion
para realizar RMC®,

El diagnostico se basa en la deteccion
de un aumento del grosor de la pared miocar-
dica en uno o mas segmentos del VI mediante
cualquier técnica de imagen. Estas tienen como
objetivo identificar criterios que ayuden a esta-
blecer el diagnostico, pero también definir va-



riables de valor prondstico sobre la evolucion
clinica y la posibilidad de desarrollar eventos
cardiacos.

Se establece el diagnostico de MCH cuan-
do el grosor del miocardio del VI medido en
fase telediastolica es mayor o igual a 15 mm en
adultos (Fig. 1) y mayor o igual a 2 desviaciones
estandar de la media poblacional en nifnos. En
familiares de primer grado, se considera diag-
nostico de la enfermedad un grosor mayor o
igual @ 13 mm®®2,

Las anomalias funcionales del fenotipo
clasico se caracterizan por una cavidad ventri-
cular pequena con una contractilidad normal
o aumentada (fraccion de eyeccion (FE) >
65%), obstruccion en el tracto de salida del VI
(OTSVI) relacionada con el SAM de la valva an-
terior de la valvula mitral, disfuncion diastolica
del VI, dilatacion de la auricula izquierda (Al) y
fibrosis intersticial®.

La isquemia miocardica, atribuida a dis-
funcion microvascular, es uno de los factores
responsables de la progresion de la enferme-
dad, de la disfuncion del VI y probablemente
del desarrollo de arritmias ventriculares. Es mas
frecuente en pacientes portadores de mutacio-
nes genéticas y mas marcada en los segmentos
mas hipertroficos. La fibrosis miocardica es un
hallazgo frecuente en la MCH y su magnitud se
correlaciona con la severidad de la disfunciony
del remodelado del VI. La fibrosis miocardica
se manifiesta como un realce tardio tras la
administracion de gadolino™®.

El riesgo de muerte slbita, aunque bajo
(0.5-2%) es muy variable en funcion de la
etiologia genética y factores personales. Los

factores pronosticos esenciales incluyen la se-
veridad de la hipertrofia miocardica, el grado
de obstruccion dinamica, el tamano de la Al y
la presencia y severidad de realce tardio, todos
ellos evaluables mediante RM™,

La expresion morfologica de la MCH es
muy variable y heterogénea porque puede
afectar cualquier porcion del VI. La afectacion
asimétrica del tabique interventricular (septal)
es la forma de afectacion mas comun (Fig. 1),
existiendo otras variantes que incluyen la mio-
cardiopatia hipertrofica apical, simétrica, me-
dioventricular, en forma de masa y la forma no
contigua™s,

Clinicamente es muy importante distin-
guir entre las formas obstructiva y no obstruc-
tiva, ello se realiza en base a la presencia o au-
sencia de un gradiente entre el tracto de salida
del VI y la aorta. Aproximadamente del 20% al
30% de los pacientes tienen un gradiente de
presion sistolica en reposo del tracto de salida
del VI, causado por el SAM de las valvas de la
valvula mitraly el contacto mesosistolico con el




segmento interventricular (Fig. 2). La regurgita-
cion mitral asociada se observa frecuentemente
como consecuencia del cierre incompleto de la
valvula (Fig. 3). Aunque el mecanismo del SAM
no esta claro, la explicacion mas aceptada es
que la hipertrofia septal asimétrica condiciona
un aumento de velocidad del flujo en el trac-
to de salida del VI creando de este modo un
efecto Venturi, tirando de las valvas de la
valvula mitral hacia el tabique y obstruyendo
el tracto de salida™".

Las imagenes en modo cine en la RMC
pueden demostrar con claridad tanto el SAM de
las valvas mitrales, asi como el jet de alta velo-
cidad del flujo representado como un area de
alta intensidad de senal o vacio de senal dentro
del tracto de salida del VI (Fig. 4).

Los pacientes con OTSVI deben recibir una
terapia mas vigorosa. El tratamiento médico
disminuye los sintomas de la insuficiencia car-
diaca, pero no se ha demostrado que modifique
el curso clinico. Los pacientes con OTSVI y sin-
tomas severos que no responden a la terapia
medica representan aproximadamente el 5% de
los pacientes con MCH y son candidatos para la
miectomia quirdrgica o la ablacion septal con
alcohol?®.

Las anomalias de las arterias coronarias
son poco frecuentes, se estima una prevalencia
en torno al 1 a 2% de la poblacion general, no
obstante, pueden llegar a tener una importante
repercusion clinica siendo causa de dolor tora-
cico, isquemia miocardica o muerte sibita (se
estima que pueden ser la causa del 18-20%) en
el adulto joven?'. Aunque existen multiples cla-
sificaciones, la mas practica desde el punto de
vista del clinico es la que las divide entre las
que pueden tener repercusion hemodinamicay
por tanto pueden provocar potencialmente is-
quemia- muerte sibita y las que no tienen re-
percusion hemodinamica®.

El estudio de las anomalias coronarias
tradicionalmente se realizaba mediante co-
ronariografia invasiva aunque desde la llegada
de la Tomografia Computarizada Cardiaca (car-
dioTC) se ha convertido en el standard de re-
ferencia dado que ha demostrado ser superior
para la valoracion coronaria, y tiene la ventaja
de ser una exploracion no invasiva (23). Ademas,
su elevada resolucion espacial y temporal per-
mite valorar la anatomia y morfologia del arbol




coronario con un excelente detalle anatomico, valorando ademas el resto de estructuras vasculares
del mediastino asi como la relacion de éstas con las arterias coronarias, por ejemplo en el caso de
transcurso interarterial??.

Entre las anomalias que pueden provocar isquemia miocardica se encuentra: el origen anomalo
de la arteria coronaria desde el seno contralateral con trayecto interarterial, la fistula arterial corona-
ria, la atresia coronaria y el origen coronario de la arteria pulmonar??.

Es una entidad muy poco frecuente, con escasos casos aislados descritos en la literatura corres-
pondiendo la mayoria de ellos a la ausencia del tronco principal izquierdo, se ha descrito algin caso
de ausencia de coronaria derecha. Con frecuencia en caso de ausencia del tronco izquierdo existe un
trayecto fibroso que lo reemplazay las arterias colaterales que se desarrollan de derecha a izquierda
resultan generalmente insuficientes para suplir los requerimientos de oxigeno del VI, razon por la que
pueden presentar sintomas de isquemia. Generalmente presentan manifestacion antes del ano de
vida con muy pocos casos descritos en la vida adulta®.

La presentacion mas comun es el origen del tronco de la coronaria izquierda desde la arteria
pulmonar, conocido como sindrome de Bland-Garland-White. Es una entidad muy poco frecuente (0.5
% de las anomalias coronarias) y tiene una alta mortalidad (90%) en el primer afio de vida. En esta
entidad se establece un robo de flujo sanguineo que se dirige desde la aorta a la arteria pulmonar
(shuntizquierda-derecha), debido a la menor resistencia de la circulacion pulmonar, desarrollandose
ademas colaterales arterio-arteriales entre arteria coronaria derecha y la izquierda, para posterior-
mente seguir desde la coronaria izquierda a la arteria pulmonar. Como resultado se produce un robo
de flujo sanguineo al miocardio. Los pacientes suelen presentar sintomas isquémicos o de sobrecarga
ventricular izquierda®.

El origen anomalo en el seno coronario opuesto se encuentra entre un 015% a 2.1% de los es-
tudios angiograficos (Fig. 5). El trayecto interarterial describe el curso de una arteria coronaria entre




la raiz aorticay el tronco de la arteria pulmonar
(Fig. 6), esta disposicion interarterial se asocia a
muerte subita, de manera que también se des-
cribe como variante maligna, a diferencia del
trayecto retroaortico (variante benigna). Se han
propuesto varias razones para la asociacion de
esta variantey la muerte sibita, se considera
que uno de los principales factores desen-
cadenantes es la compresion del vaso anoma-
lo entre el tronco de la pulmonar y la aorta, ya
que el incremento del flujo sanguineo durante
el ejercicio puede provocar oclusion transitoria
del vaso. Otros factores que se han propuesto
son un ostium estenotico, y un angulo mas agu-
do de lo normal entre la arteria coronaria ano-
malay la aorta®?"

La existencia de fistula congénita implica
la terminacion de una arteria coronaria o algu-
na de sus ramas en una camara cardiaca o en
una estructura vascular de baja presion (como
por ejemplo un vaso pulmonar). La existencia de
esta anomalia puede condicionar un fenomeno
de robo de flujo sanguineo al miocardio. Se han
descrito fistulas a cualquiera de las cavidades
cardiacas (hasta un 60% a cavidades derechas),
al sistema venoso coronario, a la arteria pulmo-
nar principal y a las venas pulmonares®.

La miocardiopatia arritmogénica (MCA) es
una enfermedad miocardica caracterizada por
el progresivo reemplazamiento total o parcial
del miocardio por tejido fibroadiposo, esto pue-
de desencadenar arritmias, muerte sibita e in-
suficiencia cardiaca®. Existe un predominio por
la afectacion del ventriculo derecho (VD), cla-
sicamente llamada displasia arritmogénica del
ventriculo derecho, sin embargo también afecta
en muchos casos al ventriculo izquierdo por lo
que se prefiere la denominacion de miocardio-
patia arritmogénica.

La enfermedad, aunque puede presentar
formas esporadicas, tiene un patron predomi-
nante hereditario de rasgo autosomico domi-
nante causada por mutaciones en genes que
codifican proteinas tanto desmosomicas como
no desmosomicas. La prevalencia exacta no se
sabe dado que es dificil de valorar, se estima
en torno al 1/5000. Se estima que puede ser la
causa del 11-27% de los casos de muerte sibita
en el paciente adulto joven.

La sustitucion del miocardio sano por te-
jido fibroadiposo, se produce sobre todo en la
pared libre del VD, en la region conocida como
“triangulo de la displasia” (tracto de entrada,
apexy tracto de salida)®. Este tejido fibroadipo-



so condiciona un substrato arritmogénico por macro-reentrada, similar a las cicatrices post-infarto,
que parece ser el responsable de las arritmias ventriculares que afectan a este tipo de pacientes®.

La enfermedad suele cursar de manera silente hasta la segunda-cuarta décadas de vida, mo-
mento en el cual el debut de la sintomatologia es mas frecuente. Los sintomas mas habituales son
palpitaciones o sincope de esfuerzo, si bien puede presentarse en forma de muerte subita.

Los eventos arritmicos varian desde extrasistolia aislada, hasta taquicardia ventricular sosteni-
da, con morfologia de bloqueo de rama izquierda, que puede degenerar en fibrilacion ventricular. La
disfuncion ventricular, sobre todo derecha, aparece en estadios mas avanzados de la enfermedad?.

Estos criterios se dividen en 6 apartados: disfuncion y alteraciones globales o regionales, ca-
racterizacion del tejido de la pared, anomalias de la repolarizacion, anomalias de la despolarizacion/
conduccion, arritmias y antecedentes familiares, a su vez todas se clasifican en criterios mayores o
menores.

La valoracion mediante imagen cardiaca es parte fundamental de los criterios diagnosticos, la
ecocardiografia presenta con frecuencia dificultad para la valoracion estructural y funcional del VD
por lo que la RMC es la técnica de eleccion, se ha reconocido su importancia en los nuevos criterios
que introducen valoraciones cuantitativas precisas al tamano o funcion del VD calculados median-
te RMC. Ademas, en los criterios actuales se reconoce que la afeccion del VI puede formar parte de
la enfermedad y la presencia de dilatacion o disfuncion del mismo ha dejado de ser un criterio de
exclusion para el diagnostico. La resonancia gracias a su capacidad de caracterizacion tisular puede
evaluar la retencion tardia de gadolinio indicativo de fibrosis y la infiltracion adiposa, si bien hay que
tener en cuenta que esto no forma parte de los criterios diagnosticos, puede ser Gtil para identificar
individuos afectos®-'.

Los criterios por imagen de diagnostico de la MCA se resumen en la tabla 1. Segln estos criterios
la anormalidad de la motilidad regional debe acompanarse de la dilatacion cuantitativa del VD o bien
de la disminucion de la funcion sistolica.



El criterio diagnostico mas frecuentemente encontrado es la anomalia en la contractilidad re-
gional. En este concepto se incluye la acinesia (ausencia completa de motilidad), discinesia (movi-
miento anormal donde en lugar de contraerse en sistole el segmento abulta hacia fuera en sistole) y
la disincronia (el segmento abulta hacia afuera en sistole y hacia dentro en diastole), pudiendo dar
imagenes de saculaciones o protusiones discinéticas (Fig. 7). Estas anomalias se observan con fre-
cuencia en la cara basal y media de la pared libre del VD, la cara inferior incluido el angulo agudo del
VD y en el tracto de salida del VD.

Existen otros hallazgos por imagen que no forman parte de los criterios diagnosticos como son:
el reemplazamiento o infiltracion grasa del miocardio, la trabeculacion anomala del VD (Fig. 8), el
adelgazamiento focal de la pared o el signo del acordedn (una especie de “arrugamiento” focal de la
pared por la presencia de contraccion disincronica haciéndose mas prominente en sistole) (Fig. 9) y
el realce tardio de gadolinio (Fig. 10). Se ha observado que hasta un 88% de los pacientes presentan
realce tardio en el VD y hasta en un 60% en VI, pudiendo ser de utilidad en el manejo de pacientes,
sirviendo la RMC de guia para los estudios electrofisiologicos o para la realizacion de biopsias endo-
miocardicas.

Respecto a la infiltracion grasa del miocardio, pese a que ésta es el sustrato anatomopatologico
de la enfermedad, no se incluye como criterio diagnostico debido entre otras: a la limitacion técnica
por componente artefactual, la presencia de infiltracion grasa fisiologica (edad avanzada), y que se
puede dar en otras patologias como por ejemplo el infarto de miocardio. Por lo que la presencia de
infiltracion grasa no debe de interpretarse nunca de manera aislada*®,



En los pacientes con sospecha de MCA se
recomienda realizar: historia personal y familiar
detallada, exploracion fisica, ECG de 12 deriva-
ciones, SAECG, Holter de 24 horas, prueba de
esfuerzo maxima, Ecocardiografia y RMC. En al-
gunos casos es necesario realizar exploraciones
mas invasivas como un estudio electrofisiologi-
co o una biopsia endomiocardica para un anali-
sis histopatologico e inmunohistoquimico®.

Las causas mas frecuentes de muerte su-
bita en el adulto joven son fundamentalmente
la miocardiopatia hipertrofica, las anomalias de
las arterias coronarias con repercusion hemo-
dinamica y la cardiomiopatia arritmogénica del
ventriculo derecho.

Se debe comenzar la evaluacion del pa-
ciente joven que presenta sintomatologia
cardiaca con una detallada historia clinica y
examen fisico, teniendo en cuenta cualquier
antecedente familiar de muerte prematura,
muerte sUbita o cardiomiopatia, realizacion de
electrocardiograma, estudio Holter, asi como,
exploraciones de imagen cardiaca fundamen-
talmente la ecocardiografia, resonancia mag-
nética cardiaca y cardioTC.
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