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Introducción

1.1.-DEFINICION DE LA MUERTE SUBITA

La muertesúbitaha sido definida comoaquellaqueocurrede forma natural, inesperada,en un

sujeto queestababien y no ingresadohospitalariamente,y en la cual la perdidade funciones

vitales acuneinstantáneamenteo en un breve intervalo de tiempo desdeel inicio de los

síntomas(Neuspiely Kuller, 1985;Liberthson, 1996).

La muerte,por definición, debede serpor causasnaturales.Se debeexcluir con certezala

posibilidad de una muerte traumática o tóxica, ya sea accidental, suicida u homicida.

Excepcionalmentealgunos autores han incluido en su casuísticacasos de muerte por

intoxicación(Raymony cols., 1988;Bennaniy Connolly, 1997).

Por lo que respectaal resto de los elementosdel conceptode muerte súbita, prácticamente

todos los autoresestánde acuerdocon los criterios generalesmencionados,pero no existe

consensocon respectoa la definicióntemporalde la muertesúbitani sobrela inclusión o no de

personascon enfermedadesprevias.

Son varioslos intervalosde muertesúbitapropuestosquevaríandesdelos 15 minutosa las 24

horas(Moritz, 1946;Kuller y cols., 1966),pasandoporel deunahoray el de 6 horasqueson

los mas frecuentementeutilizados, sobre todo en los trabajosde muerte súbita cardíaca.

Algunos autoresproponen una definición cronológica flexible con el fin de no excluir

enfermedadesimportantes(Byard y Cohle,1994,cap. 1).

La inclusión o no de personascon enfermedadespreviasconocidasesun temaproblemático.

En relación a la patología previa se puedendistinguir 3 grupos: 1) personastotalmente

asintomáticas,en los que la muerte súbita es la primera manifestaciónde la enfermedad;2)

personascon síntomasde riesgo (p.ej. sincope) pero sin un diagnosticode una entidad

patológicaconocida;y 3) personascon una enfermedadcrónicaestable(p. ej. asma,epilepsia,

malformacionescardíacascongénitasetc.). Generalmentese suelen incluir los sujetoscon

patologíaconocidapotencialmenteletal que estabanestableshasta el momentodel evento

terminal, y que fallecende forma rápidapor una nuevamanifestaciónde la enfermedado por
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una complicaciónno esperada(Keeling y Knowles, 1989; Andersony cols., 1994). En el

conceptode muertesúbitacardíacasesueleincluir tambiéna aquelloscardiópatasconocidos

que se encontrabanestablesantesde su muerte(Bayés de Luna y Guindo, 1989). Algunos

autores,por el contrario, decideneliminar aquellaspersonasconpatologíaprevia, talescomo

el asmay la epilepsia(Kramery cols., 1988;Drory y cols., 1991).

En el contextoforensesuelenserproblemáticoslos criteriosde inclusión en aquelloscasosde

muerteno presenciada.En generalse aceptasu inclusión cuandoestaspersonashabíansido

vistasen buenestadode salud en las horaspreviasa su muerte(Neuspiely Kuller, 1985; Shen

y cols., 1995).

Tambiénsesuelenincluir aquellaspersonasen los que la supervivenciasehaprolongadomás

de 24 horasdebidoala aplicaciónde medidasartificialesduranteel periodode establecimiento

de lamuertecerebral(Neuspiely Kuller, 1985;Andersony cols., 1994).

Al igual que en España,en la mayoríade paísesdesarrolladosla muerte súbita esobjeto de

estudiopor la medicinaforense,a travésde los institutosde medicinalegal, o del sistemade

“medical examiners” o del sistemade los “coroners” (Gisbert Calabuig, 1985, cap., 28; Di

Maio y Di Maio, 1993, cap. 3; Hirschy Adams, 1993). Como explicaronPérezde Petinto y

Bertomeu(1935)hacemásde 60 años,la medicinalegal entiendede la muertenaturalsúbitae

inesperada“no porel factortiempoen que el fenómenoseproduce,sino por lo imprevisto, lo

sorprendentee inexplicado de este género de muerte”. Abundan en que “debido a lo

inesperadodel hecho,quesueleserbruscoy rápido,y por las sospechosascircunstanciasque

lo envuelven,hacentemer setratede unamuerte violentay planteaproblemasque el médico

forensedebeesclarecerantela Justicia”(Pérezde Petintoy Bertomeu,1935).
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1.2.-EPIDEMIOLOGIA Y CAUSASDE LA MUERTE SUBITA SEGÚNGRUPOSDE

EDAD

La muertesúbita puedeser diferenciada,tanto en relación a su epidemiologíacomo a su

etiología,en tresgruposen relacióna la edad:niños menoresde 1 años; niños mayoresde 1

año,adolescentesy jóvenes;y adultos.

1.2.1.-MUERTE SUElTA ENLOS NiNOSMENORESDEUN AÑO

La muertesúbitaen los niños menoresde un año viene dominadapor el síndromede muerte

súbitadel lactante.Estesíndromeha sido definidocomo la muertesúbitade un niño de menos

de un año de edad, que permanece inexplicada después de una investigación postmortem

completa,incluyendo autopsia,examende la escenade la muerte y revisión de la historia

clínica(Byard y Cohle, 1994, cap. 13).

La incidenciade estaentidadoscilaentre0.5 y 6/1.000reciénnacidosvivos/año,con amplias

variacionesde regióna región(Shionoy cols., 1988; Mitchell y cols., 1994; Tany Lau, 1996).

En los paísesoccidentalesconstituyela principal causade muerte súbita en niños entre la

semanay el primer año de vida, siendomásfrecuenteentreniñosde 2 y 4 mesesy en varones

queenmujeres(Gianelliy cols. 1993;Goldsteiny cols., 1994, cap. 15;Tan y Lau, 1996).

Varios factoresde riesgo sehan asociadocon el síndromede muertesúbita del lactante: la

prematuridad,el bajo peso al nacer, los embarazosmúltiples, las infecciones durante el

embarazo,el tabaquismoy los niños nacidosde familias de bajo nivel socioeconómicoy de

padresjóvenes(Haasy cols., 1993;Byardy Cohle, 1994,cap. 13; MacDormany cols., 1997).

Actualmentesu etiología es desconociday se han propuestomúltiples teorías sobre los

mecanismosresponsablesde estesíndrome.Ante los datosvariados,incluso contradictorios,

de las distintasinvestigacionesseha sugeridoque el síndromede la muertesúbita del lactante

representaun grupo heterogéneode fenómenos patogénicosy que ocurre en niños

predispuestosen un momentocrítico de su vida. Los mecanismospatogénicosprincipalesson
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la apneapatológicaespontáneaduranteel sueñoy las arritmiascardiacas.Entreestasúltimas

cabecitar el síndromeQT largo (Schwartzy cols., 1998) y las vías de conducciónaccesorias

(Suárez-Miery Aguilera, 1998).

La influencia de la posición del lactante duranteel sueñoha merecidogran interés en la

literaturapediátrica.Se ha propuestoque existeun riesgoincrementadoen aquellosniños que

duermenen decúbitoprono (Engelbertsy De Jonge, 1990; Campbelly cols., 1997). Varios

estudioshan demostradouna disminución en la incidencia del síndromede muertesúbitadel

lactante tras campañas publicitarias en las que se aconsejaevitar estaposición (Wigfield y

cols., 1992; Mitchell y cols., 1994).

1.2.2.-MUERTE SUElTA EN EL ADULTO

La incidenciade la muertesúbitaen el adultoes muchomásalta que en niños y jóvenes,y varía

ampliamente de país a país en relación a la prevalenciade la cardiopatíaisquémica(Golsteiny

cols., 1994, cap. IX). Esta patología es la causa más ftecuente de muerte súbita con

porcentajespróximosal 70-80%(Virmani y Roberts, 1987; Thomasy cols., 1988; Virmani y

cols., 1995; Nordrum y cols., 1998). En Europasu incidencia pareceestar disminuyendo

ligeramenteen los últimos años(Wilhelmseny cols, 1997;Ferrieresy cols., 1997).En Francia,

enel año 1992, la tasaestandarizadade mortalidadde muertesúbitaporenfermedadcoronaria

fUe próximaa 40/100.000habitantesen varonesde 35 a 64 años, y próximaa 10/100.000

habitantesen mujeresde 35 a64 años(Ferrieresy cok., 1997).

La incidenciaen varonesesmásalta queen mujeresen todoslos gruposde edad,y en algunos

estudiosinclusollega a triplicar sus valores(Kannel y Schatzkin, 1985; Grupo Valencianode

Estudiossobrelamuertesúbita, 1987).La frecuenciade la muertesúbitaincrementade forma

establecon la edad hastallegar a los 75 años(Hirsch y Adams, 1993). Sin embargo,la

proporciónde muertesque son súbitase inesperadases másalta en los gruposde edadmás

jóvenes(Myerburgy cols., 1997).

En relación a los antecedentes patológicos de la muerte súbita por aterosclerosis coronaria es
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de destacar la alta frecuencia de fallecidos en los que la enfermedad no era conocida

previamente a la muerte, llegando en estudios forenses hasta el 70% del total de los casos

(Fornes y cols., 1993).

1.2.3.- MUERTESUElTA ENN[NOS, ADOLESCENTESY JOVENES

Aunquela muertenaturalsúbitae inesperadaen niños, adolescentesy jóvenesesun fenómeno

muy pocofrecuente(Kennedyy Whitlock, 1984;Neuspiely Kuller, 1985),constituyeun grave

problemacon implicacionestanto legalescomo médicas(Murphy, 1978).

A diferenciade la muertesúbitaen la infancia (principalmenterelacionadacon el síndromede

muerte súbita del lactante) y en el adulto, la muerte súbita en personasde 1 a 35 añosha

merecido poco interés en la literatura médica.

Los trabajos existentes de muerte súbita e inesperada en niños y adolescentes sobre datos

epidemiológicos y clínico-patológicos en la población general son muy escasos (Molander,

1982; Kennedy y Whitlock, 1984; Driscoll y Edwards, 1985; Neuspiel y Kuller, 1985; Siboni y

Simonsen, 1986; Keeling y Knowless, 1989; Drory y cols., 1991; Andersony cols., 1994).

Otros estudios se han efectuado con diversas poblaciones seleccionadas: 1) Centros de

cardiología pediátrica (Lanibert y cols., 1974; Garson y McNamara, 1985); 2) Muestras de

adultos jóvenes, principalmente de jóvenes atletas (Maron y cols., 1980; Corrado y cols, 1990;

Maron y cols., 1996a), y en menor medida de militares (Koskenvuo, 1976; Kramer y cols.,

1989); y 3) Centros de referencia (Topaz y Edwards, 1985; Basso y cols., 1995; Steinberger y

cols., 1996).

1.2.3.1.- Epidemiología de la muerte súbita en personas de 1 a 35 años.

En trabajos basados en muestras de población general la incidencia de muerte súbita e

inesperadaen niñosy adolescentesfue de 1.3/100.000/año(Driscolí y Edwards,1985),de 1.1

(Molander, 1982), de 4.6 (Neuspiely Kuller, 1985), y de 2.4 a 8.5 (Kennedy y Whitlock,

1984).En niñosy adolescentesla muertesúbitaha representadoel 2.3%(Driscolí y Edwards,
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1985),el 8.2%(Molander, 1982),y el 21.8% (Neuspiely Kuller, 1985)de la tasadel total de

muertesde origennatural.

Su incidenciavaria en razón del sexoy la edad.Tanto en estudiosde muertesúbitageneral

(Driscolí y Edwards,1985;Neuspiely Kuller, 1985; Gillette y Garson, 1992; Andersony cols.,

1994;) como de muertesúbitacardiaca(Burke y cols., 1991; Sheny cols., 1995; Steinbergery

cols., 1996) se ha observadoun riesgo superior de muerte súbita en los varonesque las

mujeres. También se han descrito importantes diferencias en la tasa de mortalidad en relación a

los grupos de edad. En el trabajo de Neuspiel y Kuller (1985), la tasa de mortalidadfUe más

alta en el grupo de 1-4 años (9.3/100.000/año) que en el de 14-21 años (5.7/100.000/año) y

mucho más alta que en el de 5-13 años (2.0/100.000/año). La tasa de mortalidad en un estudio

de jóvenesreclutasde edadescomprendidasentre los 15 y los 24 añosfue de 6.8/100.000

habitantes/año(Koskenvuo,1976).

1.2.3.2.-Causasdemuertesúbitaenpersonasde 1 a 35 años

La muertesúbita en personasentre 1 y 35 añosde edadesdebidaa una gran variedad de

causassin que existaun claro predominiode ningunaetiología (Kuller y cols., 1966; Luke y

Helpern, 1968; Molander, 1982; Neuspiely Kuller, 1985; Drory y cols., 1991; Andersony

cols., 1994), a diferenciade lo que ocurre en el adulto en el que sobresalela muertesúbita

debidaa enfermedadateromatosacoronaria. En la tabla 1 aparecenreflejadaslas principales

patologíasque sehan asociadocon la muertesúbitaen niños y jóvenes.

Las causasmás frecuentesde muertesúbita en edadpediátricay en adulto joven son las de

origencardiovascular,principalmenteen relacióna miocardiopatías,anomalíascongénitasde

las arteriascoronarias,miocarditis,enfermedadescardíacascongénitasy anomalíasdel sistema

deconducción(Topazy Edwards.,1985;Thiene y cols., 1988;Corradoy cols., 1994; Bassoy

cols., 1995;Marony cols., 1996a).
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Tabla 1. Causas de muertesúbitaen niñosy jóvenes(referenciasen pié de tabla)

Cardíaca

Patologíade las arteriascoronarias

Enfermedadateromatosa

Patologíacongénita

Origenanómalo

Enfermedadesmiocárdicas

Miocardiopatíahipertrófica

Miocardiopatíaarritmogénica

Miocarditis

Enfermedadesvalvulares

Estenosisaórtica

Prolapsode la válvula mitral

Anomalíascardíacascongénitas

Tetralogíade Fallot

Transposiciónde los grandesvasos

Diseccionde laaorta

Alteracionesdel sistemade conducción

Arritmias primadas

Síndromedel QT largo

Síndromesde preexcitación

Sistemanervioso

Hemorragiaintracraneal

Epilepsia

Meningitis

Origenpulmonar/respiratorio

Epiglotitis aguda

Asmabronquial

Bronconeumonía

Tromboembolismopulmonar

Patologíainfecciosageneralizada

Shockséptico

Aparatodigestivo

Varicesesofágicas2 acirrosis

(Maron y cols., 1980; Molander, 1982; Driscolí y Edwards, 1985; Neuspiely Kuller, 1985;

Siboni y Simonsen1986; Keelingy Knowles, 1989;Kramery cols., 1989;Burke y cols., 1991;

Andersony cols., 1994; Corrado y cols., 1994; Shen y cols., 1995; Maron y cols., 1996a;

Steinbergery cols., 1996)
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Otra delas causasmásfrecuentede muertesúbita en esteintervalo de edad,principalmenteen

niñospequeños,esla de origeninfeccioso,como puedeocurrir en las septicemias,meningitisy

bronconeumonías(Neuspiely Kuller, 1985). Personasafectasde ciertasenfermedadescrónicas

parecenestaren mayorriesgode sufrir una muertesúbitae inesperadadurantela infanciay la

juventud (Driscolí y Edwards, 1985; Neuspiel y Kuller, 1985; Keeling y Knowless, 1989).

Dicho riesgo seha observado principalmenteen el asmay la epilepsia. Otra posibleetiología

de la muertesúbita en menoresde 35 añosesla hemorragiacerebral.Porúltimo, un número

variable de muertes, a pesar de un estudio histopatológico completo, son de origen

inexplicado.

1.3.- MUERTESUBITA CARDIACA

En la muerte súbita cardíaca la enfermedad subyacente generalmente es una patología

cardiovascularclínicamentesilente que no ha podido ser diagnosticadao aún sospechada

durantela vida (Maron y cols., 1986; McCaffrey y cols., 1991; Gillette y Garson, 1992). En

muchasocasionesla muertesúbita es la primeramanifestaciónde la enfermedad.En algunos

casosseha descritosintomatologíaprevia - como puedenser síncopeso palpitaciones-, pero

sin que se hayaefectuadoen vida un diagnósticoadecuadode la verdaderacausade muerte

(Driscolí y Edwards,1985).

1.3.1. FISIOPATOLOGIA DE LA MUERTE SUElTA CARDIACA. FACTORES

DESENCADENANTES

El mecanismo último de la muerte súbita cardiaca suele ser una arritmia cardíaca,

generalmenteuna fibrilación ventricular o una taquicardiaventricularque evolucionahaciala

fibrilación ventricular(Surawitz, 1985; Myerburg y cols., 1992a). Esta arritmia malignano

respondeaunorigenúnico sino que esde basemultifactorial. El mecanismofisiopatológicode

la muerte súbita cardíacase produce por la interacción de anomalíasestructurales,que

proporcionanel sustratomorfológico, con alteracionesfuncionales,las cualesactuaríancomo

desencadenantes,dando lugar a la desestabilizacióneléctricaresponsablede la arritmia fatal

(figura 1).
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Figura 1. Fisiopatología de la muerte súbita cardíaca

(Myerburgy cols., 1992a;Myerburgy cols., 1997)

Anomalías estructurales Alteraciones funcionales

Un nuevoconceptointroducidorecientementeen la fisiopatologíade la muertesúbitacardíaca

es el de “riesgo de respuesta”,que se refiere a la susceptibilidadindividual (posiblemente

determinadagenéticamente)a desarrollaruna arritmia potencialmenteletal ante la presencia

conjunta de factores de riesgo crónicos (estructurales)y factores de riesgo transitorios

Cardiopatía isqudmica
Eventosisquémicosagudos
Lesionesisqudmicascrónicas

Hipertrofia
Primaria
Secundaria

Ventrículo miopático
Dilatación
Fibrosis
Infiltración
Inflamación

Anomalíaeléctricaestructural
Lesionesde estructuramolecular

SíndromeQT largocongénito

Isquemiatransitoriay reperfusión
1WFV isqu¿mica
Arritmias de reperfusión

Factoressistémicos
Fallo hemodínámico
Hipoxemia,acidosis
Desequilibrioelectrolítico

Interaccionesneurofisiológicas
Factoressist&nícosy centrales
Factorescardíacoslocales

Transmisores
Receptores

Efectoscardíacostóxicos
Drogasproarrítmicas
Toxicidadcardiaca

Fibrilación ventricular

Taquicardiaventricular

[Eúbita

(funcionales)(Myerburg,1997).
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La relaciónentremuertesúbitacardíacay posiblesfactoresdesencadenantes(ejercicio fisico

intenso,estrésemocional)ha sido valoradaen varios estudios.Trabajosde muertesúbita en

niñosy adultosjóveneshan mostradoqueentre un 15% y un 30% de las muertessúbitasse

desencadenan durante el ejerciciofisico (Topazy Edwards,1985;Kramery cols., 1989;Drory

y cols., 1991).Otrosestudioscon muestrasde deportistasjóveneshan analizadoel fenómeno

de la muertesúbita, la cual ocurregeneralmenteen relaciónal esfUerzo.En estosestudiosla

mayoríade las muertesson de origen cardíaco,sobresaliendola miocardiopatíahipertrófica

(Marony cols., 1980;van Campy cols., 1995; Maron y cols., 1996a)y en el norte de Italia la

displasiaarritmogénicadel ventrículoderecho(Corradoy cols., 1990).

La influenciadel estréspsíquicoen la muertesúbitacardíacaha sido largamentedebatidaen la

literaturamédica(Engel, 1971; Davis, 1978; Lown y cols., 1980). Estudiosobservacionales

han concluido que el estrés emocionalpuedeprecipitar la muerte súbita en personasya

predispuestasa tal evento,como sonprincipalmentelos pacientescoronarios(Meisel y cols.,

1991; Leor y cols., 1996),y en menormedidalos pacientescon miocardiopatías(Lecomtey

cols., 1996).Estehechosecreeposibleporqueel estrésmentalinduceisquemiamiocárdicaen

pacientescoronarioso por la existenciade un mecanismoarrítmico (Rozanskiy cols., 1988).

Casosen los que el estréspsicológico desencadenemuertesúbita en personassin patología

cardíacason extremadamenterarosy se ha sugeridoel espasmocoronariocomocausade la

muerte(Hártel, 1982;Lecomtey cols., 1996).

Lamuertesúbitacardíacasigueun ritmo circadianocon unaincidenciasuperioren las horasde

la mañanaque en el resto del día, lo que podría ser debido a un aumento de la actividad

adrenérgica(Assanelliy cols., 1997; Behrensy cols, 1997;Laveryy cols., 1997).

1.3.2.- PATOLOGíACORONARIA

1.3.2.1.- Enfermedad ateromatosa coronaria

Aunque sólo una mínima parte de las muertespor arterioesclerosiscoronaria ocurre en

menoresde 35 años(Wilhelmsen y cols., 1997), algunos estudios han mostradoque esta
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patología puede ser, dentro de la rareza de la muerte súbita en los jóvenes, una causa

importantedemuertesúbitacardíaca(Corradoy cols., 1994).En ellosno esinfrecuentequela

muerte súbita sea la formaen la quedebutala enfermedad(Corradoy cols., 1994).

1.3.2.2.- Patología no ateroscícrótica

Tabla 2. Anomalías congénitas de las arterias coronarias asociadas con la muerte súbita

Origen anómalo de una coronariadesdela aorta

Coronaria derecha e izquierdadesdeel senoaórticoderecho

Coronaria derecha e izquierda desde el seno coronario izquierdo

Circunflejay/o descendenteanteriordesdesenocoronarioderecho

Una o más coronarias desdeel senocoronarioposterior

Ostiumcoronarioúnico desdela aorta

Origen anómalode unao máscoronariasdesdeel troncopulmonar

Coronariaizquierday derechadesdeel troncopulmonar

Coronariaizquierdao derechao descendenteanteriordesdeel troncopulmonar

Estenosisdel ostium

Ostiacoronariosdelocalizaciónalta

Ausenciacongénitadela coronariadchao izda

Hipoplasia congénita de una o más coronarias

Fístula arterial coronaria congénita

En la literaturamédicaseha descritoun alto númerode anomalíascongénitasen el origen,

número y distribución de las arteriascoronarias(Kimbiris y cols., 1978; Roberts, 1986).

Algunas de estas variaciones no causan anomalías fisiológicas mientras que otras son

potencialmente peligrosas. Las distintas anomalíascongénitasque se han asociadocon la

muerte súbita (Cheitlin y cols., 1974; Corrado y cols., 1992; Steinbergery cols., 1996) se

reflejanen la tabla2.
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La frecuenciade estasanomalíasen la poblacióngenerales muy baja(Kimbiris y cols., 1978;

Lipsett y cols, 1991; Herrmanny cols., 1992; Steinbergery cols., 1996).Por el contrario,su

incidencia pareceespecialmentealta en jóvenesatletas que fallecen en relación al ejercicio

fisico (McCaffreyy cols., 1991).

Este tipo de anomalíascongénitaspuedenser asintomáticaso manifestarsecomo angina,

síncope, palpitacionesy muerte súbita (Kimbiris y cols., 1978; Liberthson y cols., 1979;

Frescuray cols., 1998). Los pacientesjóvenesestánen mayor riesgode muertesúbitaque los

adultos(Taylor y cols., 1992;Taylor y cols., 1997).

La asociaciónentre arterias coronariasintramuralesy muerte súbita es muy controvertida.

Dada su alta frecuenciaen autopsiasha sido consideradocomo una variantenormal, pero

cuandoel trayecto intramiocárdicoes largo y profUndo puedeproducir isquemiamiocárdica

manifestándosecomoangina,infarto de miocardioy muertesúbita(Corradoy cols., 1992).

La isquemiacoronariasilente por espasmocoronariopuede iniciar arritmiaspotencialmente

fatalesen personassin lesionesestructuraleslimitantesde flujo (Myerburgy cols., 1992b).En

autopsiasno es posible su diagnóstico ya que se trata de un trastorno fUncional. La

combinaciónde una historia de dolor precordial y unas arterias coronariasnormales en

autopsiapuedesugerirestediagnóstico(Davies, 1992b).

1.3.3.-ENFERMEDADESDEL IvIIOCARDIO

1.3.3.1.-Miocardiopatíahipertrófica.

La miocardiopatíahipertróficaesuna de las principalespatologíasresponsablesde la muerte

súbitaen adolescentesy adultosjóvenes,principalmenteen atletas(Maron y cols., 1980; van

Campy cols., 1995).

Clínicamentepuede dar síntomasde disneade esfuerzo,dolor torácico, síncopey muerte

súbita(McKennay Deanfleld, 1984;Maron, 1997).Existe riesgode muertesúbitaen cualquier

momentode la evolucióny de hechopuedeserel modo de debutar(Maron y cols., 1980).Los
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factores de riesgoparala muertesúbitason lajuventud,unahistoria familiar de muertesúbitay

los antecedentes de muerte súbita recuperada, de síncope y de taquiarritmias ventriculares

(McKenna y Deanfleld, 1984; Brandenburg, 1985; McKenna y Camni, 1989).

1.3.3.2.- Miocardiopatia arritmogén¡ca.

La miocardiopatía arritmogénica, también conocida como displasia arritmogénica del

ventrículo derecho,es una enfermedadmiocárdicade causadesconocidaque se caracteriza

morfológicamente por el reemplazo progresivo del miocardio del ventrículoderechopor tejido

adiposoo fibroadiposo,que típicamenteen su comienzoesregional,que en su evolución se

haceglobal y que puedecomprometeral ventrículo izquierdo (World Health Organization,

1996).

Esta patología puede debutar como muerte súbita en un subgrupo de pacientes en una fase

precoz de la enfermedad, generalmente en adolescentes y adultos jóvenes (Thiene y cols.,

1988; Corrado y cols., 1997; Schionningy cols., 1997). No es infrecuentela existenciade

episodiosdesíncopey taquicardiasventricularesprevias,principalmenteen relaciónal esfuerzo

(Dungany cols., 1981; Marcusy cols., 1982; McLay y cols., 1993). La muertesúbitasuele

estardesencadenadaporel ejercicio(Thieney cols., 1988; Goodiny cols., 1991).

1.3.3.3.-Miocardiopatíadilatada.

Clíicamente se suele presentar como una insuficiencia cardíaca progresiva, siendo

generalmenteestacomplicaciónla causade la muerte (Dec y Fuster, 1994). A diferenciade

otras miocardiopatíasel debutde la miocardiopatíadilatadacomomuerte súbita es bastante

infrecuente(Dec y Fuster, 1994; Liberthson,1996). La muertesúbitageneralmenteafectaa

pacientescon sintomatologíade grado medio o con disfbnciónventricular izquierdasevera

(Brandenburg,1985).
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1.3.3.4.-Miocarditis.

La miocarditis esuna de las principalespatologíasresponsablesde muerte súbita en niños y

adolescentes,(Kramery cols., 1989; Drory y cols., 1991; Steinbergery cols., 1996). Cuando

ocurre no es infrecuenteque los pacientesesténasintomáticoso que sólo tengan como

pródromoun síndromeviral de medianaintensidad(Haas, 1988; Wessléry cols., 1996). En

otros pacientes la enfermedadsemanifiestacomounainsuficienciacardíaca.

Varios estudioshandemostradoque el ejercicio puedeserun factorprecipitantede la muerte

súbita(Philip, 1986;Wessléry cols., 1996),por lo que se aconsejaevitar esfuerzosdurantela

faseagudade la enfermedad(Frimany cols., 1997).

1.3.3.5.-Cardiopatíassecundaríasa enfermedadessístémicas

La muerte súbita ha sido descrita en otras formas de miocardiopatías, incluyendo la

miocardiopatíaalcohólica, la amiloidosis, la sarcoidosis,la hemocromatosisy los trastornos

neuromusculares.En algunasocasionesla muerte súbita es la primera manifestaciónde la

enfermedad,lo que se ha observadoen los jóvenes, principalmenteen relación con la

sarcoidosis(Virmani y cols., 1980; Ogbuihi y cols., 1993; Reuhí y cols. 1997; Veinot y

Johnston, 1998).

1.3.4.- ENFERMEDADESVALVULARES

1.3.4.1.- Estenosis aórtica

La estenosisde aortaesunalesiónvalvular de origencongénitoo adquirido(reumática,y más

frecuentementedegenerativa)o una combinación de ambas(calcificación de una válvula

malformada).La estenosisde la válvula aórtica ocurreen un 3-6% de niños con enfermedad

cardíacacongénita(Denficídy Garson,1990; Gillette y Garson,1992).La anomalíacongénita



17
Introducción

más frecuente es la válvula aórtica bicúspide, que generalmentetiene escasarepercusión

clínica, pero que predispone a la calcificaciónsecundariadurantela vida adulta.

La evolución de la estenosisaórtica suele ser lenta y progresiva, estandolos pacientes

asintomáticosvarios años a pesar de estenosissignificativas. La evolución hacia la muerte

súbitaespoco frecuentecuandono existesintomatologíaprevia. Existe mayor riesgo si la

estenosisaórticaes severacon sintomatologíade síncope,disneao dolor torácico (Vetter,

1985; Gillette y Garson, 1992). La muertesúbita ocurre en un 1% de niños con estenosis

aórticaporaño(Gillette y Garson,1992).

Gracias a la identificaciónde pacientesen riesgo ha sido posibledisminuir la incidencia de la

muertesúbita en estospacientesal ser intervenidosquirúrgicamenteen una faseprecozde la

enfermedad.

1.3.4.2.- Prolapso de la válvula mitral

El riesgo de muertesúbitaespequeñoen los pacientescon estaanomalíay esmas frecuenteen

losjóvenesqueen los adultos(Dollar y Roberts,1991;Farby cols., 1992).Sin embargo,dada

la alta frecuenciade estaanomalíaen la población generalesposible que el prolapsode la

válvula mitral no seala verdaderacausade la muerte sino que seaun hallazgocoincidenteo

accidental.

1.3.5.- CARDIOPATIASCONGEMTAS

La muertesúbitaen las cardiopatíascongénitasocurre principalmenteen la infancia y en la

niñezy puedeobservarsetanto en la evolución natural de la enfermedadcomo despuésde

cirugía correctora (Lambert y cols., 1974; Garsony McNamara,1985; Bassoy cols., 1995).

Hoy en día, las anomalíascardiacascongénitasal serintervenidasquirúrgicamenteenunafase

precoz,raramenteproducenpor sí mismasmuerte súbita (Liberthson, 1996). Generalmente

ocurreen pacientescon un estadohemodinámicodeterioradoo con arritmiasprevias,pero

tambiénpuedeafectara pacientesen buenestado(Garsony McNamara,1985). En la mayoría
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de los casosla muertees debidaa un mecanismoarrítmico, y a veces a una endocarditis

infecciosa(Garsony McNamara,1985; Wolfe y cols., 1993;Liberthson,1996). Las personas

intervenidasde tetralogíade Fallot o de transposiciónde los grandesvasosseencuentranentre

los gruposde mayorriesgode muertesúbita(Fustery cols., 1980;Gillette y Garson,1992).

1.3.6.-ANOMALíAS DE LA AORTA

Casosde muertesúbitaen pacientestras la reparaciónde la coartaciónde la aortahan sido

descritos(Vetter, 1985). En algunosde ellos la muerteha sido secundariaa disecciónde la

aortaascendente.La disecciónde aortaesunacausaconocidade muerte súbita en personas

menoresde 36 años(Luke y Helpurn, 1968; Kramery cols., 1989; Shen y cols., 1995) Suele

sersecundariaa hipertensiónarterial y en pocoscasosestáasociadaa alteracionesdel tejido

conjuntivo(síndromede Marfan, síndromede Ehlers-Danlos,etc.)(Heggtveit, 1991).

1.3.7.-PATOLOGIA DEL SISTEMADE CONDUCCIONCARDIACO

Se han descritonumerosaslesionescongénitasy adquiridasen las estructurasdel sistemade

conduccióncardíaco(tabla 3), y seha postuladoque las mismaspuedenserresponsablesde

muertesúbita en personasjóvenessanasen los que la autopsiano encuentraotra causade la

muerte (James, 1985a; Bharati y Lev, 1986; Cohle y Lie, 1991; Bharati y Lev, 1994; Suárez-

Mier, 1996). Entreestaslesionesestánla hiperpíasiafibromuscularde las arteriasnodales,la

infiltración adiposay fibrosis, las enfermedadesinfiltrativas e inflamatorias,el tumor del nodo

auriculoventriculary las víasde conducciónaccesorias(Thieney cols. 1983; Topazy Edwards,

1985;Burke y cols., 1991;Bassoy cols., 1995; Sheny cols., 1995).

La mayoríade los artículossehanbasadoen casosaisladosy en estudiossin gruposcontrol,

por lo queel verdaderosignificadofuncional de las anomalíasdel sistemade conducciónsigue

siendocontrovertido,cuandono especulativo(Bassoy cols., 1995),siendo posiblequedichas

alteracionessean variantesanatómicaso degenerativassin significado patológico (Suárez-

Mier, 1996; Cohley Lie, 1998).Muchasde las alteracionesdel sistemade conducciónque por

algunos autores han sido consideradascomo causantesde muerte súbita, estarían tan
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extendidas en la poblacióngeneral(alta frecuenciade estasalteracionesen gruposcontrol)que

deberíanserconsideradascomovariantesanatómicas(Suárez-Mier,1996; Cohle y Lie, 1998;

Suárez-Mier y Gamallo, 1998). En ausenciade registros electrocardiográficosen vida

indicativosde arritmias, las alteracionesencontradasen el sistemade conduccióndeberíanser

valoradasconmuchaprudencia(Davies, 1995).

Tabla3. Localizaciónde las anomalíasdel sistemadeconduccióncardíaco

en la muertesúbita

Del nodosinusal

Del nodoauriculoventricular

Del hazde His

Delas ramas

Delos gangliosy nerviospróximos:cardioneuropatías

Del esqueletofibroso

De las arteriasnodales

Víasaccesorias

HacesdeMahaim

Conexionesatriohisianas

1.3.8.- MUERTE SUBITA CARDIACA EN CORAZONES ESTRUCTURALMENTE

NORMALES

Aunque como hemos visto previamentela mayoría de las muertessúbitas cardíacasson

causadasporuna arritmiaen personascon una enfermedadcardíacaestructuralsubyacente,en

los últimos añosseha llamado la atenciónsobrela muertesúbitacardíacaen personascon

corazonesnormales o casi normales (Myerburg, 1997). Debido a la ausenciade una

enfermedadestructuraldefinida las alteracioneselectrofisiológicasson las que dominan el

cuadroclínico.
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Existen síndromesarritmológicosconcretos,que se manifiestan en ausenciade patología

cardíacamorfológica, que se han asociadocon la muerte súbita. Los principales son el

síndromedeWolff-Parkinson-White,el síndromeQT largo, la fibrilación ventricularprimariay

el síndromedeBrugada.

Los síndromesde preexcitaciónsondebidosa la existenciade víasanómalasque conducenel

estímulo a los ventrículosmásdeprisaque la vía normal.El más frecuenteesel síndromede

Wolff-Parkinson-White,cuyo pronosticoen generales bueno. En estos pacientesexisteun

bajo riesgo de muerte súbita en niños y jóvenes,que afectaprincipalmentea personascon

fibrilación auricularcon respuestaventricularrápida,si bien tambiénexisteriesgopotencialen

pacientesasintomáticoso con mínimas manifestacionesclínicas (Wiedermanny cols., 1987;

Mungery cols., 1993).

El intervaloQl puedeestarprolongadocomo consecuenciade alteracioneselectrolíticas,de la

acciónde fármacos,o tras infarto de miocardio,o puedeserun síndromeidiopático congénito

asociadoo no a sordera(síndromede Jervelí-Lange-Nielsony síndromede Romano-Ward,

respectivamente).Clínicamentepuedepermanecerasintomático.La sintomatologíase suele

iniciar al final de la infancia. En este síndromeexiste propensióna arritmias ventriculares

malignas,síncopesy muertesúbita(Schwartzy cols., 1991).El riesgoesmásalto en aquellos

con sorderacongénita.La muertesúbitafrecuentementesedesencadenaporel ejerciciofisico

vigoroso,la ansiedady los ruidos súbitos(Schwartzy cols., 1991;Liberthson,1996).

Otrasarritmiasquepuedenevolucionarhaciala muertesúbitasonel síndromedel nodo sinusal

enfermo,el bloqueoauriculoventricularcompletocongénitoy la fibrilación ventricularprimaria

(Vetter, 1985; Viskin y Belhassen,1990; Gillette y Garson, 1992). Estudioscon personas

resucitadasde una paradacardiacaextrahospitalariahan encontradoque un 1% de todos los

casossondebidosa fibrilación ventricularidiopática. En menoresde 40 años,hastael 14% de

episodiosde fibrilación ventricular ocurrenen ausenciade una enfermedadcardíacadefinida

(Golsteiny cols., 1994, cap. 16). Estetipo de hallazgosesde interésen la muertesúbitadado
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queen aquelloscasosen los que no seencuentrapatologíaestructuralcardíacaesposibleque

unaalteraciónprimariadel ritmo cardíacono detectadaen vidaseael origende la muerte.

El síndromedescritoporBrugaday Brugada(1992),que secaracterizapor bloqueode rama

derechay elevaciónpersistentedel segmentoST en el electrocardiograma,es una de las

arritmias que más atención ha merecido recientementeen la literatura médica. En este

síndrome,en el que no sedetectaningunaenfermedadcardíacaestructural,existe un riesgo

aumentadodemuertesúbita(Brugaday Brugada,1992;Brugaday cols., 1998).

1.3.9.-BIOLOGíA MOLECULAR Y MUERTE SUBITA CARDIACA

Los avancesen la biología moleculary genéticahumanahan permitido la identificación de

genescausantesde enfermedadesfamiliares que seránde ayudaen la prevenciónde la muerte

súbita cardíaca.Entre otras posibilidades,el desarrollode un test genéticode diagnóstico

permitiráuna mejorestratificaciónde los pacientesen relaciónal riesgodemuertesúbitay un

tratamientoguiado genéticamente(Brugada, 1998). En la actualidad, en las familias con

miocardiopatíahipertrófica,con el síndromede QT largo congénitoy con el síndromede

Brugadaseharecomendadola realizaciónde un diagnósticogenético(Brugada,1998;Cheny

cols., 1998), no siendo de extrañarque en los próximos añosdicha recomendaciónse haga

extensivaaotrasenfermedadescardíacasrelacionadascon lamuertesúbita.

Varios genesy mutacionesde las proteínasde las estructurassarcoméricasdel músculo

cardíacose han identificado en la miocardiopatíahipertrófica (Hauser, 1997). Una de las

principalesaportacionesdel estudiogenéticoesque las mutacionestienen distinto pronóstico

en relaciónal riesgode muertesúbita(Maron, 1997; Semsariany cols., 1997).

Entrelas arritmias primarias, el síndromeQT largo congénito es en el que se han logrado

mayores progresosen el campo de la biología molecular en los últimos años. Se han

identificado varios genescausantesde estesíndrome,responsablesunosde alteracionesde los

canalesdel sodio y otros de alteracionesde los canalesdel potasio(Moss, 1997). Aunque

todavía no seha establecidouna correlaciónclara entrelos diferentesgenesafectadosy las
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característicasclínicasde los pacientes,esesperableque en un futuro próximo los pacientes

recibanunaterapiaadecuadaa su defectocongénito.

Las ventajasdel estudiogenéticoson varias: 1) posibilita identificar a los miembros de la

familia no portadoresdel gende la enfermedad,lo que evita queestaspersonasseansometidas

a restricciones en sus actividades (por ejemplo, deportivas); 2) Permite una mejor

estratificacióndel riesgode muertesúbitaque los parámetrosclínicos, electrocardiográficosy

ecocardiográficos;3) Haceposibleun diagnósticodefinitivo en los pacientescon enfermedades

que pueden simular la miocardiopatíahipertrófica; 4) Desarrollo de un test genético y

métodosterapeúticosmásefectivos(Hauser,1997;Brugada,1998).

1.4.- MUERTESUBITA DE ORIGEN ENCEFALICO

La patologíaencefálicaconstituye,tras la patologíacardíaca,unade las causasprincipalesde

muerte súbita. Un alto porcentajeson de origen vascular(hemorragiasintracraneales)y de

origeninfeccioso(meningitis,encefalitis).La muertesúbitainexplicadaen pacientesepilépticos

es otra de las causasmás importantes.Los tumores intracranealesy las anomalíasdel

desarrollo ocasionalmentepuedenpresentarsecomo muerte súbita (Ryder y cols., 1986;

Ragheby cols., 1986;Martinot y cols., 1993).

1.4.1.-Hemorragiaintracraneal

Las hemorragiasintracraneales,aunquegeneralmenteno evolucionanhacia la muertesúbita

(Demick, 1991), constituyenuna de las principales causasde muerte súbita extracardíaca.

Estas hemorragias pueden ser tanto subaracnoideascomo intraparenquimatosas,si bien no es

infrecuenteque ambasse combinen en distintos niveles de intensidad.Las causasde la

hemorragia intracraneal son diversas y varían en niños y en adultos. La hemorragia

intracerebralsueleser secundariaa hipertensiónarterial y la hemorragiasubaracnoideasuele

sersecundariaa la rotura de un aneurismaen los vasosdel polígonode Willis (Schievinky

cols., 1995),siendoambascausaspropiasde la edadadulta,y muyrarasen la infancia(Davisy

Swalwell, 1996). En los menores de 30 años, por el contrario, ante una hemorragia
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intracerebralsiemprehay que sospecharde unamalformaciónarteriovenosacomoorigende la

misma. Las malformacionesvascularesgeneralmentese destruyencuando la hemorragia

ocurre,por lo quela identificaciónen la autopsiapuedeserdificil (Byard y Cohle, 1994, cap.

8).

La evoluciónde la hemorragiaestácondicionadapor su localización.Aquellasqueasientanen

basedel cerebroy en fosaposterior,así como aquellasque sehacenintraventriculares,tienen

unmayorriesgodeevolucionarhacialamuertesúbita(Leestma,1988; Zager,1997).

1.4.2.-Epilepsia

Los pacientesepilépticos,tanto niños (Harveyy cols., 1993)comoadultos(K]enermany cols.,

1993; Nashefy cols., 1995b), tienen unastasasde mortalidad más altasque la población

general.La muerte en estossujetos puedeser debidaa enfermedadeso traumatismosno

relacionadoscon la epilepsia,a complicacionessecundariasa un ataqueepiléptico(sumersión,

traumatismos,sofocación),a un estatusepiléptico, o a una muerte súbita inexplicada.Para

incluir una muerteen esteúltimo diagnósticose requiereel cumplimientode unos criterios

estrictos(Leestmay cols., 1997), siendo necesarioun estudio de autopsiacompleto que

excluyacualquiercausaanatómicay toxicológicade la muerte.

La incidenciade la muertesúbita inexplicadaen epilépticosseha situadoentrelos 1-4 /1000

pacientes /affo (Tennis y cols., 1995;Nashefy cols., 1995b; Klenermany cols., 1993;Leestma

y cols., 1984) y parecesermáselevadaen pacientescon epilepsiasecundaria(Harveyy cols.,

1993), y en aquellos con epilepsia más severa o intratable (Tennis y cols., 1995; Nashefy cols.,

1995a).La incidenciatambiénparecesuperioren los adolescentesy jóvenes(Earnesty cols.,

1992;Leestmay cols, 1984).

La fisiopatología de estefenómenono esbien comprendiday varios factoresparecenestar

implicados: inestabilidadautonómicaduranteo poco despuésde unacrisis convulsiva,apnea

hipóxica (obstructiva y/o central), edema pulmonar neurogénico o arritmias cardíacas

(Johnston y cols., 1995; Nelson y Ray, 1996; Nashef y cols., 1995a; Tavernor y cols., 1996;
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Nashefy cols., 1996; Terrencey cols., 1981).La influenciade un tratamientofarmacológico

insuficienteo inadecuadoha sido propuestocomo un factorrelacionadocon la muertesúbitae

inexplicadaen estospacientes(Georgey Davis, 1998).

1.4.3.-Tumorescerebrales

En la literatura médica se han descrito casos aislados de tumores intracranealesno

diagnosticadospreviamenteen vida que hanproducidola muertedel sujetoen un intervalode

pocashoras. Los mecanismosde muerte súbita e inesperadason varios y dependende la

localización,tamañoy tipo tumoral:

- Hemorragia intracraneal, que de forma excepcional puedeser el modo de debutar del

meduloblastoma, astrocitoma gigante, ependinoma, oligodendroglioma y glioblastoma

multiforme (Poony Solis, 1985; Aoki y cols., 1992).

- Obstrucciónagudadel líquido cefalorraquideo,como sucedeen el quistecoloideodel tercer

ventrículo(Saulsburyy cols., 1981; Chany Thompson,1983; Rydery cols., 1986; Aronica y

cols., 1998).

- Afectación directa sobre los centros respiratoriosy cardíacosen tumores próximos al

troncoencéfalo(Opeskiny cols., 1995; Gleclcmany Smith, 1998)

1.4.4.- Meningitis

La meningitis es la patología infecciosa del sistema nervioso de mayor trascendencia en la

muerte súbita. El germen más frecuentemente involucrado es el neisseria meningitidis. Otros

posiblesgérmenesson el hemophilusinfluenzetipo B y el streptococcuspneumonie. Suele

afectar a niños sanosmenoresde 2 añosque en los díasprevioshan presentadoun síndrome

febril, generalmentepor infección dc las vías respiratoriassuperiores.En estospacientesla

evolucióneshaciael comao el shocken pocashoras(Rimary cols., 1985)poredemacerebral
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masivo y hemorragiade Duret secundariaa enclavamiento.La muerte también puedeser

secundaria a una meningococemia fUlminante (síndrome de Waterhouse-Friderichsen).

1.5.-MUERTE SUBITA DE ORIGEN PULMONAR / RESPIRATORIO

La patologíapulmonarsignificauna proporciónsignificativa de los casosde muertesúbitaen

niñosy enjóvenes,conun porcentajeque se sitúapróximo al 20-30%(Luke y Helpern, 1968;

Molander, 1982; Siboni y Simonsen,1986). Las causasmás frecuentesson el asmay la

patologíainfecciosaaguda,principalmentela bronconeumoníay en menormedidala epiglotitis

o la traqueobronquitis.

1.5.1.-Asma

La mortalidaddel pacienteasmáticoesbaja,si biendesdela décadade los 60 seha registrado

un aumentode las tasasde mortalidady de ingresohospitalario(Campbelly cols., 1990).Los

factoresresponsablesestánpoco definidos y se ha hipotetizadoque puedaserdebido a los

efectosadversosde los fármacosantiasmáticos(Molfino y cols., 1991;Larsen, 1992).

La muertepuedeocurrir en relación a ataquesseverosprolongadosque no respondenal

tratamiento médico (estatus asmático). En otros casos se trata de muertes súbitas e

inexplicadasen pacientesque no cumplen criterios de estatusy en los que la muerte se

desarrollade formatan rápida,a vecesincluso en pocosminutos,queocurrefUera del hospital

(Johnsony cols., 1984; Wasserfalleny cols., 1990; Champy Byard, 1994). Estas muertes

puedenocurrir con mínimos o ausentessignosde alarmaen pacientesque antesdel episodio

fatal estabanen buenestadode saludy haciendosus actividadesrutinarias(Campbelly cols.,

1990; Champy Byard, 1994).En ellos la autopsiano descubreningunacausaestructuralde la

paradacardiopulmonar(Robin y Lewiston,1989).

La muertesúbitaen al asmáticoesmás frecuenteal final de la infancia y en adultosjóvenes

(Robiny Lewiston, 1989; Toughy cols., 1996)y sueleafectara enfermosconunahistoria de

largaevolución, y a enfermoscon asmasevero (Molfino y cols., 1991; Toughy cols., 1996).
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Los mecanismosque se han involucrado en la muertesúbita son varios: arritmia cardíaca,

asfixia, hipokalemia, irritación faríngeapor los agentesinhaladorese insuficiencia adrenal

(Drislaney cols., 1987;Wasserfalleny cols., 1990;Carroll y cols., 1996).

1.5.2.-Neumoníalobaraguday bronconeumonía.

Tanto la neumonía lobar aguda como la bronconeumoníapueden evolucionar en raras

ocasioneshacia la muerte súbita (Molander, 1982; Driscolí y Edwards, 1985; Keeling y

Knowles, 1989). Por reglageneral, se trata de procesoscon una clínica característicaque

permitesu diagnosticoy tratamientoy afectaa personascon patologíasubyacente,tal y como

encamamiento,malnutrición, alcoholismo, adicción a drogas o inmunodeficiencia.Por el

contrario,otrasvecesessorprendentela evoluciónhaciala muerteen pocashorasen personas

previamenteasintomáticasy que realizaban hasta ese momento sus actividadesordinarias

(Molander, 1982). A vecesocurre despuésde una infección respiratoriaviral. En el estudio

autópsicose puedenplanteardificultades en cuanto al establecimientodel nivel mínimo

necesariopara considerarla bronconeumoníacomo la causade la muerte (Byard y Cohle,

1994, cap.4).

1.5.3.-Tromboembolísmopulmonar.

Es unacausabienconocidade muertesúbitae inesperadaen adultos,mientrasqueen niñossu

frecuenciaesmenor(Jonesy Macintyre, 1975;Buck y cols., 1981).Estediagnósticodebeser

consideradoen casosde muertesúbitaen niñosy adolescentesquepresentanfactoresderiesgo

quealteranlos componentesde la triadade Virchow (estasis,anomalíasde la paredvasculary

alteracionesde la coagulaciónsanguínea)(Jonesy Macintyre, 1975; Buck y cols., 1981;

Rubinsteiny cols., 1988; Byard y Cutz, 1990).Estos factorespredisponentesson similaresen

niños y en adultos.El trombo puede afectaruna arteria pulmonarprincipal o lobar o bien

múltiplesarteriaspulmonaressubsegmentales(Tanaka,1997).
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1.6.-MUERTE SUBITA DE ETILOGIA INFECCIOSA

Tabla4. Causas de muerte súbita infecciosa

Cardiovascular

Miocarditis

Endocarditis

Aortitis

Arteritis

Respiratoria

Abscesoretrofaringeo

Epiglotitis aguda

Laringotraqueobronquitisaguda

Neumoníabacterianaaguda

Bronquiolitis

Neumonitisintersticial

Neurolc5gica

Meningitis

Encefalitis

Poliomielitis

Heinatológica

Malaria

Gastrointestinal

Enfermedad hidatídica

Peritonitisprimaria

Botulismo

Gastroenteritis

Genitourinaria

Pielonefritis aguda

Generalizada

Septicemia

Viremia

Endotoxemia

Las enfermedades infecciosas constituyen una de las principales causasde muerte súbita,

principalmenteen los niñosmáspequeños(Molander, 1982;Neuspiely Kuller, 1985;Keelingy

Knowles, 1989).Las causasinfecciosasde muertesúbitason muy variadasy puedenafectara

múltiplesórganos(tabla4). Las infeccionesmásfrecuentesson la miocarditis, la epiglotitis, la

laringotraquebronquitis,la bronconeumonía,la meningitisy el shockséptico(Molander, 1982;

Neuspiely Kuller, 1985; Keeling y Knowles, 1989;Norman y cols., 1990; Andersony cols.,

1994),enfermedadesquehan sidotratadasenel órganodianacorrespondiente.
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1.7.- OTRASCAUSASDEMUERTESUBITA

La patologíadigestiva,genitourinaria,metabólica,endocrinay hematológica(tabla 2) no suele

serconsideradaen el diagnósticodiferencial de la muertesúbitainesperadaen niños y jóvenes

ya que su curso clínico es prolongado lo que permite un diagnóstico en vida. Muy

ocasionalmentela muertepuedeocurrir inesperadamenteen personasya diagnosticadasque

estabanestablesperoquesufrenuna complicaciónfUlminante.

La revisiónde las principalesseriesde muertesúbitaen niños y adultosjóvenesmuestraque la

patologíade estosórganosexcepcionalmentesemanifiestacomo muertesúbitae inesperada.

En la mayoríade los trabajosel porcentajede muertesde cualquierade estosorígeneses nulo

o inferioral 5 % de los casostotalesde muertesúbita.

1.8.-MUERTE SUBITA DE ORIGEN INEXPLICADO

Como sucedeen el síndromede la muertesúbitadel lactanteen niños menoresde un año, en

algunos casosde muerte súbita de personasentre 1 y 35 añosla causade la muerte es

desconocidadespuésde un estudio necrópsicocompleto. Se trata de muerte de origen

inexplicado,cuyo porcentajevaria en las distintasseriesde muertesúbitadesdeel 5% hasta el

15-20% (Kramer y cols., 1989; Drory y cols., 1991; Andersony cols., 1994; Shen y cols.,

1995; Benneni y cols., 1997).La verdaderaincidenciade estacircunstanciaen una población

determinadaesdesconocidadebido a la ausenciade una categorizaciónde la misma (Davies,

1992a). Debido a la rapidez con la que la muerte sucede se ha defendidola posibilidad de que

se trate de muertes de origen arrítmico.

Una frecuenciaespecialmentealta de muertesúbita inexplicadaha sido vista en estudioscon

emigrantes asiáticos jóvenes, los cuales fallecen súbitamentedurante el sueño sin

sintomatologíaprodrómica(Kirschnery cols., 1986; Munger, 1987; Goh y cols., 1990). El

mecanismoúltimo de la muerteesunafibrilación ventricular(Pollaneny cols., 1996).



2.- OBJETIVOS





31
Objetivos

La muertesúbita de un niño o de un joven sanoesun hecho que si bien infrecuente,provoca

un granimpactoen la sociedaden generaly en la comunidadmédicaen particular.A diferencia

del síndrome de muertesúbitadel lactante,ha merecidopocointerésen la literaturamédicay

la mayoríade los datosexistentessebasano bienen casosaisladosy pequeñasrecopilaciones

de casos,o bien en muestrasseleccionadas.Muy pocosestudiossehan realizadosobreuna

población general bien definida, por lo que la incidenciay las causasde la muertesúbita en

niños y jóvenesno han sido adecuadamentedefinidas.

La escasezdedatosepidemiológicosy etiológicosde la muertesúbitaen esterangodeedaden

la poblacióngeneralesdebidaa la grandificultad que suponesu estudiocientífico. Dificultad

que vienecondicionadaporuna seriede factores: 1) Rarezaen su presentación;2) La muerte

ocurrede formainesperadaporlo que esobjeto de estudioforensequedandofUera del ámbito

de investigación científicade los hospitalesuniversitarios;3) No en todoslos paisesesexigible

por legislación una autopsia forense; 4) En muchos lugares la autopsiaforensese limita a

excluir una muerte violenta, sin que exista interésjudicial en análisis histopatológicospara

conocerla verdaderacausade la muertecuandoéstaesnatural;5) La mayoríade trabajosde

investigaciónsehanefectuadosobremuestrasseleccionadaso porcentrosde referencia,con el

consiguientesesgoeimposibilidad paraofrecerdatosepidemiológicosen la poblacióngeneral;

y 6) La validez de los datosde los certificadosmédicosde defUnción en trabajosde muerte

súbitaesmuy cuestionable.

La elecciónde la provincia de Bizkaia como zona de estudioen el presentetrabajo viene

condicionadapor: 1) Segúnla legislacióntoda muertesúbita e inesperada(ya sea naturalo

violenta)debeser investigadaen el Instituto AnatómicoForensede Bilbao; 2) La sistemática

de trabajo en el Instituto Anatómico Forensedesdeel año 1991 es que ante toda muerte

natural súbita se haga una autopsia completa con recogida de muestraspara estudio

histopatológico y toxicológico en el Instituto deToxicologíade Madrid; 3) La posibilidadde

conocerlos antecedentespatológicos,sintomatologíaprodrómicay circunstanciasen torno a la

muerte en los casos seleccionados.Todo ello permitirá conocercon cierta precisión la

incidenciade la muertesúbitay evaluarla importanciade las distintascausasde la muerteen
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una poblacióngeneralbien definida, superandoel inconvenientede la inexactitudde los datos

sobrecausasde muertederivadosde estudioscon certificadosmédicosde defunción.

Estudios con muestras de autopsiasforensesayudarán,en ciertamedida,a comprendermejor

el fenómenode la muertesúbitainesperadaen los niñosy jóvenes,permitiendo,porun lado, el

desarrollo de medidasde prevenciónprimariamediantela identificaciónde los gruposde alto

riesgo y la comprensiónde los mecanismosde la muerte súbita y sus posibles factores

precipitantes,y porotro lado, valorar las estrategiasde actuaciónde los serviciosmédicosde

emergenciaen el tratamientodecasosde parocardíacoextrahospitalario.

La existenciadecasosaisladosde muertesúbitaen niños y jóvenesque, como en el síndrome

de muertesúbita del lactante, despuésde un estudio de autopsiacompleto son de origen

desconocidoha sido descrito,pero no se ha efectuadoningunainvestigaciónsobreello. Ante

ello, seplanteala necesidadde delimitar la trascendenciade la muerte súbita inexplicadaen

niños y jóvenes, para valorar la posible creación de una nueva categoría patológica similar al

síndrome de muerte súbita del lactante.

El presentetrabajo pretendeevaluar los datos epidemiológicos,clínicos y patológicosde la

muerte natural súbitaen sujetosde 1 a 35 añosduranteun periodode 8 años(1991-1998)en

unapoblacióngeneralbiendefinida(provinciade Bizkaia).

Los objetivos específicos son los siguientes:

• Análisis epidemiológicode la incidenciade la muerte naturalsúbitaen personasde 1 a 35

añosde edady sudistribuciónporsexoy gruposquinquenalesde edad.

• Comparációnde las tasasde incidenciade muertenaturalsúbitacon las tasasde mortalidad

de todaslas muertesnaturalesen el mismorangode edaden Bizkaia.

• Estudio de las causas histopatológicas de muerte súbita e inesperada desde el primer año de

vida a los 35 años y su distribución en razónal sexoy gruposquinquenalesde edad.
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• Evaluarla importanciade la muertesúbitainexplicadaen niños y enjóvenes.

• Estudiode los antecedentespatológicosy sintomatologíaprodrómica en lamuertesúbitaen

relacióna las causasde muerte.

• Valoración de los factoresde riesgoy factoresdesencadenantesde la muertesúbitaen esta

edad.

• Desarrollaruna aproximacióna la identificaciónde los niños y jóvenesque estánen riesgo

de muerte súbita.





3.- SUJETOS, MATERIAL Y METODO
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3.1.-LUGAR Y POBLACION DE ESTUDIO

Este estudio está basado en la provincia de Bizkaia, regiónindustrial del PaísVascocon una

poblaciónde 1.160.847,de las que 551.636(varones= 280.984 y mujeres = 270.652)están

comprendidasentrelos 1-35 años(segúnlos datosdeactualización de la poblaciónmunicipal a

fecha 3 1-XII-1994) (EUSTAT, 1997). La distribución de la población por sexo y grupos

quinquenalesdeedadsereflejaen la siguientetabulación:

Edad (años) Varones Mujeres

1-4 18200 17500

5-9 25507 24233

10-14 34132 32404

15-19 47187 44924

20-24 49745 47427

25-29 49261 47280

30-34 48252 47984

35 8700 8900

3.2.- INVESTIGACION DE LA MUERTE SUBITA EN EL INSTITUTO

ANATOMICO FORENSE DE BILBAO Y EN EL INSTITUTO DE TOXICOLOGIA

DE MADRID

De acuerdo con la legislación, el Instituto Anatómico Forense de Bilbao se encargaen la

provincia deBizkaiade la investigaciónde las muertesviolentasy de las muertessospechosas

de criminalidad. Estasúltimas incluyenlas muertesnaturalessúbitase inesperadasen personas

no hospitalizadas.Todaslas muertessúbitasen niños y en jóvenesen buenestadode salud

debende ser investigadasen el Instituto AnatómicoForense,mientrasque en personascon

enfermedades graves - en una proporción no conocida - pueden ser certificadas por su médico

sin necesidad de autopsia forense. En los casos que llegan al Instituto Anatómico Forense de

Bilbao por parte de un médico forense se procede al estudio de los antecedentes patológicos y

circunstanciasde la muerte, y a la práctica de una autopsiacompleta(aperturade las 3
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cavidades)con remisión de muestrasparaestudiotoxicológico e histopatológicoporpartede

los facultativosdel Instituto de Toxicologíade Madrid. En algunoscasos,principalmenteen la

infancia, seprocedetambiéna estudiobiológico postmortem.La investigaciónhistopatológica

de rutina incluye corazón,pulmones,hígado,bazo,páncreasy riñones.Segúnlos hallazgosdel

médico forense, se amplía el estudio a otros órganos. En todos los casos serealizaun estudio

minucioso del corazón que comprende:

• Pesodel corazóncompleto.El pesocardíacoseconsideróincrementadocuandoexcedíadel

0.45%del pesocorporal en varones,y del 0.4% en mujeres(Karch y cols., 1995; Kirschery

cols., 1986).

• Estudiomacroscópicodel aparatovalvular, cavidadescardíacas,miocardioy grandesvasos.

• Examen de los ostia coronaria y de las coronarias epicárdicasprincipales (coronaria

derecha, coronaria izquierda principal, descendente anterior y circunfleja). El estudio de las

coronarias se llevó a cabo mediante la realización de cortestransversalescada3-5 mma lo

largo de toda su longitud, cuantificándose el grado de estenosis coronaria. Las coronarias

calcificadasfUeron disecadasy sumergidasen ácido nítrico al 7% para su descalcificación,

antes del estudio seriado (Virmani y Roberts.,1987; Daviesy Mann, 1995, cap. 12). Parael

diagnósticonecrópsicode la enfermedadateromatosacoronariaserequirió: 1) la presenciade

un evento coronario agudo o infarto agudo de miocardio; ó 2) en ausencia de trombosis

coronaria, la existencia de alteraciones crónicas manifestadas bien por obstrucción por una

placa de ateroma de más del 75% del área de sección en algún segmento de al menos una de

las arterias coronarias epicárdicas principales o bien por la presencia de zonasde miocardio

con signos de daño isquémico crónico. En este último supuesto se trata de un diagnóstico de

exclusión siendo necesario descartar otras causas de muerte natural y tóxica (Davies y

Thomas, 1984; Warnes y Roberts, 1984a).

• Examen microscópicode las coronariasestenosadas.
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• Examen microscópico rutinario de las paredesanteriores y posteriores de ambos

ventrículos,del tabiqueinterventriculary de lasválvulas.

• Examen microscópico del miocardio macroscópicamente patológico.

• Estudio de todas las estructuras del sistema de conducción desde el año 1992 en todos los

casos de muerte súbita sin lesiones extracardíacas que expliquen la muerte y con corazones

estructuralmente normales (Suárez-Mier, 1996).

3.3.-SELECCION DE CASOS

Los archivos del Instituto Anatómico Forense de Bilbao desde el año 1991 al 1998 fUeron

examinados, y todos los casos de muerte súbita e inesperada en personas entre 1 y 35 años

inclusivefrieronincluidos.

Los criterios de selección para considerar la muerte natural como súbita e inesperada fUeron

los siguientes:

• La muerte súbita es definida como un fenómeno natural e inesperado, que exige la exclusión

de toda muerte traumática y de origen tóxico.

• La muerte ocurre instantáneamenteo en un intervalo inferior a las 6 horas desde el inicio de

los síntomaspremonitorioso del colapso. Aquellos casos de muerte cerebral en los que debido

a la instauraciónde medidasde soporte vital el periodo de supervivencia era superior a las 6

horas fUeron incluidos. Los síntomas premonitorios son aquellos que aparecen como expresión

de la descompensación aguda del paciente y que están estrechamente relacionados con su

muerte(BayésdeLunay Guindo, 1990, cap. 1). Se debende diferenciarde la sintomatología

prodrómicaque puedeaparecerdíaso semanasantesy consisteen la apariciónde signoso

síntomasde la enfermedad(Bayés de Luna y Guindo, 1990, cap. 1). La sintomatología

prodrómicase definió como cualquier cambio del estadode salud en la semanaprevia al

fallecimiento(Northcotey cols., 1986).
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• Personas no hospitalizadasy que seencontrabanrealizandosus actividadeshabitualesen el

momento del evento terminal.

• Aquellos pacientes con enfermedadeso discapacidadesprevias quienes murieron

súbitamente a causa de una nueva manifestación de su enfermedad o a causa de una

complicacióninesperadafueron incluidos, mientrasque aquelloscon una enfermedadcrónica

en los que la muerte súbita era debidaa una complicación no inesperadafueron excluidos

(Andersony cols., 1994).

• Si el eventoterminalno erapresenciadoseincluyeronaquelloscasosen los que en las horas

previashabíansido vistosvivos en buenestadode salud.

3.4.-RECOGIDAY ANALISIS DE LOS DATOS

Delos casosseleccionadosseprocedióal estudiodel siguientematerial:

• Datosdel Instituto Anatómico Forensede Bilbao: se procedióa la revisión del informe

macroscópicode autopsia,de las circunstanciasen torno a la muerte y de los antecedentes

patológicosde la persona.

• Datos del Instituto de Toxicología de Madrid: se realizó una revisión del informe de

histopatología,de toxicología y en caso de habersesolicitado del biológico. Así mismo, se

procedió al reestudio de las preparacioneshistológicas archivadas en la sección de

Histopatologíadel Instituto de Toxicología.

• Diligencias judiciales (atestado policial, declaracionesde interés en relación a las

circunstanciasde la muerte...).
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• Revisión de la historia clínica de los hospitalesde Bizkaia y del servicio de emergencias

“SOS Deiak”, en aquellos casosen que existía,en relacióna los antecedentespatológicosy la

sintomatología prodrómica.

De los casos seleccionados se analizaron los siguientes datos:

• Datos demográficos. Fecha de la muerte.

• Antecedentespersonalespatológicos.Hábitostóxicos. Antecedentesfamiliares.

• Circunstancias en torno a la muerte: lugar del suceso final, hora en la que ocurrió, actividad

querealizaba,existenciadefactoresdesencadenantes,intervaloentreel inicio de los síntomasy

la muerte, realizaciónde RCP,etc. Lugar de procedenciadel cadáver(hospital o domicilio).

Síntomasprodrómicosy de descompensación,alteracionesde ECO y alteracionesanalíticas

duranteel eventofinal.

• Hallazgossignificativosde la autopsiay hallazgoshistopatológicos.

• Causadela muerte(establecidaen baseacriterioshistopatológicosy clínicos).

3.5.-ESTUDIOEPIDEMIOLOGICO

Las tasasde incidencia de muertenatural súbita inesperaday del total de muertesnaturales

paracadauno de los sexosy gruposdeedadfueroncalculadasen basealos datosdel censode

población de la provincia de Bizkaia de 1991 y 1996. Para los años interpadronalesse

calcularonlas interpolacionesanualesde poblaciónpara cadauno de los sexosy gruposde

edad,considerandoun crecimientoo decrecimientoanuallineal de la población.Paralos años

1997y 1998secalculóla proyecciónde la poblaciónsuponiendounatasadecrecimientoigual

a los 5 añosanteriores(Montellá y cols., 1997).Las tasasestandarizadasde mortalidaden las

personasde 1 a 34 añosfueron calculadaspor el método directo utilizando la población

europeacomopoblaciónde referencia.
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Se calcularon las siguientes tasas de mortalidad:

• Tasa bruta de muerte súbita inesperada para las personas de 1 a 35 años de edad.

• Tasasestandarizadasde muerte súbita inesperaday del total de muertesnaturalespara el

total de la poblaciónde 1 a 34 añosy paracadauno de los sexos.Secomprobó,así mismo,

el riesgorelativo entresexosy su intervalode confianzadel 95%. Tantoel riesgorelativo

comosu intervalode confianzaal 95% secalcularonsiguiendola aproximaciónbinomial.

• Tasasespecíficasde muertesúbita inesperaday del total de muertesnaturalespor grupos

quinquenalesde edad(1-4, 5-9, 10-14, 15-19, 20-24,25-29,30-34años),parael total de la

población de 1 a 34 añosy para cadauno de los sexos.Las tasasespecíficasde muerte

súbitainesperadaparalas personasde 35 añossecalcularonindependientemente.

Los datosde las tasasde mortalidad parael total de las causasnaturalesprovienende los

BoletinesEstadísticosde DefUnción de los individuos entre1 y 34 añosresidentesen Bizkaia,

fallecidosentreenerode 1991 y diciembrede 1996 (los datosde los años 1997 y 1998 no

estabandisponiblesal finalizar estetrabajo).La causabásicade defunciónse codificó segúnla

Clasificación Internacional de Enfermedades,novena revisión (CIE-9) en el Registro de

Mortalidad de la ComunidadAutónomadel PaísVasco.

3.6.-ANALISIS ESTADíSTICO

Laspruebasestadísticasempleadasfueron las siguientes:

• Sevaloró la posibleexistenciade diferenciasen la distribución de las frecuenciasabsolutas

demuertesúbitaporgruposde muertesúbitasegúnel sexoy los gruposde edadmediante

la prueba~2 Atendiendoa la localizaciónde la muertesúbita se establecieron3 grupos

parael análisisestadístico:1) Muertesúbitade origencardíaco;2) Muertesúbitade origen

extracardíacoy; 3) Muertesúbita inexplicada.



43
Sujetos, materialy métodos

• La comparaciónde laedadsegúnel sexoserealizó con la pruebano paramétricade Mann-

Whitney, despuésde habercomprobadoque la variableedadno se distribuíanormalmente

en cada uno de los grupos.

• La comparación de la edad según los grupos de causas de muerte se realizó con la prueba

no paramétrica de Kruskall-Wallis, después de haber comprobado que la variable edad no se

distribuía normalmente en cada uno de los grupos.

• Se valoró la posibleexistenciade diferenciasen la distribuciónde las frecuenciasabsolutas

de muerte súbita por la actividad realizadaen el momentodel eventoterminal (rutinaria,

ejercicio fisico y sueño)segúnlos 3 grupos de causas de muerte súbita mediante la prueba

2

x.

• La prueba ~2 fue empleada para comprobar si las frecuencias observadas en la distribución

horaria de la muertesúbitase ajustabana las frecuenciasesperadas,siguiendola hipótesis

de que la muerte súbita se distribuye con unas frecuencias iguales a lo largo de los

siguientes grupos horarios: 00- 5:59 horas; 6- 11:59 horas; 12- 17:59 horas; y 18- 23:59

horas.

El nivel de significación elegido fUe p <0.05. Todos los análisis se realizaron con el programa

SPSS (Statistical Package for Social Sciences).
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4.1.-DATOS EPIDEMIOLOGICOS

4.1.1.- DESCRIPCIONDELA MUESTRA

Deacuerdoa los criterios de selecciónhubo 107 casosde muertenatural súbitae inesperada

en personasde 1 a 35 añosde edaden el periodo 1991-1998en la provincia de Bizkaia. Estos

casosrepresentaronel 7% del total de las muertesinvestigadasen esterangode edaden el

Instituto AnatómicoForensede Bilbao y el 74% de las muertesnaturales(figura 2). Treintay

sietecasosdemuertenatural fUeronexcluidosal correspondera pacientesconunaenfermedad

severa,en los que la muerte no podía considerarsecomo ine~perada,o ser casoscon una

supervivenciasuperiora las 6 horas.

Figura 2. Distribución de los casosde 1 a 35 añosinvestigadosen el Instituto Anatómico

Forensede Bilbao

La mediadecasosporañofUe de 13.3, observándoseunaampliavariabilidadinteranual(rango

7-24),perosin ningunatendenciatemporalprogresiva.

Ladistribucióndecasosporsexoy gruposde edadsereflejanen la tabla 5. El 78% de los 107

fallecidos fUeron varones.La media de edad de la muestrafine de 24.5 años (desviación

estándar[DE] 9.2 años),siendo algo superior en varones(25.3 años;DE 9.1 años) que en

mujeres(21.7;DE9.2) (p<O.05).
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Tabla 5. Distribución del número de casos de muerte súbita por sexoy grupos de edad

1-4 5-9 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 35 Total

años años años años años años años años

Varones 5 2 2 13 10 16 23 12 83.

Mujeres 2 0 3 5 2 7 4 1 24

4.1.2.- TASASDEMORTALIDADDEMUERTESUElTA

La tasa bruta de muerte súbita para el total de la muestra (1-35 años) fije de 2.4 por 100.000

habitantes por año. La tasa de mortalidad estandarizada con la población europea para las

personas de 1 a 34 años fije de 2.1 (IC 95% 1.65 - 2.55) por 100.000 habitantes por año. Para

varones fue de 3.09 (IC 95% 2.33-3.85) y para mujeres de 1.07 (IC 95% 0.6-1.54) (figura 2).

El riesgo relativo de muerte súbita fue significativamente superior en varones que en mujeres

(2.89; IC 95% 1.81-4.62).

Por grupos quinquenales de edad se observaron variaciones en la tasa específica de mortalidad:

en la niñez, en general, las tasas fueron más bajas, aunque en el grupo de 1 a 4 años fue más

elevada debido a que 4 de los 14 casos de muerte súbita durante la niñez se dieron en los niños

de un año de edad; tras los 14 años se apreció un aumento progresivo, a excepción del grupo

de 20 a 24 años,hastaalcanzarel máximo en el grupo 30-34 añosde edad(figura 3). El

Incrementode la tasademuertesúbitaapartir de los 30 añosfue consecuenciadel aumentode

los casos en varones (tabla 5, figura 4). En las personas de 35 años se observó una incidencia

de muerte súbita más alta (9.9 por 100.000 habitantes por año), si bien al no disponer de los

datos para su grupo de edad quinquenal fueron excluidos del cálculo de la tasa estandarizada.
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Figura 3. Tasasestandarizadasde mortalidad de muerte súbita en personasde 1 a 34

años por sexo.Bizkaia, 1991-1998.Media e intervalos de confianza al 95%.
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Figura 4. Tasasespecíficasde mortalidad de muerte súbita en personasde 1 a 34 años
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4.1.3.- COMPARACIONDE LAS TASAS DE MORTALIDADDE MUERTESUBITA

CONLAS TASASDELTOTALDEMUERTESNATURALES

La tasa estandarizada de mortalidad para el total de muertes naturales desde el año 1991 al año

1996 en personas de 1 a 34 años de edad fue de 46.6 por 100.000 habitantes por año, con lo

que la tasa de mortalidad de muerte súbita en el mismo rango de edad (2.1 por 100.000

habitantesporaño) representóel 4.5%de la tasade mortalidaddel total de muertesnaturales.

Por grupos de edad, a excepción del grupo de 15 a 19 años, se observó una disminución

progresivadel porcentajede la tasa de muerte súbita entre la tasa del total de muertes

naturales, desde el 8.3% del grupo de 1 a 4 años de edad hasta el 2.6% del grupo de 30 a 34

años (figura 5). El porcentaje en el grupo de 15 a 19 años fue muy alto, 14.4%, indicando una

mayor tendencia a morir de forma súbita durante la adolescencia. Las personas de 35 años

fueronexcluidasde esteanálisisal no disponersedelas tasasde muertenatural.

Figura 5. Comparaciónde las tasasdemortalidaddemuertesúbita(MS)

en Bizkaia, 1991-1998,con las tasasde mortalidad del total muertesnaturales

(MNT) en Bizkaia, 1991-1996,por grupos de edad
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4.2.- CAUSAS DE MUERTE SUBITA

Las causasde muerte súbita aparecen reflejadas en la figura 6 y en la tabla 6. El grupo de

muerte súbita cardíaca con 46 casos (43%) fue el más frecuente. Un 38 % de las muertes

fUeron de origen extracardíaco, predominando las neurológicas y las respiratorias. Un 19%

fUerondeorigeninexplicado(figura 6).

Figura6. Gruposdc causasde muertesúbitasegúnsu localización.

Cardiaca Encefalica

17,8%

Inexplicadas
18,7%

En relacióna las causasde la muertedestacala grandiversidadde las mismas,como lo indica

el hechodeque seregistraronhasta28 entidadespatológicasdistintas(tabla 6). A excepción

de la enfermedad ateromatosa coronaria, con una frecuencia del 17%, ninguna enfermedad

tuvo un porcentajesuperioral 10%. Ademássólo otras4 patologías- hemorragiaintracraneal,

epilepsia, bronconeumonía y asma - tuvieron un porcentaje superior al 5%.

Entre las causas de muerte súbita cardíaca también destacó el subgrupode la patologíadel

miocardio con el 12% del total, si bien hasta 5 enfermedades distintas fUeron identificadas.

Otro subgrupo con cierta relevancia fUe el de las alteraciones del sistemade conducción(6%).

Pulmonar Otras
15,9% 4,7%
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Tabla 6. Causasde muerte súbita

CAUSAS DE MUERTE SUBITA CARDIACA (N = 46)

Alt eracionesde las arterias coronarias

Enfermedadateromatosacoronaria

Origenanómalo

Patologíadel miocardio

Miocardiopatía arritmogénica

Miocardiopatíahipertrófica

Miocardiopatiadilatada

Miocarditis

Hipcrtroflaidiopáticaconcéntrica

del ventrículoizdo

Alteraciones del sistemade conducción

19 Vías accesorias(fibrasde Mahaim)

1 Wolf ParkinsonWhite

Tumordel nodo AV

Displasiade la arteriadcl nodoAV

4 Patologíavalvular

3 Estenosisaórtica

2 Estenosisaórticasupravalvular

2 Endocarditisbacteriana

Otras

2 Disecciónaórtica

Tetralogiade Pallot

CAUSAS DE MUERTE SUBITA EXTRACARDIACA (N = 41)

Causasde origen encefálico

Hemorragiaintracrancal

Epilepsia

Arnold-Cbiari

Causas de or¡gen pulmonar 1 respiratorio

Epiglotitis

Broconeumonía

Asma

Tromboembolismopulmonar

Hemorragiapulmonarpor

10 neurofibromatosis

8 Causasde origendigestivo

1 Estrangulación intestinal

Hígado graso

1 Otras

6 Sepsis meningocócica

6 Rotura de bazo

3

3

1

1

1

1

1

1

3

1

1

1

1

2

1

MUERTE SUBITA INEXPLICADA (N = 20)
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4.2.1.- DISTRIBUCION DELAS CAUSASDEMUERTESUBITA PORSEXOY EDAD

La distribución de los 3 grupos de causas de muerte súbita (cardíaca, extracardíacae

inexplicada)difirieron significativamenteen razón al sexo (~2 = 12.2; QL = 2; p <0.01) y la

edad6? = 10.54; QL = 4; p <0.05) (tabla7).

Tabla7. Gruposdecausasde muerteporsexoy edad

Sexo Gruposdeedad(años)

Varones Mujeres De 1 a 14 De 15 a 29 De30 a35

N(%) N(%) N(%) N(%) N(%)

Cardíaca 43 (52) 3 (13) 2 (14) 20 (38) 24 (60)

Extracardíaca 28 (34) 13 (54) 8 (57) 21(39) 12 (30)

Inexplicada 12(14) 8(33) 4(29) 12(23) 4(10)

Sólo un7%de los casosde muertesúbitacardíacasedieron en mujeres,sexoquerepresentó

el 40% de las muertesde origen inexplicado.La frecuenciade mujeres en las principales

patologíascausantesde muertesúbita aparecenen la tabla 8, destacandoel mayor porcentaje

enla hemorragiaintracraneal,epilepsiay asma.

En los niños (gruposde 1 a 14 años)las patologíasmás frecuentesfueron las de origen

extracardíaco, cuatro de las cuales correspondieron a patología infecciosa (sepsis

meningocócica2, epiglotitis 1, y bronconeumonía1). Hubo 5 casosde anomalíascongénitas,2

cardíacas(origen anómalo de las coronariasy tetralogía de Fallot), y 3 cerebrales(2

hemorragiasintracranealespormalformaciónarteriovenosay uncasode Arnold-Chiari).

En elgrupode 15 a29 añosdestacóel subgrupodela patologíamiocárdica(17%), la epilepsia

(13%), las anomalíasdel sistemade conduccióncardíaco(11%) y el asma(11%). A subrayar

que el 100%de los casosde anomalíasdel sistemade conduccióncardíacoy de asma,queel
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87.5%de los casosde epilepsia,y el 69% de los casosde patologíadel miocardio sedieron en

esterangode edad.

A partir de los 30 añospredominóla enfermedadcoronariaateromatosa(42% en estegrupo

de edad), destacandoque el 89% de los casosde ateromatosiscoronariase dieron en las

personasde 30-35años.

El grupo de muerte súbita cardiaca tuvo una media de edad (27.4 años; DE 7.8 años)

significativamentesuperior que el grupo de muerte súbita extracardíaca(23 años; DE 9.7

años),y que el de muerte inexplicada(21 años;DE 9.4 años)(p < 0.05).Estadiferenciafue

debida a la enfermedadateromatosacoronaria cuya media de edad (32.8 años) fue

significativamentesuperiora la del restode causasde muerte súbita (22.8 años, DE = 9.1

años)(p <0.001).A excepciónde la enfermedadateromatosacoronaria,en el restode causas

de muerte con una frecuencia superior al 5% no se observaron diferencias estadísticamente

significativasen la mediade edad.

Tabla 8. Causasde muerte por sexoy edad

N0 de casos

Enfermedadateromatosacoronaria

Enfermedadesdel miocardio

Anomalíasstmaconduccióncardíaco

Bronconeumonía

Asma

Hemorragiaintracraneal

Epilepsia

19

13

6

6

6

10

8

%de

mujeres

0%

8%

17%

0%

33%

30%

50%

Edadmedia

(DE)

(años)

32.8 (2.4)

24.9 (7.1)

22 (4)

25.5 (9.1)

20(3.3)

26.5 (7.8)

24.6 (5.8)



55
Resultados

4.2.2.- COMPARACIONDELAS TASASDEMUERTESUBITA CONLAS TASASDEL

TOTAL DE MUERTES NATURALES POR GRUPOS DE CIE-9

Las tasas de mortalidad para la muerte súbita y para el total de muertesnaturalesporgrupos

diagnósticos del CIE-9 se reflejan en la tabla 9. Las enfermedades del aparato circulatorio

(englobadas en el grupo VII de la clasificación del CIE-9) fUeron las másnumerosasen la

muerte súbita. En este grupo ademásde las enfermedadescardíacas(a excepciónde las

anomalías congénitas), se incluyen las enfermedadesde la circulación pulmonar y las

cerebrovasculares.Nosotros también consideramosen este grupo a las muertes súbitas

inexplicadas,al presumiren las mismasun mecanismoarrítmico.La tasademuertesúbitapor

enfermedadesdel aparatocirculatorio representócasila cuartapartede la tasadel total de las

muertesnaturalesde estegrupo(tabla9). Un porcentajealto tambiénseobservóen los grupos

CIE-9 de enfermedadesdel aparatorespiratorioy del sistemanervioso,si bien las tasasde

mortalidadfueron sensiblementeinferiores.Por el contrario, en el grupode enfermedadesde

las glándulasendocrinasy metabólicas(la mayoríade ellascausadaspor infecciónVIII), que

tuvo las tasasde mortalidad de muerte natural más altas, no hubo ningún caso de muerte

súbita. Los tumores,que fueron el segundogrupoen frecuenciapara las muertesnaturales,

solo fueronresponsablesdeun casodemuertesúbita.
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Tabla 9. Comparación de las tasasde muerte súbita con las tasasde mortalidad del total

de causasnaturales en personasde 1 a 34 añospor grupos de enfermedadde la

clasificación CIE-9

Tasasde mortalidad *

GrupoCW 9 de muertenatural Muerte Totaldemuertes (a)
—xlOO

súbita naturales U’)
(a) (1,)

Infecciosasy parasitarias 0.05 1.84 2.7

Tumores 0.05 7.58 0.6

Glándulasendocrinasy metabólicas 0 20.65 0

Sistemanervioso 0.21 1.51 13.9

Aparatocirculatorio 1.46 6.44 22.6

Aparatorespiratorio 0.22 1.42 15.4

Aparatodigestivo 0.01 2.13 0.4

Anomalías congénitas 0.1 1.77 5.6

Resto grupos 0 3.26 0

TOTAL 2.10 46.6 4.5

* Tasasestandarizadasporedadcon la poblacióneuropea.

(a) Tasas de muerte súbita/100.000 personas/año en personas de 1 a 34 años desde el año

1991 al año 1998.

(2,) Tasas de todas las muertes naturales/100.000 personas/año en personas de 1 a 34 años

desde el año 1991 al año 1996.

(a

)

x 100 Porcentajede las tasasde muertesúbitaen relacióna las tasasdel total de muertes
(b)

naturales.
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4.3.- ANTECEDENTES PATOLOGICOS

En el 21% de los casos(N=23) la patología responsablede la muerte súbita había sido

diagnosticada en vida. Este porcentaje fue máximo en la muerte súbita extracardiaca (39
0/o),

correspondiendo la mayoría de ellos a pacientes epilépticos y asmáticos (tabla 10). En la

muerte súbita cardíaca fue del 16%, afectando a 2 de los 3 casos de miocardiopatía hipertrófica

y a 2 de los 19 casos de enfermedad ateromatosa coronaria.

Tabla 10. Casos con patología conocidaresponsablede la muerte súbita

Epilepsia 8 Estenosisaórticasupravalvular 1

Asma 6 Wolf-Parkinson-White 1

Miocardiopatía hipertrófica 2 Neurofibromatosis 1

Enfermedadcoronariaateromatosa 2 Mielomeningocele(Arnold-Chiari) 1

Tetralogía de Fallot 1

En el restode casos(N=84) la enfermedadque causóla muertesúbitaera desconocidaen el

momentode la muerte.Deestos84, en 32 pacientesexistíauna de las siguientessituaciones:

a) patología previa conocida que, aunque no era directamente la responsable, estaba

relacionada en alguna medida con la muerte súbita; b) hábitos tóxicos que en cierta medida

contribuyeron al desenlace fatal; e) sintomatología previa de riesgo como síncopes,

alteraciones electrocardiográficas, cefaleas de repetición etc.; d) factores de riesgo de la

enfermedad. Las características clínicas de este grupo y las causas de muerte se reflejan en la

tabla 11.

El 49% de la muestra (N=52) no tenía ningún antecedente patológico de interés. Este

porcentajefue superior en la muertesúbita inexplicada (75%), seguidode la muertesúbita

cardíaca(48%), y porúltimo de la muertesúbitaextracardíaca(34%).
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Tabla 11. Causade muerte y patologíaasociada

Patología/sintomatología previa N Causade muerte

Síncope 7 MSI (3); MCA(2); ECA(1); SCC(1)

Abusode heroínay/o alcohol 6 Bronconeumonía(4); Hígadograso(1);

Rotura bazo (1)

Alteraciones ECG 5 MSI (2); MCA(2); SCC(lj

Obesidad ECA(2’); HCVI (2); MCD(1)

Hipercolesterolemia 3 ECA (3)

Cefaleasderepetición 2 Hemorragiaintracraneal(2)

Factoresde riesgode TEP 2 Tromboemolismopulmonar(2)

Esplenectomia 1 Endocarditisbacteriana(1)

Cirugíavalvular aórtica 1 Diseccióndeaorta(1)

Transplantadorenal 1 Estrangulaciónintestinal(1)

Diabetesmellitus 1 ECA (1)

Entreparéntesisapareceel númerode casos.

Paciente con Enfermedad de Steinert; “Un paciente era obeso y con hipercolesterolemia.

cUno de ellos había sido diagnosticado en vida de ECA.

ECA = Enfermedadcoronaria ateromatosa;HCVI = Hipertrofla concéntricadel ventrículo

izquierdo; MCA = Miocardiopatíaarritmogénica;MCD = Miocardiopatíadilatada; MSI =

Muerte súbita inexplicada; SCC = Anomalías del sistema de conducción; TEP =

Tromboembolismo pulmonar.

Las alteraciones electrocardiográficas corresponden a 2 pacientes con extrasístoles

ventriculares (MCA; MSI), uno con taquicardia en estudio (MSI), uno con bloqueo de rama

derecha (MCA) y otro con hemibloqueo anterior de rama izquierda (SCC ).
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4.4.-SINTOMATOLOGIA PRODROMICA

En 11 casos (10%) se desconocíaeste dato. De los restantes 96, en 32 (33%) existía

sintomatologíaprodrómica: 9 en la hora anterior al fallecimiento, 10 entre 1 hora y 24 horas

antes de la muerte, y 13 entre uno y siete días antes de la muerte. La sintomatología fue

variable, predominando el dolor torácico (N=7), todos ellos en casos de muerte súbita

cardíaca, y los procesos febriles (N=6), todos ellos en muertes súbitas de etiología infecciosa.

Unavez excluidoslos casosen los que estedatoeradesconocido,los pródromosfueronmás

frecuentes en la muerte súbita extracardíaca (44%) y luego en la muerte súbita cardíaca (34%).

Porel contrario,sólo el 11% de los casosde muertesúbita inexplicadatuvieronsintomatología

pro dró mi ca

4.5.-CIRCUNSTANCIAS EN TORNO A LA MUERTE

Las circunstancias en tomo a la muerte se especifican en la tabla 12. La mayoría de pacientes

tuvieron una supervivencia inferior a los 15 minutos desde el inicio de los síntomas. En todos

aquelloscasos,aexcepciónde uno, con supervivenciasuperiora los 15 minutosla muertefue

de origen extracardíaco.

La muerte súbita no tuvo una distribución homogénea a lo largo del día, al existir un marcado

descenso del número de casos desde las 00 horas a las 5:59 horas, y un incremento del número

de casos, principalmente desde las 12 horas a las 17:59 horas, y en menor medida desde las 6

horas a las 11:59 horas (~2 = 10,3; QL = 3; p < 0.05) (tabla 12). Analizados por grupos de

patologías se observaron diferencias en la distribución sólo en la muerte súbita cardíaca (~2 =

10.9; QL = 3 ; p <0.05) (tabla 13).
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Tabla 12. Circunstanciasen torno a la muerte

N(%)

Actividad

Rutinaria 78 (73)

Ejercicio fisico 12 (11)

Sueño 14(13)

Desconocido 3 (3)

Intervalo de la muerte

< 15 minutos 71(76)

De 15 a60 mm. 7 (8)

Dela6horas 4 (4)

Desconocido 11(12)

Hora de ocurrencia

DeOOa5:59 13(12)

DeO6all:59 30(28)

De 12 a 17:59 35 (33)

DelSa23:59 25(23)

Desconocido 4 (4)

Procedencia del cadáver

Extrahospitalario 45 (42)

Ingreso cadáver 51(48)

Hospital 11(10)

Una vez eliminados los casos de muerte durante el sueño

Lugarde inicio

Casa

Calle

Trabajo

Deporte

Otros

Desconocido

Maniobrasde RCP

Sí

No

Desconocido

Emociónprevia

Si

Presenciada

Sí

No

Desconocido

N(%)

53 (50)

14(13)

12(11)

11(10)

13 (12)

4 (4)

72 (67)

31(29)

4 (4)

5 (5)

79 (74)

26 (24)

2 (2)
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Tabla 13. Distribución horaria de la muerte súbita segúngrupos de causas.

00-5:59 6-11:59 12-17:59 18-23:59

N(%) N(%) N(%) N(%)

Cardíaca 4 (9) 14 (30) 18 (39) 10(22)

Inexplicada 1 (5) 5 (26) 8 (42) 5 (26)

Extracardíaca 8 (21) 11(29) 9 (24) 10 (26)

Entre paréntesis valores en %de fila

4.5.1.- MUERTE SUBITA DURANTE EL EJERCICIO YEL SUEÑO

La mayoría (73%) de las muerte súbitas ocurrieron durante una actividad rutinaria o en reposo,

en el 11%la muerte súbita se precipitó durante o inmediatamente después de un ejercicio fisico

máso menosintensoy en el 13% el pacientefue encontradomuertoen la cama(tabla 12). La

frecuenciade varonesfUe superioren los casosde muertesúbitaen relación al ejercicio fisico

(92%),queen los de actividadrutinaria ( 81%)y queen lamuerteduranteel sueño(57%).La

mediade edadfUe másbajaen la muertesúbitaduranteel sueño(18.3 años,DE 12.1 años),

queduranteel ejercicio (22.6años,DE 8.1 años)y que durantelas actividadesrutinarias(25.9,

DE 8.4).

Seobservóunadistintadistribuciónde la actividadrealizadaen relacióna los gruposdecausa

demuertesúbita0c2 = 15.78;QL = 4; p < 0.01): El 20% de los pacientesde muertesúbita

cardíacamurieron en relación al ejercicio fisico, y el 32% de los casosde muerte súbita

inexplicada ocurrió durante el sueño.

Las causas de muerte súbita en relación al ejercicio fisico aparecen reflejadas en la tabla 14.

Destaca la alta frecuencia de la muerte súbita cardíaca (75%). En todos los casos la muerte

súbita ocurrió en un intervalo inferior a los 15 minutos desde el inicio de los síntomas. El tipo
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de ejercicio fue el futbol en 4 casos,el ciclismo, natacióny frontón en 2 casoscadauno, un

caso en el gimnasio y otro subiendo múltiples escaleras y una cuesta prolongada.

Tabla 14. Causas de muerte súbita en relación al ejercicio.

Miocardiopatíaarritmogénica 3

Enfermedadateromatosacoronaria 3

Anomalíasdel sistemade conducción 2

Inexplicada 2

Origenanómalode lascoronarias 1

Asma 1

Catorcepersonasfueron encontradasfallecidasen la cama, ocurriendola muerte duranteel

sueño.En la tabla 15 seespecificanlas causasde muerte.El 43% de las mismasfUeron de

origeninexplicado,y el 29% de etiologíainfecciosa,mientrasque solo el 7%fueronde origen

cardíaco.

Tabla 15. Causas de muerte súbita durante el sueño

Inexplicada 6

Bronconeumonía 2

Epilepsia 2

Sepsismeningocócica 1

Epiglotitis 1

Asma 1

Enfermedad ateromatosa coronaria 1
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4.5.2-MUERTESUBITA TRASESTRESEMOCIONAL

En 5 pacientes(4 varonesy una mujer) se recogió un antecedentede estrésemocional

momentosantesde la muertesúbita.La causade la muerteen estoscasosfUe inexplicadaen 2

personas, cardíaca en otras dos (una por enfermedad coronaria ateromatosa y la otra por

miocardiopatíaarritmogénica),y en el quinto sujetosetrató de unamuertesúbitae inesperada

enun epiléptico.Al igual queocurrieracon las muertessúbitas en relación al ejercicio en todos

los casosel intervalo de muerte súbita fue inferior a los 15 minutos. El tipo de emoción

recogidoen los antecedentesfue de discusiónverbalen 2 casos,de discusiónfisica en uno, de

enfermedadde un familiar en otro, y el presenciarun partido en un campo de futbol en un

quinto.

4.6.-MUERTE SUBITA CARDIACA

4.6.1.-PATOLOGíACORONARIA

4.6.1.1.-Enfermedadateromatosacoronaria

Los 19 pacientescuyacausade muertesúbita fue la cardiopatíaisquémicaeranvaronesde

edadescomprendidasentrelos 27 y 35 años(edadmedia= 32.8 años;DE = 2.4 años).La tasa

de mortalidaden varonesde 30 a35 añosfue de3.8/ 100.000 habitantes/año. Sólo en 2 casos

existían antecedentespreviosde infarto agudode miocardio, uno de los cuales habíasido

sometidoaunaintervenciónde triple bypasscoronano.En los otros 17 la muertesúbitafue la

primeramanifestaciónde la enfermedad.Factoresde riesgo coronarioeranconocidosen 10

pacientes.El factorde riesgocoronariomás frecuentefue el tabaquismo(N = 8), seguidode la

hipercolesterolemia(N = 3) y la obesidad(N = 2). Una personasufría de diabetesmellitus.

Ningunode los 19 pacienteserahipertensoconocido.

Antesdel fallecimiento 5 personas(26%)manifestaronsíntomasprodrómicos,4 de ellosdolor

precordial y el otro malestargeneraly vómitos. El intervalo en el que el dolor precordial
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precedióa la muertesúbitafue variable: en un casofUe de 6 días, en otro de 2 horas,y en los

otros2 de menosde 30 minutos.

En tresjóvenesla muerteocurrió en relacióncon ejerciciofisico importante(ciclismo, natación

y gimnasia,respectivamente).Una personafue encontradamuertaen la cama,y el resto(79%)

falleció duranteunaactividadrutinaria. La existenciade un factor psicológicodesencadenante

seconstatóen un jovenquefalleció en el transcursodeunafUerte discusiónverbal.Seobservó

un ritmo circadianoen la ocurrenciade la muertesúbita. Ochomuertes(42%) ocurrieronentre

las 6:00 a 11:59 horas, otras7 entrelas 12:00y las 17:59 horasy 4 entrelas 18:00 y las 23:59

horas.Ningún pacientefalleció entrelas0:00 a las 5:59 horas.

Figura 7. Diagrama que representa la distribución de los casosde muerte súbita por

enfermedad ateromatosacoronaria en razón a los hallazgos histopatológicos.

Trombosis coronaria

Isquemia
rilocárdica

aguda

Estenosis>
deI 75%

Irtarto antigin

Los hallazgos histopatológicos se reflejan en las figuras 7 y 8 y en la tabla 16. Destaca la baja

frecuenciade enfermedadmultivaso (32%), y que la arteria coronariamás frecuentemente

afectada por estenosis superior al 75% del área luminal lite la descendente anterior (58%). La

frecuenciade trombosis tite del 42%, y afectó a 4 de los 5 casoscon sintomatología

prodrómica. Hallazgos de isquemia miocárdica antigua o reciente se observaronen 10
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pacientes(53%) (unoteníatanto signosde isquemiarecientecomoantigua). Los 4 con signos

de isquemia miocárdica reciente tenían trombosis coronaria

Tabla 16. Hallazgos patológicosen los casosdemuerte súbita por enfermedad

ateromatosacoronaria (N=19)

Hallazgospatológicoscrónicos

Pesodel corazón(gramos):media(DE) 438 (95.5)
(rango) (327 - 680)

Pesocorporal(Kg): media(DE) 72.3 (12.6)
N0 de casoscon pesocardíacoaumentado

No 1
Aumentomenordel 20%del pesoteórico 4
Aumentomayordel 21 del pesoteórico 14

Infarto miocárdicoantiguo 7
N0 vasosconobstrucciónporplacadeateroma=75%

O vasos 4
1 vaso 9
2 vasos 3
3 vasos 2
4 vasos 1

Arteriascon obstrucciónporplacade ateroma=75%
Coronaria descendente anterior 11
Coronaria derecha 8
Circunfleja 3
Coronariaprincipal izquierda 3

Hallazgospatológicosagudos

Trombosis
Localización de la trombosis

Coronaria descendenteanterior 5
Coronariaderecha 2
Coronaria principal izda 1

Tipo de trombosis
Fibrinoplaquetariooclusivo 6
Fibrinoplaquetario no oclusivo 1
Fibrina oclusivo 1

Isquemia miocárdica reciente 4
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4.6.1.2.-Origen anómalo de las arterias coronarias

Un niño de 9 añostras subir una cuestapronunciaday múltiples escalerasrefirió mareoy

cansancio,colapsandosúbitamente.A pesarde las maniobrasde reanimacióncardiopulmonar,

ingresócadáveren el hospital. No existíanantecedentesfamiliaresni personalesde interés,

salvoquesu pediatraledetectóun sopíocardíacofuncionala los 3-4añosde edad.

La autopsiamostróun buendesarrollopondoestatural.El estudiomacroy microscópicode los

distintosórganosno evidencióalteracionesde interés,salvoen el corazón.El corazónfijado en

formol pesaba283 gramos(pesonormalparala edad: 150 g), y teníahipertrofiadel ventrículo

izquierdo. A su disección, se constatéun origen anómalo de las coronarias:En la aórtica

existíandos ostia,de posición y tamañohabitualel derecho,del que seoriginabala coronaria

derecha,que era la dominante; en el seno sigmoideo aórtico izquierdo habíaun ostium

pequeñode 1.5 mm de diámetro, del que se originaba la circunfleja. La rama izquierda

descendente anterior nacía en la arteria pulmonar (figura 9).

El examenmicroscópicodel corazónmostrómiocitolisis de miocitosy fibrosis subendocárdica

encaraanteriory lateraldel ventrículoizquierdo,así como signosde hipertrofia difusay muy

abundantesfibrascon necrosisen bandade contracción.

4.6.2.-PATOLOGíADEL MIOCARDIO

4.6.2.1.-Miocardiopatía arritmogénica

La causade muertesúbita fue una miocardiopatiaarritmogénicaen cuatro varonesde edades

comprendidasentre18 y 29 años(media 22 años). El eventoterminal ocurrió durantela

prácticadeportivaen 3 personas,no sufriendoningunode estos3 sintomatologíaprodrómica.

El otro joven 15 minutos antes sufrió un episodio previo de sincope con recuperación

espontanea.Tras sufrir el segundoepisodio de perdidade conciencia fue trasladadoa un

hospitalingresandocadávery detectándoseen el electrocardiogramafibrilaciónventricular.
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Dos de los pacientes tenían antecedentes de episodios previos de síncope en ejercicio, uno de

ellos recurrente.Este último tras estudio cardiológico completo (incluyendo biopsia del

ventrículo derecho) fUe diagnosticadode taquicardiaventricular recurrente.Los otros 2

jóvenes disponían de electrocardiogramas de rutina, con imagen de bloqueo de rama derecha

en uno, y extrasistoliaventricular en el otro. Un hermanojoven de este último falleció

súbitamente de una causa no conocida mientras hacía deporte.

En la autopsia el peso del corazón varió de 395 a 472 gramos. En 1 caso solo existía

afectacióndel ventrículoderecho(figura lOA), en otro solo del izquierdo(correspondeal caso

de bloqueo de rama derecha), y en los otros 2 pacientes estaban afectados ambos ventrículos,

con predominio del derecho en uno y del izquierdo en el otro.

En elestudiomicroscópicoen todoslos casoshay sustitucióndel miocardioporproporciones

variablesde tejido fibroadiposo (figura lOE), variación que ocurre de una zonaa otra del

mismo caso, y de caso a caso. A pesar de que se hizo una minuciosa búsqueda de necrosis de

miocitos e infiltrados celularesinflamatorios,solo en un caso seencontraronpequeñosfocos

con necrosisde fibras miocárdicasacompañadode escasoslinfocitos e histiocitos. En los 4

pacienteslas ramasintramuralescoronariasestabanpermeables.

4.6.2.2.-Miocardiopatiahipertrófica

En tres casos(varón de 18 años,varónde 33 añosy mujerde 19 años)la causade la muerte

fUe unamiocardiopatíahipertróficaasimétrica(figura 1 lA). En los 2 varonesel diagnósticode

la enfermedadsehabíarealizadoen vida. En el de 33 añostras un episodio2 añosantesde

fibrilación ventricular primaria revertida. El otro varón, a los 12 años de edad fUe

diagnosticadode miocardiopatíahipertróficaasimétricay de insuficienciamitral leve, y estaba

en tratamiento con verapamilo. En los 2 pacientes en que se pudo realizar un

electrocardiograma durante el evento terminal se observó fibrilación ventricular.

El peso del corazón varió de 437 a 713 gr. El grosordel septoestuvoentre22 a 30 mm, el de

la paredposteriordel ventrículo izquierdoentre17 y 25 mm, y el ratio entreambasmedidas
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entre1.2 y 1.4. Microscópicamenteen todos los corazonesse aprecióhipertrofia y extensa

desorganización de las fibras miocárdicas (figura liB), así como áreasde fibrosis. En el

corazónde 713 gramos,que correspondíaal varónde 33 años,cuyascoronariasno mostraron

estenosissignificativa,existíanáreasde infarto recientey antiguo (figura 1 lA). En el varón de

18 añosseobservaronalteracionessugestivasde prolapsode la válvula mitral.

4.6.2.3.-Hipertrofia idiopáticaconcéntricadel ventrículoizquierdo

La hipertrofia idiopática concéntrica del ventrículo izquierdo tite la causade la muerte en 2

varonesobesosde 35 añosde edad.Uno falleció en su domicilio tras aquejarpródromosde

menosde 20 minutos de duraciónde dolor en pecho y brazos.El otro, con antecedentes

también de hipoventilación secundariaa su obesidad, ingresó cadáveren un centro de

urgenciashospitalarioprocedentede sudomicilio.

En laautopsiael corazóndel primeropesaba554 gr., (pesocorporalde 102 Kg y talla de 184

cm) y del segundo pesaba 485 gr. (peso corporal de 76 Kg, talla corporal de 154 cm y grosor

de panículo adiposo a nivel umbilical de 7 cm), mostrandohipertrofla concéntrica del

ventrículo izquierdo sin lesión coronaria, valvular, ni enfermedadhipertensivaconocida. A

nivel microscópicono seobservódesordende las fibras miocárdicas.En ninguno de los dosel

estudio histológico del pulmón mostró hallazgos de hipertensión pulmonar ni de cor

pulmonale. En la muestra de sangre analizada del segundo de ellos se detectó alcohol en una

concentración de 2.03 g/L.

4.6.2.4.-Miocardiopatía dilatada

Dos varonesde 19 y 33 añosfueron diagnosticadosde miocardiopatía dilatada. En ambos

casosel corazónestabaaumentadode tamaño(489y 408 g) y mostrabaunagrandilataciónde

las cavidadesventriculares,en ausenciade aumentodel grosorde la paredmiocárdica.El único

antecedente de interés era la existencia de una obesidad mórbida en el de 19 años. El varón de

33 añoserafumadory consumidormoderadode alcohol, sin otrosantecedentesde interés.
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4.6.2.5.-Miocarditis

En 2 varones(19 y 26 años)el corazónpresentabaun aspectomoteadocon alternanciade

áreaspálidasy hemorrágicasy microscópicamenteel ventrículoizquierdo presentabanecrosis

miocárdica extensa asociado a infiltrado linfocitario. Ninguno de los 2 jóvenes tenía

antecedentespatológicosde interés,ni hablasufridoun síndromefebril en los díasprevios.

4.6.3.-PATOLOGíADEL SISTEMADECONDUCCIONCARDIACO

En 6 casos( 5 varones y una mujer), de edadescomprendidasentrelos 15 y los 26 años(media

= 22 años),la probablecausade la muertesúbita fue unaanomalíadel sistemade conducción.

En ninguno de ellos el examende rutina de autopsia mostróninguna otra alteración estructural

ni tóxica que explicarala muerte, y en todos ellos el eventoterminalera compatiblecon un

mecanismoarrítmico.

4.6.3.1.-Víasaccesorias

Un varónde 24 añosfalleció súbitamentetras arrojarsea una piscina. Se iniciaron maniobras

de reanimación cardiopulmonar avanzadas objetivándose fibrilación ventricular. Como

antecedentesreferidos solo consta asma bronquial infantil. El estudio del sistema de

conducciónmostródispersiónfetal del nodo auriculoventriculary unavía anómalaentreel haz

de His y el miocardiocontráctil del tabiqueinterventricular(hazde Mahaim).En los pulmones

no se observaron alteraciones características del asma.

Un varón de 26 años, con antecedentes de enfermedad de Steinert (distrofia miotónica),

retraso intelectual y morfología en el electrocardiograma de hemibloqueo anterior de rama

izquierda,falleció de forma súbitaen su trabajo.El estudiodel sistemade conducciónreveló

importantes alteraciones del esqueleto cardíaco y vías anómalas que conectaban el haz de His y

ramas izquierdas con el tabique interventricular (figura 12).
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Varón de 21 añosque mientrasjugabaal futbol sufrió una perdidasúbita de conocimiento.

Estepacienteteníaantecedentesde enfermedadde Hodking tratadacon radioterapiahacia 10

añosy en remisión total. El estudiodel sistemade conducciónmostró un haz de Mahaim

nodoventricular.

Varón 15 añosque duranteuna carreraciclista sufrió una perdidasúbita de conocimiento.

Ingresócadáveren un hospitaltras observarseen el electrocardiogramafibrilación ventricular.

Estejoven tite diagnosticadoen el primer año de vida, tras sufrir crisis de taquicardia,de

síndromede Wolf-Parkinson-White.En controlesposteriorespermanecióasintomático.El

estudiodel sistemade conducciónmostró metaplasiacartilaginosadel cuerpofibroso, con

nodoauriculoventricularparcialmenteenglobadoen él y haz de His muy lobulado y tabicado.

No se observaron vías accesorias a nivel de las principales estructuras del sistema de

conducción.No seestudiaronlos anillos de las válvulasauriculoventriculares.

4.6.3.2.-Displasiade la arteria del nodo auriculoventricular

Varón de 21 años que con 12 añossufrió cuadros de lipotimia, siendo la exploraciónde

urgenciashospitalarianormal. Ingresó cadáver en un hospital tras sufrir perdida súbita de

conocimiento.El estudiodel sistemade conducciónmostró displasiade la arteria del nodo

auriculoventricularcon depósitode mucopolisacáridosy estenosisde másdel 75% de su luz

(figura 13).

4.6.3.3.-Tumor del nodo auriculoventricular

Fue diagnosticadoen una mujer de 25 añosen tratamientopsiquiátrico y sin antecedentes

conocidos de patología cardiovascular. El estudio del sistema de conducción mostró

infiltración tumoral del tabiqueinterauricularcon sustituciónprácticamentetotal del nodo AV.

El tumorestabaconstituidoporuna proliferaciónde glándulasde tamañoy morfologíavariable

con material de secreciónen su interior, y pequeñosnidos sólidosde célulasepiteliales(figura

14).
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4.6.4.-PATOLOGíA VALVULAR

4.6.4.1.-Estenosisaórtica

El estudio necrópsicode un varón de 28 añosevidenció una estenosisaórtica severasobre una

válvula bicúspidecalcificada. El corazónque pesaba622 gramos mostrabauna marcada

hipertrofiadel ventrículo izquierdo y numerosasáreasde infarto de distinta evolución. Las

coronariaseranpermeables.Estepacienteingresócadáveren un hospitaltrasponerseenfermo

en su domicilio.

En unamujerde 27 añosla causade la muertefue una estenosisaórticasupravalvularde tipo

tubular(figura 15). La mujerpresentabaun síndromede Williams con faciesatípica, retraso

mental,mala denticióne hipercalcemia.A los 3 añossehabíadiagnosticadounahipoplasiade

aorta ascendente, pero se mantuvo asintomática durante toda su vida. Los días previos a su

muerte presentóvómitos e irritabilidad. En la autopsia se observóuna estenosisaórtica

supravalvular de tipo tubular (perímetro de 2 cm frente a los 8 cm de la normalidad) asociada a

hipoplasiatubularde la arteriapulmonar, sigmoideasaórticascon morfología sacular,ostia

coronariapreservados,ateromatosiscoronaria moderadae hipertrofia ventricular izquierda.

Microscópicamentela pared de la aorta conservabasu estructuralaminar con marcado

ensanchamientode la media(>2 mm). La arteriapulmonarpresentabaparchesde fibrosis en la

porciónexternade la mediay patrónaórticolaminaren el resto.

4.6.4.2.-Endocarditisbacteriana

Varónde 33 años,con antecedentesde esplenectomiatras accidentede trafico y de consumo

fumado de heroína.En los últimos días fUe visto por posible infección urinaria y disnea.

Tambiénsele detectóun sopíosistólico, por lo que estabapendientede estudio.Tras relatara

susfamiliaresque seencontrabamal, y ponerseunamanosobreel hemitóraxizquierdo,sufrió

un colapsosúbito con caída al suelo. En la autopsiase observóendocarditistrombótica

bacteriana(subaguda)con abscesosubvalvularque secontinuabahastaventrículoderechopor

debajode la válvula tricúspide.OtroshallazgosfUeroninfarto renalagudoy áreasde infarto en
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vías de cicatrización.El análisistoxicológico lite positivo paramorfina (0,18gg/ml. en sangre,

y 0,05 ~.tg/ml.en humor vítreo). En el estudio histopatológico de pulmón, hígado,corazóny

riñón no seobservóningúnhallazgode adiccióna las drogasvía parenteral.

4.6.5.- CARDIOPATíASCONGEMTAS

4.6.5.1.-Tetralogia de Fallot

Un niño de 15 mesestite diagnosticadoal nacerde tetralogíade Fallot, siendosometido auna

intervención quirúrgica paliativa. Tras la intervención permanecióestable con controles

electrocardiográficosnormales.En la autopsiase objetivó la tetralogía caracterizadapor

hipertrofia del ventrículo derecho,comunicacióninterventricular,estenosispulmonar sobre

válvula bicúspide y dextroposición aórtica (figura 16). También se evidenció tromboembolismo

pulmonar recidivante en pequeñas arterias.

4.6.6.- DISECCIONDELA AORTA

Tresvaronesde 22, 30 y 33 años,respectivamente,murierona consecuenciade unadisección

y rotura de la aortaascendentecon hemopericardio(figura 17). Uno de ellos fue intervenido

con 14 añosde estenosisde aorta(sedesconoceel tipo de operaciónal que fue sometido),

permaneciendoposteriormenteasintomático.Minutos antesde la paradacardio-respiratoria

refirió sintomatologíaprodrómica de dolor precordial agudo. En la autopsiase observó

disecciónde la aortaascendentecon una soluciónde continuidadtransversalen su pared.La

válvula aórtica, que no estaba estenótica ni calcificada, era bicúspide con descenso del borde

libre del velomayor(probablementepostquirúrgico).

El otro pacienteno tenia antecedentespatológicosde interésy fUe encontradomuerto en su

domicilio sin sintomatologíaprodrómicaconocida.

El tercervarónacudióaun centrode urgenciashospitalariopordolor precordialde másde 24

horas de evolución, siendo dado de alta con diagnóstico de dolor torácico parietal. El
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electrocardiogramamostróimagende hipertrofiaventricularizquierday la radiografiatorácica

cardiomegalialeve. Los enzimascardíacosfueron normalesy seobservóhipertensiónarterial

(160/100mmHg). A las 8 horasdel alta deurgenciassufrió un colapsosúbito y falleció en su

domicilio. La autopsiamostró, ademásde la disecciónde la aorta ascendente,una válvula

aórtica bicúspidecon comisurascalcificadas,hipertrofia ventricular izquierda, una pequeña

cicatriz subendocárdicaen tercio medio de caraanteriordel ventrículoizquierdoy ateromas

que reducíanla luz en más del 75% de la coronariaizquierday en un 50% en coronaria

derechay enramamarginal izquierda.

En los trespacientesel desgarrose localizó en la aortaascendentea escasoscentímetrosde la

válvula. En los dosprimeroscasosen el estudiohistopatológicono seobservaronalteraciones

estructuralesde la paredde la aortay en el terceroseobservódegeneraciónmixoide de lacapa

mediaconpérdidade fibras elásticas(degeneraciónquisticade la media).

4.7.-MUERTE SUBITA DE ORIGEN ENCEFALICO

4.7.1.-Hemorragiaintracraneal

La hemorragia intracraneal fue la 2 causamásfrecuentede muertesúbitade origenconocido

enesteestudio(9 % del total). Estediagnósticoseestablecióen 7 varonesy en 3 mujeresde

edadescomprendidasentrelos 12 y los 35 años(mediadeedadde 26.5 años,DE 7.8 años).

De los 10 casosde hemorragiaintracraneal,en 3 la causafUe una hemorragiasubaracnoidea

difUsa(figura 18), y en 7 unahemorragiaintraparenquimatosa(2 intracerebelosa).

El origende lahemorragiano pudo serdeterminadoconcertezaen 7 casos.Enunaniñade 12

años (figura 19) y en un niño de 14 años la causa probable de la hemorragia

intraparenquimatosafue una malformación arteriovenosa.En un joven de 25 años, con

hemorragiaintraparenquimatosacon extensiónsubaracnoidea,la causade la hemorragiatite un

aneurismade la arteriacerebralmedia.
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La mayoríade personascarecíande antecedentespatológicosde interés.En un jovenexistían

antecedentesde adición a drogasvía parenteraly en otro de alcoholismo,hepatitisvírica y

epilepsiapostraumática.En estos2 pacientesla hemorragiafue intraparenquimatosa.La niña

de 12 añosestabaen estudiocon un serviciode neurologíacon diagnosticode jaquecacon

aura (no se realizaronresonancianuclear magnéticani tomografiaaxial computarizadaen

vida). Uno de los que sufrió una hemorragiasubaracnoideasufría de cefaleasy hemorragias

nasalesfrecuentes.

En las horaspreviasa la muerte 2 pacientesaquejaroncefalea.Ambos teníanunahemorragia

intraparenquimatosa,uno de ellos por malformación arteriovenosa,.En 6 casos no se

recogieron antecedentesde sintomatologíaprodrómica, mientras que en 2 personasse

desconocíaestedato.

Cinco de las 10 personasfallecieron en el hospital tras diagnósticode muerte cerebraly

mantenimientoartificial de las constantesvitales. La actividad realizadaen el momentodel

eventoterminaleraconocidaen 9 pacientes,todos ellosparticipandode actividadesrutinarias,

5 deellos en su domicilio. Ningunofalleció duranteel sueñoni realizandoejerciciofisico.

El estudiotoxicológico fue negativoen todos menosen uno que indicó consumorecientede

opiáceos y nordiazepam.

4.7.2.- Muerte súbita e inesperadaasociadaa la epilepsia

Durante los 8 añosque duró el estudio8 pacientesepilépticosfallecieronde forma súbitasin

que la autopsiaencontrarauna causaestructural de la muerte. Cuatro eran varones y 4

mujeres.La mediade edad fue de 24.6 años(DE 5.8; rango: 13-29años). Cinco de los 8

pacientesepilépticospertenecíanal grupoquinquenalde edad de 25 a 29 años,siendo en este

grupola causamásfrecuentede muertesúbitae inesperada.
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Las característicasclínicas y patológicasaparecenen la tabla 17. Seis de los 8 teníanuna

epilepsiaidiopática,y 2 postraumática.En relación al tipo de crisis, la mayoría (75%) tenían

crisisgeneralizadas.

Con respecto a las circunstanciasen tomo a la muerte predominaron las muertes

extrahospitalarias(N = 3), y de ingreso cadáver en un servicio de urgenciashospitalario(N =

4). Unapersonafalleció en un hospital trasevoluciónclínicahacia la muertecerebral.El lugar

de inicio del eventoterminal sedesconoceen 2 casos.En los otros 6 sucedióen casa,siendo2

de ellos encontradosmuertosen la cama.En 4 personasla muertesúbitano fue presenciada.

En todoslos casosen los queel intervaloexactodela muerteesconocido,fue inferior a los 15

minutos.Dosdelos pacientessufrieronunacrisis epilépticaescasashorasantesde la muerte.

Los hallazgosdeautopsiamostraronunaalta frecuenciade edemapulmonar(tabla 17). En los

2 pacientescon epilepsiapostraumáticaseobjetivaronlas correspondienteslesionescerebrales.

En el resto, el encéfalo no mostró alteracionesestructurales.En relación a los niveles

sanguíneosde los fármacosantiepilépticos, en la autopsiaen 3 personasse detectaron

farmacosen rangoterapéutico.En 3 fUe negativo.En dospacientesen tratamientocon ácido

vaiproicosedesconoceya queéstefármacono pudoserdeterminadoen el laboratorio.Uno de

estos2 pacientesestabatambiénen tratamientocon fenitoina y diazepamsiendo el resultado

negativoparalos 2 fármacos.

4.7.3.-Malformación de Arnold-Chiari

Niño de 30 mesesdeedadcon antecedentesde mielomeningocelelumbar, tratadocon válvula

dederivaciónventrículo-peritoneal.Precisórecambiovalvular en 2 ocasionespor obstrucción

de la sonda.Estandoclínicamenteasintomáticopresentaun cuadrode 2 horasde evolución

con irritabilidad y temblores. Trasladado a un servicio de urgenciashospitalario ingresa

cadáver.El estudio histopatológicodel cerebroapreció hidrocefalia difusa en ventrículos

lateralesy III ventrículo, desplazamientocaudal del vermix cerebelosoy IV ventrículo

(característicosde la malformaciónde Arnold-Chiari,probablementedel tipo II) (figura 20),

meningitiscrónicareactiva,herniaciónde las amígdalascerebelosasporenclavamientoy signos
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de anoxianeuronalaguda.El estudiode la sondarevelóunanotablereducciónde la capacidad

de filtración en el fragmento de sonda proximal debido a su obstrucción por tejido

fibrovascular.La causaestimadade la muerteflie un aumentode la presiónintracranealpor

obstrucciónde la sonda.

4.8.-MUERTE SUBITA DE ORIGEN PULMONAR 1 RESPIRATORIO

4.8.1.-Asma

En 6 pacientes,4 varonesy dos mujeres,de edadescomprendidasentrelos 16 y los 25 años

(mediade20 años)la causade la muertefueunamuertesúbitae inexplicadaasociadaal asma.

Las característicasclínicas aparecenreflejadasen la tabla 18. Ninguno de ellos cumplía los

criteriosdiagnósticosdeun statusasmático.En los cuatroen queel datoeraconocidoel asma

tite de inicio infantil y estabadiagnosticadovarios añosantesdel evento terminal. Cuatro

habían precisadotratamiento con betaagonistasde acción corta y con corticosteroides

inhalados.Uno tambiéncon corticosteroidesorales.Dos de los pacienteshabíanprecisadode

ingresoshospitalariosporcrisis asmáticasseverasprevias.En lajovenen la que sedesconocía

el tratamiento que precisabaestabadiagnosticadade asma intermitente(infrecuente). En

relacióncon las circunstanciasen torno a la muerte,la mayoríaevolucionaronhaciala muerte

súbitaen un intervalodetiempo inferior a los 15 minutos.

El estudiohistopatológicoen los 6 casosconfirmóla existenciadebronquitisasmática,con las

característicasmorfológicaspropiasde estaentidad.Entodos,menosen uno, fueronevidentes

taponesmucososocluyendola luz de bronquiosy bronquiolos.
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4.8.2.-Bronconeumonía

Un niño de 9 añosy cincojóvenesvaronesentre22 y 33 añosmurierona consecuenciade una

bronconeumonía.El niño no teníaantecedentespatológicosdeinterés.Variashorasantesde la

muertepresentóun cuadrofebril porel que acudióa su médico.En el ambulatoriosufrió un

deteriorobruscode suestadode salud,por lo que estrasladadoa un hospital, dondeingresó

en comay seobservarondificultadesparala oxigenación.En la radiografiade tórax existíaun

infiltrado bilateral. Falleció a las 4 horas,tras habersuperadouna paradacardio-respiratoria

previa. En la autopsia se realizó análisis serológico, microbiológico y toxicológico con

resultadonegativo. El estudiohistopatológicode los pulmonesmostróuna bronconeumonía

confluente.

De los 5 jóvenes,en 3 existíauna historia de abusode heroína(asociadaa otrasdrogasde

abusoo al alcohol)y en otro antecedentesde etilismoy crisis asmáticas.En estas4 personasla

muerteno fUe presenciada,falleciendo3 de ellos en el dormitorio de su domicilio, dosde ellos

en la cama. En relacióna la sintomatologíaprodrómicaen dospersonaseradesconocida,otro

aquejó problemas respiratorios no especificados los días previos, y en el cuarto no se

recogierondatosde interés.El análisistoxicológico de autopsiarevelóen uno la presenciade

morfina (concentraciónde 0.12 ¡xgIml. en sangrey de 0.02 en humor vítreo); en otro de

morfina(concentraciónde 0.29 gg/ml. en sangrey de 0.03 en humorvítreo), anfetamina(0.16

Jxg/m1. en sangre)y fiunitracepam(0.03 gglml.); y en otro dealcohol(0.8 gIl. en sangre).

El quinto joven eraun marineroque fue encontradomuerto en la camade su camarote,tras

sufrir un cuadro prodrómico de cuadro febril catarral en tratamientoantibiótico los días

anteriores. Entre los antecedentespatológicos referidos consta patología bronquial no

especificadaen tratamientocon un inhalador.

4.8.3.-Tromboembolismopulmonar

La causade la muerte súbita fue un tromboembolismo pulmonar en 3 personas(figura 21), dos

mujeres,una de 30 y otra de 32 años,y un varón de 23 años.En los 3 el eventoterminal
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ocurrióduranteunaactividadrutinaria en un intervalo de tiempo inferiora los 15 minutos.Una

de las mujerestenia antecedentesde psicosisy fue diagnosticadade flebitis de extremidades

inferiores un mesantesdel fallecimiento.La otra mujer estabaembarazadade 35 semanasy

durantelos controlesmédicosefectuadosdurantesu gestaciónno sedetectaronalteraciones

patológicas,salvo hipercolesterolemia.En la autopsiase observotrombosisdel plexo vaginal

comoprobableorigen del tromboembolismo.

El varón habíaestadoingresadoen un hospital durante3 semanaspor neumoníadel lóbulo

superior e inferior del pulmón izquierdo, con evolución tórpida, siendo dado de alta 8 días

antesdel fallecimientopor mejoríaclínica. Duranteel ingreso seprocedióa la profilaxis con

heparinaal habersecolocado un catétercentral yugular. En control ambulatorio tras el alta

hospitalariaen radiografia apareció un infiltrado cavitadoen vértice izquierdomuy sugestivo

de tuberculosis.Estandoen su domicilio presentaun cuadrobrusco de disneay taquipnea

falleciendo en breves minutos. En la autopsiase observó afectaciónextensadel pulmón

izquierdo por tuberculosispulmonar, trombo mural en organizaciónen aurículaderechay

tromboembolismorecidivantede las arterias pulmonares.

4.8.4.-Epiglotitis

La epiglotitis fUe la causade muerteen una niña de 20 meses,que estabaen tratamientocon

paracetamol,aspirinay trimetoprim.Ingresócadáveren un hospitaltras sertrasladadapor sus

padresdesdeel domicilio. En el estudiohistopatológicode la laringe se observóedemae

intensoinfiltrado de leucocitoscon predominiode polimorfonucleares,queseextendíahastael

plano muscular.El estudio serológico fue significativo de una infección aguda por el virus

respiratoriosinticial.

4.8.5.-Hemorragia pulmonar por neurofibromatosis

Estapatologíaafectó a un varón de 18 añosdiagnosticadode neurofibromatosisen región

torácica.Durante la evoluciónde la enfermedadhabíapresentadomasasintrapulmonaresde
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crecimientoprogresivo(figura 22) quehabíanproducidoun síndromerestrictivopulmonarde

gradomoderado-severo.También sufrió de hipertensiónarterial por estenosisrenalbilateral

que requirió tratamiento quirúrgico, con buenaevolución posterior. Tras colapsosúbito

ingresóen un serviciodeurgenciashospitalariofalleciendoa las pocashorascon diagnóstico

de hemorragiapulmonar. En la autopsiase observóun hemotóraxde más de 1000 ml. El

pulmón derechopresentabapérdidade su estructuranormalcon sustitucióndel parénquima

por unamasablanquecinadeconsistenciadura.El pulmónizquierdopresentabavariosnódulos

blanquecinos de consistenciadura. El estudio histopatológico mostró la existencia de

neurofibromasen las muestraspulmonaresanalizadas.

4.9.-MUERTE SUBITA DE ETIOLOGIA INFECCIOSA

En 12 casosla muertesúbitafue de origen infeccioso,predominandolabronconeumonía(tabla

19). Las distintas causasde muerte secundariaa patologíainfecciosa, salvo los 2 casosde

sepsismeningocócica,sehanabordadoen el órganodianacorrespondiente.

Tabla 19. Causasde muerte súbita de origen infeccioso

Bronconeumonía 6

Miocarditis 2

Sepsismeningocócica 2

Endocarditisbacteriana 1

Epiglotitis 1

4.9.1.-Sepsismeningocócica¡ Síndrome de Waterhouse-Friederichsen

En 2 niñosde 1 y 2 añosrespectivamentela causade la muertefue una sepsisgeneralizada

(síndromede Waterhouse-Friederichsen).Uno de ellos fUe encontradomuerto en la cama

varias horasdespuésde habersido dadode alta en un serviciode urgenciashospitalariopor

una amigdalitisaguda.El otro falleció tras estaringresadoduranteescasashorasen unaUCI

pediátricapor presentarun cuadrofebril con exantemapetequial.El estudio necrópsicoen
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ambosniñosevidenciópetequiascutáneasy necrosishemorrágicamasivasuprarrenalbilateral

(figura 23). La meningeen el primerode los casospresentabainfiltrado inflamatorio focal y

escaso que podría corresponder a una fase inicial de meningitis, y en el segundocongestión

intensa.En esteultimo casose aisló neisseriameningitidis grupo C en el cultivo de liquido

cefalorraquideoy en hemocultivo.

4.10.-MUERTE SUBITA PORPATOLOGIA DIGESTIVA

En un varónde 35 años la causa de la muerte fue un infartohemorrágicointestinal secundario

a estrangulación por bandas fibrosas peritoneales. Se trataba de un pacienteque había sido

sometido a transplante renal hacía 10 años y que estaba en tratamiento farmacológico con

prednisona.Existíasintomatologíaprodrómicalas horasantescon epigastralgia.

La causaprobablede lamuerteen unamujer alcohólicade 34 añosfue un hígadograso.Esta

mujer tenía antecedentesde insuficienciavenosade extremidadesinferiorespor lo que fue

intervenidaquirúrgicamenteun año antes de su muerte. Estandoen su domicilio, fallece

súbitamente,sin referir sintomatologíaprodrómica. El principal hallazgohistopatológicofue

una esteatosisdifusa del hígado. En el resto de órganos no se observaronalteraciones

significativas, salvo emboliagrasay de médula óseaen pulmónsugestivasde maniobrasde

reanimación. El estudio toxicológico fue positivo para paracetamol y propifenazona

(analgésicos).

4.11.-OTRAS CAUSAS DE MUERTE SUBITA

Un varón de 30 años falleció a consecuencia de un hemoperitoneopor rotura espontáneadel

bazo. El bazo tenía un peso de 2460 gramos. En el estudio histopatológico se observó una

plasmocitosisreactivaa leishmaniaen el bazo, así como hepatitiscrónica. Estejoven eraun

adicto a drogaspor vía parenteral,VIII positivo y sin antecedentesconocidosde patología

esplénica.Ingresócadáveren un hospital tras sufrir minutosantesvómitos,malestargeneral y

pérdida de conocimiento.
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4.12.-MUERTE SUBITA INEXPLICADA

En 20 personas (12 varones y 8 mujeres) la autopsia no descubrió una causa orgánica de

muertesúbita, ni existía ningúntipo de antecedenteclínico que podríaexplicar la misma. En

estegrupo se incluyeron tanto casosen los que la autopsiano mostró ninguna alteración

morfológicacomo casosen los que seencontraronlesionesmorfológicasde poca intensidad

y/o extensióny quefueronconsideradasinsuficientesparaprovocarel fallecimiento.

Los datosdemográficos,antecedentespatológicos,sintomatologíaprodrómicay circunstancias

en tornoa lamuertesehantratadoen los apartados4.2., 4.3., 4.4. y 4.5.

Los antecedentespatológicosde aquelloscon sintomatologíapreviade riesgoen la muerte

súbita, o con algunaenfermedadde importancia,aunqueno relacionadadirectamentecon la

causade la muerte, se describen con más detalle en la tabla 20. En 3 personas,en los que

durante la reanimación cardiopulmonar se efectuó un electrocardiograma, se observó

fibrilación ventricular.
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Tabla 20. Casosde muerte súbita inexplicada con alguna sintomatología o enfermedad

previa a su muerte súbita.

Sexo ¡

Edad (años)

Mujer! 18

Mujer! 13

Varón! 19

Mujer/ 17

Varón 1 29

Varón/ 17

Mujer/35

Historiaclínica

Anorexianerviosa2 añosantes(recuperada),cinestosis,extrasístoles

ventriculares

Tres episodiossincopalesy bradicardia

Entratamientocon hormonadel crecimientopor retrasode crecimiento hasta

el final de la infancia,con buenaevolución.Inhalaciónde salbutamola

demandaporposibleasma,no confirmadanuncacon diagnósticomédico

ni en autopsia.Un episodiode síncopeen relaciónal ejercicioy otro de

presincope.

Cuadrodeprobablesíncopeo deparadacardíacarecuperadamesesantes

a su fallecimiento.Valoradacomoposibleepilepsia,con posterior

estudioneurológicodentrode la normalidad.En electrocardiograma

realizadopor intervenciónen oído se recogiótrazadode ritmo sinusalcon

arritmiasinusal.

Taquicardiaen estudio.

Acné en tratamientocon ácidoretinoico.Intervenidoquirúrgicamentepor

estenosisde urétercon un año de edad.

Vértigo posicionalen tratamientofarmacológico.Cefaleas.ECO con

trazadodentrode la normalidad.

Antecedentes familiares: una hermana con Wolf-Parkinson-White.
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La muertenaturalsúbitaen niños y adultosjóvenesesuna materiaescasamenterepresentada

en la literaturamédica.El materialpresentadoestábasadoen las autopsiasde un departamento

forenseencargadode la investigaciónde las muertesviolentasy sospechosasde criminalidad,

entrelas que seincluyen las muertessúbitase inesperadasde personasjóvenes.A la vista de

las deficiencias existentesen los certificados médicosde defunción la realización de una

autopsiaparecenecesariapara obtenerdatos fiables sobrela epidemiologíay las causasde

muerte, siendo aconsejabletambién que los resultadostras la autopsiaaparezcanen los

certificadosde defunción(Smithy cols., 1998).

5.1.-LIMITACIONES DEL ESTUDIO

5.1.1.-TIPODEMUESTR.A

La muertenaturalsúbita en niños y adultosjóvenesesunamateriaescasamenterepresentada

en la literaturamédica.El materialpresentadoestábasadoen las autopsiasde un departamento

forense.Dado que no todaslas muertesnaturalessúbitasson objeto de estudio forense,de

entrada, el material representauna selecciónde las muertesocurridas en la provincia de

Bizkaia, con el consiguienteriesgo de introducir sesgosen el análisis de estefenómeno.La

proporciónde muertessúbitas e inesperadasque no son objeto de investigaciónforensees

desconocido,pero en la poblaciónestudiada,y atendiendoa la definiciónutilizada de muerte

súbitae inesperada,esasumidoasermuy pequeño.

De acuerdoa la legislaciónsobrecertificadosde defuncióny a la forma con que la misma es

cumplida en Bizkaia es muy dificil, por no decir imposible, que una muerte súbita

extrahospitalariaen un niño o en un joven previamenteasintomáticoo con una enfermedad

poco severaseacertificadapor su médico o pediatrade ambulatorio.En las muertessúbitas

ocurridasen los serviciosde urgenciahospitalariaexiste la normade solicitar una autopsia

forenseen aquellospacientesque ingresancadávero fallecena las pocashorasen el servicio

de urgencias,aún cuando la causade la muerte sea conocida.De hecho, nuestramuestra

contienecasuísticasobreestetipo de muertessúbitas.
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Aquellos pacientesque están diagnosticadosde una enfermedadsevera con riesgo de

evoluciónhaciala muertesúbitaeranexcluidosdeesteestudioa no serque estuvieranestables

y asintomáticosen las fechaspróximasa la muerte.Por lo tanto, la principal fuentede error en

la presentemuestrasonaquellasmuertesúbitase inesperadasen pacientescon unaenfermedad

severa potencialmenteletal que estabanestablesy asintomáticos en el momento del

fallecimiento. En estoscasosesposible, atendiendoa las circunstanciasen las que ocurrió la

muerte,queo bien seacertificadaporun médicoo un pediatrao biensesoliciteunaautopsia

forense.De todaslas maneras,y a la vistade la edadde la poblaciónanalizada(de 1 a 35 años)

la posibilidad de tal certificación es asumida a ser pequeña, sin riesgo de modificar

significativamentelos datosepidemiológicospresentados.

Porello, sepresumequela muestraforensepresentada,tal y comoconsideróMolander(1982)

en suestudiodel departamentode medicinaforenseen Suecia,refleja fielmenteel fenómenode

la muertesúbitae inesperadaen la poblaciónanalizada.

5.1.2.-ESTUDIORETROSPECTIVO

El análisisefectuadosebasóen unarecogidade datosretrospectivadecasosde muertesúbita

investigados por distintos médicos forenses de Bizkaia y distintos facultativos del

departamentode histopatologíadel Instituto Nacional de Toxicología de Madrid. Las

dificultadesque ello conilevapretendieronser, en la medidade lo posible, resueltas.Por un

lado, por dos médico forensesde Bizkaia seprocedió a una recogidade datos de diversas

fuentesqueincluyeronno solo los datosen su día recabados,sino quetambiénse investigaron

sistemáticamentelos datos clínicos de estospacientesque constabanen los hospitalesde la

comarcay los datosde las diligenciaspolicialesy judiciales,así como en bastantesocasiones

los datosdelos serviciosde ambulanciaqueintervinieronen el momentode la muerte.Aunque

ello posibilitó que los datosperdidosfueran escasos,es posibleque en algunapersonadatos

sobre la sintomatologíaprodrómicao sobre antecedentespatológicosmenoresno fueran

recogidos.Esta dificultad de recabarestos datos ha sido clásicamentereconocidaen los

trabajosdemuertesúbita (Liberthsony cols., 1974), ya que al ocurrir la muertede forma tan

rápida no puedeservaloradapor un médico y la informaciónobtenidade terceraspersonas
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puedeserfuentede erroresporomisióno malinterpretac¡on.

Por otro lado, por dos médicosespecialistasen anatomíapatológicadel departamentode

histopatologíadel Instituto de Toxicologíade Madrid se procedió a una revisión de los

informes emitidos en su día y a un reestudiode las preparacionesmicroscópicas,lo que

permitió que los criterios diagnósticosse ajustarana las definicionesplanteadasen este

estudio.

5.1.3.-INTERiPRETACIONDE LAS CAUSAS DELA MUERTE

La correlaciónde los hallazgosde la autopsiay la causade la muertepuedenserdificiles de

interpretaren determinadospacientes.Mientrasque en algunosla autopsiaofreceunacausade

la muerte incuestionable, como pueden ser los casos de hemorragia intracraneal,

tromboembolismopulmonarmasivoo disecciónde aorta;en otrosel diagnósticoesprobabley

de exclusión,comoen la enfermedadateromatosacoronariapor obstrucciónde la luz superior

al 75% o la miocardiopatíahipertrófica; y en un último grupo el diagnósticoespresuntivo

como en las vías de conducciónanómalaso en el hígadograso.En ellos el diagnósticoes

establecidoen base a correlacionesclinicopatológicascircunstancialesmas que en base a

evidenciasdefinitivas. Ello exige interpretarcon precauciónlos hallazgosde autopsiaya que

puedequeno seanlos responsablesde la muertesúbitasino solo hallazgoscoexistentes.

Algunosautores,inclusodefiendenquelas largaslistasetiológicasde la muertesúbita,basadas

en estudiosnecrópsicos,no deben de ser consideradascomo agentescausales,sino como

enfermedadesasociadaso como alteracionespredisponentes(Bayés de Luna, cap 3). Sin

embargo, los criterios diagnósticosutilizados en el presentetrabajo son aceptadosen la

literaturamédicaactual.
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5.2.-INCIDENCIA DELA MUERTE SUBITA

La muertesúbita e inesperadaen personasde 1 a 35 años es un hechomuy infrecuente

(Molander, 1982; Driscolí y Edwards,1985;Neuspiely Kuller, 1985; Andersony cols., 1994;

Sheny cols., 1995). En nuestroestudio, duranteun periodo de 8 añosen la provincia de

Bizkaia, conunapoblaciónde 1 a 35 añosde algomásde medio millón de personas,hubo sólo

107 casosdemuertesúbitae inesperada,siendola tasabrutade modalidadde 2.4 /100.000

habitantes1 año. La tasaestandarizadacon la poblacióneuropeaparalas personasde 1 a 34

añosfue de2.1/ 100.000habitantes/año.

Los estudiosepidemiológicossobremuertesúbitaen niñosy jóvenesson muy escasos(tabla

21). La cifra observadapor nosotrossesitúaen medio de los resultadosobtenidosporotros

autores,que oscilandesde1.3 /100.000habitantes/ año (Driscolí y Edwards, 1985) y 1.1

(Molander, 1982)en aquellostrabajoscon poblaciónde 1 a 20 años,hasta6.2 (Sheny cols.,

1995)y 6.6 (Andersony cols., 1994)en aquellosestudioscon poblacionesde mayoredad.

La comparaciónde estosdatos epidemiológicosno estáexentade limitacionesdebido a las

diferenciasmetodológicasentrelos distintosestudios:1) distinta definición cronológicade la

muerte súbita; 2) distintasfuentesde obtenciónde datos;3) distintos tipos de muestra,con

criteriosheterogéneosde inclusióny exclusiónde casos;4)diferenciastemporalesen las fechas

de estudio,datandoalgunosde casuísticadehacemásde 20 o 30 años;y 5) distintosrangos

deedaden los casosestudiados.

Como hasido observadoporotrosautores,la incidenciademuertesúbitaesvariablede añoa

año(Kennedyy Whitlock, 1984; Driscolí y Edwards,1985).En nuestrotrabajoseobjetivó un

amplio rangoen el númerodecasosporaño, que varió de los 7 a los 24, pero sin observarse

ningunatendenciaprogresivaa lo largode los 8 añosqueduróel estudio.
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Tabla21. Datosepidemiolégicosde muertesúbitaen niñosy jóvenes.

Molander Kennedyy Driscoil y Neuspiely Andersony Sheny

(1982) Whitlock Edwards Kuller cols (1994) cols.

(1984) (1985) (1985) (1995)

Míosdeestudio 74-79 81-82 50-82 72-80 77-88 60-89

IntervaloMS (horas) No definido <24 <24 <24 <24 <1

Fuentededatos F FyCD FyCD CD F FyCD

Rangodeedad(afios) 1-20 1-39 1-22 1-21 5-39 20-40

N0totaldecasos 31 101 12 207 650 54

(% devarones) (56) (66) (58) (67) (65)

Tasasdemortalidad

Total 1.1 - 1.3 4.6 6.6 6.2

Varones - - 1.7 - 10.6 8.7

Mujeres - - 0.6 - 5.2 4.1

Porgruposde edad 1-9 5.5 1-4: 9.3

(años) - 10-19: ~3.8 - 5-13: 2.0 - -

20-29: 7.2 14-21: 5.7

30-39: 17.8

% de la Usade MS en

relaciónalastasasdel 8 25 2.3 22 17 -

totaldemuertes

naturales

• Tasade mortalidad/100.000/ año. CD = certificadosde defunción;F = casosforenses(“medical

exaniiners”o “coroners”);MS = muertesúbita

5.2.1.-INCIDENCIA DE LA MUERTE SUBITA PORSEXOY GRUPOSDE EDAD

La muertesúbitaes más ftecuenteen varonesque en mujeres,con porcentajesque oscilan

entreel 56 y el 67% (Molander, 1982;Neuspiely Kuller, 1985; Andersony cols., 1994).Así

mismo, la incidencia de muerte súbita en varonesduplica (Andersony cols., 1994; Shen y
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cols., 1995), e incluso triplica (Driscolí y Edwards,1985)a la de las mujeres.En el presente

trabajo el riesgo de muerte súbita en varonescasi triplicaba al de las mujeres,siendo esta

diferenciaestadísticamentesignificativa.

La incidencia de muertesúbita en niños y jóvenesvaría en relacióna la edad (Kennedyy

Whitlock, 1984; Neuspiely Kuller, 1985). En nuestroestudio las tasasde muerte súbita e

inesperadafueroninferioresdurantela edadpediátrica(figura 4). En estaedad se observóun

pico en el grupode 1 a 4 años,ya descritopreviamente(Neuspiely Kuller, 1985), a expensas

de unamayorfrecuenciaen los niños de 1 año de edad(el 29% de los casosde muertesúbita

en personasde 1 a 14 añossedieron en niños de un año). A partir de los 2 añosla muerte

súbitaen la niñezesun fenómenosumamenteexcepcional.

De acuerdoa los resultadosdel presenteestudio la frecuencia de esta entidad aumenta

progresivamentedesdelos 25 hastalos 34 años (figura 4), y parecetenerun incremento

acusadoen los 35 años, si bien las tasasen estaedadaún se mantienenmuy lejanasa las

registradasen adultos(Kennedyy Whitlock, 1984;Ferrieresy cols., 1997; Wilhelmseny cols.,

1997). Al igual que en estetrabajo, Andersony cols. (1994) también describieronque el

aumentoen la tasade muertesúbitatras la adolescenciaera debido a un aumentonotorio y

progresivoen los varones,mientrasque en las mujereslas tasaspermanecíanprácticamente

estables.

5.2.2-COMPARACIONDE LA INCIDENCIA DELA MUERTE SUBITA EN RELACION

A LAS TASAS DE MORTALIDAD DEL TOTAL DE MUERTESNATURALES

Sólo una pequeñapartede las muertesnaturalesen niños y jóvenesson súbitase inesperadas.

En personasde 1 a 34 añosla tasade muertesúbitaen nuestroestudiorepresentóel 4.5% de

la tasadel total demuertesnaturalesen la misma región. Pocostrabajosprevioshan valorado

estedato(tabla21), y entrelos quelo hanhechoseha observadounagranvariabilidad,queha

ido desde el 2.3% (Driscolí y Edwards, 1985), y el 8% (Molander, 1982), hasta

aproximadamenteel 20% (Kennedyy Whitlock, 1984; Neuspiely Kuller, 1985; Andersony

cols., 1994). El menorporcentajeen nuestroestudioseha debidoprobablementeal intervalo
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demuertesúbitaquefue limitado a las 6 horasy a la exclusióndeaquelloscasoscon patología

previaen los que la muerte,aunquesúbita,seconsideróqueno erainesperada.

Cuandose analizó el porcentajede las tasasde muerte súbita en relación a las de muerte

naturalpor gruposde edadseaprecióque segúnavanzabala edadesteporcentajedisminuía,

ya que, si bien la tasade muertesúbitaincrementabaprogresivamente,el aumentode la tasade

muertenaturaleramucho másacusado(figura 5). La únicaexcepciónfUe el grupode 15 a 19

años,en el que la tasade muertesúbitarepresentóel 14.4%de la tasade muertede todaslas

causasnaturales,indicandounamayortendenciade muertesúbitaen los adolescentes.

5.3.-CAUSAS DE MUERTE STJBITA

Como en otros estudiosde muertesúbita en niños y jóvenes(Kramer y cols., 1989; Drory y

cols., 1991; Sheny cols., 1995),la muertesúbitade origencardíacofue la más frecuente,con

un porcentajeen nuestramuestradel 43%.La comparaciónde las tasasde muertesúbitay del

total demuertesnaturalestambiénindicanunamayor frecuenciay propensiónhaciala muerte

súbitaen las enfermedadesdel aparatocirculatorio de la clasificaciónCIE-9, dondeademásde

las cardíacas,seenglobanlas enfermedadesde la circulaciónpulmonary las cerebrovasculares

(tabla9).

Otraspatologíasimportantesen la muertesúbitasonla neurológicay la respiratoria(Siboni y

Simonsen,1986;Normany cols., 1990; Andersony cols., 1994; Sheny cols., 1995),queen el

presentetrabajotuvieronun porcentajedel 18%y del 16% respectivamente.La muertesúbita

de origen inexplicado,conuna ftecuenciadel 19%, constituyóuno de los principalesgrupos,

cuestiónque ha sido observadapor otros autores,que han descrito una cifra similar a la

nuestra(Neuspiely Kuller, 1985; Kramery cols., 1989; Burke y cols., 1991; Steinbergery

cols., 1996).

Aunqueel grupo de las enfermedadesde las glándulasendocrinasy metabólicasdel CIE-9,

dondequedaincluido el SIDA, tuvo la tasade muertenaturalmásalta, no huboningún casode

muertesúbitaen estegrupo. Los tumores,que constituyenel segundogrupo del CIE-9 en
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frecuenciadecausasde muertenatural,solo fueronresponsablesde un casode muertesúbita.

A diferenciade la muerte súbita en la infancia - en la que sobresaleel sindromede muerte

súbitadel lactante-, y en adultos- dondedestacala aterosclerosiscoronaria-, en personasde

1 a 35 años la muerte súbita es debidaa una amplia variedad de causas,sin que ninguna

alcanceun claropredominioestadístico(Neuspiely Kuller, 1985;Kramery cols., 1989;Drory

y cols., 1991;Marony cois., 1996a).En concreto,en el presenteestudioqueanalizó107 casos

demuertesúbita,seregistraronhasta28 entidadespatológicasdistintascomocausade muerte

súbita.

La enfermedadateromatosacoronaria,con un porcentajedel 17% fue la más frecuente,y la

únicaquepasóde la barreradel 10%. Las enfermedadesquele siguieronfueronla hemorragia

intracraneal(9%), la epilepsia(7%), la bronconeumonía(6%) y el asma(6%). El resto de

patologíastuvieronunafrecuenciainferioral 5%, indicandounagran diversidaden la etiología

dela muertesúbita.

Entre las causasde muertesúbitacardíaca,ademásde la enfermedadateromatosacoronaria,

destacaronlos subgruposde las enfermedadesdel miocardio (12% del total) y el de las

alteracionesdel sistemade conducción(6%).

Estos resultadossobre causasde muerte súbita en niños y jóvenesreproducenhallazgos

similaresa los observadosen los trabajossobreel tema, quemuestranunagran diversidadde

patologías(ver referenciasde las tablas 22 y 23). La comparaciónde los resultadosdel

presenteestudioconlos deotros trabajosdebede servaloradacon precaución.La ausenciade

un criterio uniformeen la definiciónde la muertesúbitay los distintoscriteriosde inclusión en

cadaestudioinfluyen en ciertamedidaen los resultadosepidemiológicosy de causade muerte,

haciendocomplejalacomparaciónde los datoshastaahorapublicados.
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5.3.1.-DISTRIBUCION DE LAS CAUSASDE MUERTE SUBITA SEGUNEL SEXO Y

LA EDAD

Se observóuna distinta distribución de los 3 grandesgrupospatológicosde muerte súbita

(cardíaco,extracardiacoe inexplicado)en razónal sexo(p <0.01) y la edad(p < 0.05) (tabla

7).

Mientrasqueen los varonesel grupomásfrecuentefue el de la muertesúbitacardíaca,en las

mujerestite el menosfrecuente.Aunqueestudiosprevioshanindicadoun mayor porcentajede

muertesúbitacardíacaen varones(Topazy Edwards,1985; Burke y cols, 1991; Steinbergery

cols., 1996),en el nuestroel predominiode los varonesfue bastantemásacusado.Sólo un 7%

de las muertessúbitascardíacasfueronen mujeres,y ninguno de los 19 casosde enfermedad

ateromatosacoronariaafectó a este sexo. En las mujeres predominóla muerte súbita

extracardíacay las inexplicadastuvieronun porcentajebastantemásalto queentrelos varones

La variabilidad de las distintas causasde muerte súbita en relación a la edades un hecho

conocidoen la literaturamédica(Neuspiely Kuller, 1985;Kramery cols., 1989; Sheny cols,

1995), y que también se objetivó en la presentemuestra.En los niños predominaronlas

enfermedadesextracardíacas,y dentrode ellas, las infecciosas,hallazgoigualmenteobservado

porNeuspiely Kuller (1985). Las anomalíascongénitas(2 cardíacasy 3 encefálicas)fueron

otrasenfermedadespredominantesen los niños de estetrabajo.

Entre los 15 y 29 años destacó el subgrupode patología miocárdica, la epilepsia, las

alteracionesdel sistemade conduccióny el asma;y traslos 30 añosla enfermedadateromatosa

coronaria.La distinta distribuciónde las causasde muerte súbita cardiacaen adolescentesy

adultosjóvenescon predominiode las arritmiasprimariasy las enfermedadesdel miocardioen

menoresde 30 añosy la enfermedadateromatosacoronariaen mayoresde 30 añosha sido

descritapreviamente(Drory y cols., 1991; Sheny cols., 1995).La muertesúbitaen pacientes

asmáticosy epilépticospredominadurantela juventud(Leestmay cols., 1984;Kravis y Kolski,

1985; Campbelly cols., 1990;Earnesty cols, 1992).
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5.4.-ANTECEDENTESPATOLOGICOS

En nuestraserieen el 21%de los casosla causade la muertesúbita habíasido debidaa una

enfermedadcrónica conocida en vida y que se encontrabaestableen el momento del

fallecimiento.Esteporcentajees similar al encontradoen la serieMolander(1982), basadaen

una muestraforense,y bastanteinferior a la observadaen las series de Neuspiely Kuller

(1985)y de Keelingy Knowles(1989),ambasbasadasen autopsiashospitalariasy forenses,en

las que sesituó por encimadel 50%. Por el contrario, en seriesde muertesúbitaen jóvenes

atletasel porcentajede personascon enfermedadpreviaconocidaes inferior al 5% (Maron y

cols., 1996a). Estasdiferenciasprobablementeesténcondicionadaspor los diferentescriterios

en la selecciónde la muestra.Al igual que en nuestro estudio (tabla 10), las principales

enfermedadescrónicasasociadascon la muerte súbitason la epilepsiay el asma,y en menor

medidalas miocardiopatías,la enfermedadateromatosacoronariay las enfermedadescardíacas

congénitas(Molander, 1982; Neuspiely Kuller, 1985; Siboni y Simonsen,1986; Keelingy

Knowles,1989).

Apartedeestaspersonas,existíaotro grupode pacientesque: 1) sufríande algunaenfermedad

o hábito tóxico que aunqueno tite la causade la muerte,sí que contribuyóen ciertamedidaa

la misma; o 2) tenían sintomatologíapreviade interés.En estegrupo destacanpor ordende

frecuencia el síncope, el alcoholismo y la dependenciaa las drogas, las alteraciones

electrocardiográficasy la obesidad(tabla 11).

La relativaaltafrecuenciade sincopeen la muertesúbitapor patologíacardíacaestructuralno

diagnosticadaen vida o por muertesúbitade origen inexplicadoesun punto sobreel que se

debellamar la atención.Estesíntomaafectó a 7 personas,en tres de ellas en relacióncon el

ejercicio. Aunqueel síncopeesrelativamentefrecuenteen niños y jóvenes,esel síntomamás

alarmanteenla muertesúbitacardíaca(Driscolí y Edwards,1985;Kramery cols., 1989).Seha

recomendadoque aquellos pacientescon síncope asociado al ejercicio o con sincope

inexplicado recurrentedeberían ser sometidosa una evaluación cardiovascularprecoz y

detallada(Driscolí y Edwards,1985; Gillette y Garson,1992;Driscolí y cols., 1997),ya quees

posibleidentificar apersonascon patologíapotencialmenteletal.
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En 6 pacientesserecogiócomoantecedentepatológicounahistoriade abusodealcohol y/o de

drogas.La causade muerte en 4 pacientesfue la bronconeumonía,y en los otros 2 patología

abdominal(roturaesplénicae hígadograso).La importanciadel papeldel alcohol en la muerte

súbita ha sido previamenteindicadaen los trabajosde Luke y Helpern (1968), Siboní y

Simonsen(1986)y másrecientementeen el de Andersony cols. (1994).En el primerode ellos

seobservóqueel alcoholismoy sus complicacionesestabanasociadoscon la mayoríadecasos

demuertesúbitade origen digestivo e infeccioso.Oncede los 78 casosde muertesúbitaen el

estudiode Siboni y Simonsentenían antecedentesde alcoholismo o drogadicción.En el de

Andersony cols. (1994)sedestacabala importanciadel alcoholismo,al ver queel 25% de los

650 casosdemuertesúbitaestabanrelacionadascon el mismo. La marginaciónsocialasociada

conel alcoholismo- y tambiéncon la toxicomanía- hajugadoprobablementecierto papelen

el desencadenamientode estasmuertes,al “renunciar” el sujetoa buscarasistenciamédicapara

suenfermedadpotencialmentecurable(Luke y Helpern,1968).

La obesidadmórbida constituye un factor de riesgo independientepara la muerte súbita

cardíaca(Drenicky cols., 1980;Messerliy cols., 1987). En nuestraserie5 de los 46 casosde

muertesúbita cardiacaeran pacientesobesos,siendo sus causasde muerte la enfermedad

coronaríaateromatosa,la hipertrofia idiopática concéntricadel ventrículo izquierdo y la

miocardiopatíadilatada.

La presenciade alteracioneselectrocardiográficasconocidasen 5 pacientes(3 casosde muerte

súbitacardíacay 2 de muerte súbita inexplicada) indica la utilidad potencial de estemedio

diagnósticoen la identificación de pacientesen riesgo incrementadode muerte súbita. Sin

embargo,debidoa labajaincidenciade la muertesúbitay a la bajaespecificidaddel ECO para

la muertesúbita no está indicadasu aplicación como método de screeningen la población

general(Armstrongy McHenry, 1985;Fish, 1985;Rich, 1994;Liberthson,1996;Fuller y cols.,

1997). Los extrasístolespuedenser un hallazgobenigno,si bien los ventricularesson mas

frecuentesen presenciade cardiopatíaisquémicay miocardiopatias.
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Uno de los extremosque llama la atenciónen esteestudio es que en casi la mitad de la

muestrano existíaningunasintomatologíani enfermedaden relacióncon lacausade la muerte.

Esteporcentajeera del 75% en la muertesúbitainexplicaday del 48% en la muerte súbita

cardíaca.En casosde muerte súbita cardíacaes conocidoque la enfermedadsubyacentees

generalmenteuna patologíacardiovascularsilente clínicamentey que no ha podido ser

diagnosticadao aún sospechadadurantela vida, siendo la muerte súbitacardíacala primera

manifestaciónde la enfermedad(Marony cols., 1986;Van Campy cols., 1995 ; Marony cols.,

1 996a).

5.5.-SIINTOMATOLOGIA PRODROMICA

La presenciadepródromosen la semanapreviaa la muertefUe observadaen el 33% de los 96

pacientesen los que el datoera conocido. Esteporcentajefue más alto en la muertesúbita

extracardíaca(44%), y especialmentebajo en la muertesúbita inexplicada(11%). En nuestro

trabajodestacóla sintomatologíade dolor torácicoen la muertesúbitacardíacay los procesos

febrilesen la muertede etiologíainfecciosa.

En el estudiode Molander, 14 de sus 31 casostuvieron sintomatologíaprodrámica,siendola

más frecuentela sintomatologíafebril, que al igual que en nuestroestudioy en el deDrory y

cols. (1991)estuvopresenteen las causasinfecciosas.En el estudiodeKramery cols. (1989)y

Drory y cols. (1991) aproximadamentela mitad tuvieron síntomasprodrómicos,pero se

incluyerontambién aquellospacientesen los que los síntomashabíanocurrido las semanas

previasa la muerte.En estosdos estudiosel síncope,el dolor torácicoy las enfermedades

febrilesfueronla sintomatologíamás frecuente.En el trabajodeMarony cols. (1996a)el 12%

de los 134 jóvenesatletasque murieron súbitamente,la mayoría en relación al ejercicio,

tuvieron síntomasen los momentosprevios al colapso, siendo el dolor torácico el más

frecuente.
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5.6.-MUERTE SUBITA CARDIACA

5.6.1-ENFERMEDADATEROMATOSA CORONARIA

5.6.1.1.-Incidencia

La mayoría de trabajossobre muerte súbita de origen coronario se han efectuadosobre

población de adultos,siendo escasoslos trabajosen personasjóvenes(Koskenvuoy cols.,

1978; Virmani y cols., 1983; Strong y cols., 1984; Dollar y cols., 1991;Corradoy cols., 1988;

Corradoy cols., 1994).Esto esdebidoa que mientrasque en el adulto la principal causade

muerte súbita es la arteriosclerosiscoronaria(Thomasy cols., 1988; Fornesy cals., 1993;

Nordrumy cols., 1998),en el jovensu frecuenciaesmuchomenor(Di Maio y Di Maio, 1993).

En nuestramuestrala muerte súbita por aterasclerosiscoronariafUe la principal causade

muertesúbita,con un porcentajedel 17%. Aunqueclásicamenteseha consideradolos 35 años

como la edad en la que seinicia el predominio de la aterosclerosiscoronariaen la muerte

súbita, estudiosmás recientes- al igual que nuestrosdatos - parecenindicar que dicho

predominiosemanifiestaa partir de los 30 años(Raymondy cols., 1988; Burke y cols., 1991;

Carraday cols., 1994; Sheny cols., 1995). Asi, en el presentetrabajo los 19 pacientesdel

grupode aterosclerosiscoronariaeranvaronesentre28 y 35 años,representandoen el grupa

de edadde30 a 35 añosel 40%de las muertessúbitas.

En nuestroestudiola tasade muertesúbitaporenfermedadateromatosacoronariaen varones

de 30 a 35 añosfUe de 3.8/ 100.000 habitantes/año. La tasade mortalidadpor cardiopatía

isquéniicaenEspañaen el año 1992en varonesde 30 a 34 añosfue de 5.2 y en varonesde 35

a 39 añastite de 13.9 (Llorca y cols., 1998).La comparaciónde estosdatosindica que una

alta proporción de las muertespor cardiopatíaisquémicaen personasde 30 a 35 años se

producede formasúbitae inesperada.

La incidenciademuertesúbitaporenfermedadateromatosacoronariaessensiblementeinferior

a la de los varonesde másde 35 años(Wilhelmseny cols., 1997;Llorca y cols., 1998).En un

recienteestudio efectuadoen Suecia la tasa de muerte extrahospitalariapor enfermedad
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coronariaen varonesde 35 a 44 añosfue de 14/ 100.000/añoy en varonesde 45 a 54 añosfue

de99/ 100.000/año en el quinquenio 1990-1994(Wilhelmseny cols., 1997). En estemismo

estudiolas personasmenoresde 35 añosfueronexcluidasdebidoa la frecuenciamuy bajade

eventoscoronariosregistrados(Wilhelmseny cols., 1997).

La muerte súbita por aterosclerosiscoronaria en mujereses menosfrecuentey tiene una

presentaciónmás tardía(Ferreiresy cols., 1997;Wilhelmseny cols., 1997). En otrostrabajos

de muertesúbitaenjóvenesel porcentajede mujeresha sido sólo del 11%(Andersony cols.,

1994; Corradoy cols., 1994).En estaseriees especialmentesignificativo que en un intervalo

de 8 añossobreun censode másde 25000mujeresde 1 a 35 añosno ocurrió ningún caso.

5.6.1.2.-Aspectosclínicos

La muertesúbitasueleserel modo en el quedebutala aterosclerosiscoronariaen los jóvenes

(Corradoy cols., 1994), ocurriendoestaforma de presentaciónmás frecuentementeque en

adultos(Friedmany cols., 1973; Warnesy Roberts, 1984a;Robertsy cols., 1990; Fornesy

cols., 1993; Ferreires y cols., 1997). En nuestro estudio solo el 11% habían sido

diagnosticadospreviamentede patologíacoronaria. Sin embargo,al estarbasadoen autopsias

forenses,esposiblequeexistansesgosen la selecciónya queno sepuededescartarquealgún

casode muertesúbita coronariaen pacientescon antecedentesdepatologíaisquémicasevera

hayasido certificadoporsu médicosin precisarde autopsiajudicial. La ausenciade patología

conocida,unido a la bajafrecuenciade síntomasprodrómicos(26% en la presenteserie)y a

que el intervalo de la muerte súbita es inferior a los 15 minutos, pareceindicar que existen

pocasposibilidadesde predeciry prevenirla muertesúbitaporaterosclerosiscoronariaen los

jóvenes,por lo que las medidasse debenorientarprincipalmentehacia la prevenciónprimaria

de la enfermedadateromatosacoronaria(Koskenvuoy cols., 1978).

La mayoría de estudios que han analizadolos factoresde riesgo coronarios(hipertensión

arterial,hipercolesterolemia,tabaquismo,diabetesmellitusy obesidad)en la muertesúbitapor

aterosclerosiscoronariahan encontradouna alta frecuenciade los mismos (Thompsony cols.,

1979; Thompsony cols., 1982; Virmani y cols., 1983;Northcotey cols., 1986; Burke y cols.,
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1997a). En nuestramuestrade jóvenesfue del 53%, sobresaliendoel tabaquismo,al igual que

en el trabajode Northcotey cols. (1986)y el de Burke y cols. (1997a). Sin embargo,este

hallazgono estáexentode limitacionesdadoque la recogidade datos fue retrospectivay no

uniforme,y que sedesconocela verdaderaprevalenciade talesfactoresen la poblacióngeneral

dejóvenesadultos.

Aunquetanto el ejercicio fisico (Koskenvuoy cols., 1978; Virmani y cols., 1983) como el

estréspsicológico (Engel, 1971; Leor y cols., 1996)puedenser factoresdesencadenantesdel

eventoterminal,nuestrasresultados,acordeconotrasseries,muestranque la muerte súbitase

desarrolla principalmentedurante actividadesrutinarias sin ningún factor desencadenante

conocido(Myersy Dewar, 1975; Lynch, 1980; Corradoy cols., 1988; Thomasy cols., 1988;

Fornesy cols., 1993). El riesgo absolutode muerte súbita duranteel ejercicio es pequeño

(Thampsony cols., 1982), y pareceafectara aquellaspersonasmenoshabituadasal mismo

(Siscovicky cols., 1984).Porel contrario, algunasserieshan visto unafrecuenciamuy alta de

muerte súbita por aterosclerosiscoronaria durante o inmediatamentetras el ejercicio

(Koskenvuo y cols., 1978; Virmani y cols., 1983), si bien en el de Virmani seguramente

condicionadoporque la muestraera de personalmilitar y la mayoríade ellos falleció durante

lassesionesde entrenamiento.

Los eventoscardiovascularesagudospuedenocurrir a cualquierhora del día, si bien se ha

evidenciadoquetantoel infarto agudode miocardiocomo lamuertesúbitacardíacatienenun

ritmo circadianocon un pico en las horasde la mañanay una bajafrecuencia a la noche

(Behrensy cols., 1997; Cohen y cols., 1997; Lavery y cols., 1997). En los casos de

ateromatosiscoronaria del presenteestudio también se observó este fenómeno, siendo

destacableque ninguno de los 19 pacientesfalleció entre las 0:00 y las 5:59 horas.Para

explicareste ritmo circadianoseha sugeridola importanciadel sistemanerviosoautónomo

como un factor de riesgo en la precipitaciónde la muerte súbitacardíacay de otros eventos

cardiovascularesagudos,asícomo el incrementode la actividadfisicay mentalen las primeras

horasde la mañana(Willich, 1990;Coheny cols., 1997).
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5.6.1.3.- Hallazgospatológicos

La comparaciónde los hallazgos patológicos en los trabajos de muerte súbita por

aterosclerosiscoronariason dificiles de realizardebidoa la ausenciade criterios homogéneos

en la selecciónde lamuestray a la distintadefinicióntemporalde muertesúbitaen los distintos

estudios.Estos factoressondeterminantesen el tipo de patologíaencontradaen la muerte

súbitacoronaria.

5.6.1.3.1.-Extensióny localizaciónde la aterosclerosiscoronaria

.

A nivel morfológico uno de los principaleshallazgosen estetrabajo fue la bajafrecuenciade

enfermedadateromatosamultivaso. Sólo en un 32% de los casosexistía una obstrucción

superioral 75% de la luz del vaso en más de una arteria coronaria. Estos resultadosson

distintosa los obtenidosen muestrasde muerte súbita en adulto (Warnery Roberts,1984a;

Roberts y cols., 1990; Kragel y cols., 1991; Fornes y cols., 1993) y de angiografla en

supervivientesde unaparadacardíaca(McLarany cols., 1987; Wilber y cols., 1988)dondese

ha observadoun marcado predominio de enfermedadmultivaso; y son similares a los

observadosen el trabajodeCorradoy cols. (1994)enjóvenes.

Estarelaciónentremenoredady menorextensiónde la enfermedadcoronariaprobablemente

seadebidaa la existenciade una enfermedad“másjoven” cuyaevoluciónnaturalcon el paso

de los añosseahaciaunaafectaciónprogresivadel restode los vasoscoronarios.Así, en un

estudiodemuertesúbitaisquémicaseobservóqueel grupode pacientesconobstrucciónde un

solo vaso era significativamentemás joven que el grupo de pacientescon enfermedad

multivaso (Warnesy Roberts, 1984a). En ese estudioademásse observóque el grupo de

pacientessintomáticoteníamayor severidadde obstrucciónque el grupo asintomático.En

nuestrotrabajoy en el deCorradoy cols. (1994)el menorporcentajede enfermedadmultivaso

en comparacióncon otros estudios de muerte súbita coronariaen jóvenes(Virmani y cols.,

198 seadebidoauna mayorfrecuenciadejóvenesasintomáticos.

‘a
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A diferenciade seriesde muertesúbitapor aterosclerosiscoronariaen adultos,dondeno se

observapredilecciónpor la obstruccionde ningún vaso (Atkinson, 1994), en estudioscon

jóvenes, como el nuestro, se objetiva que la arteria más frecuentementeafectadaes la

coronariadescendenteanterior(Virmani y cols., 1983;Corradoy cols., 1994). Trabajossobre

arteriosclerosiscoronariaen personasjóvenesfallecidasde otracausahan encontradoque es

estevasoel quemásprecazmenteseafectaporplacas,lo que secreedebido a dinámicasdel

flujo sanguíneoen el interior de los vasoscoronarios(Josephy cols., 1993; Corrado y cols.,

1994).

5.6.1.3.2.-Trombosiscoronana

La incidenciade trombosishavariadoampliamenteen los estudiosdemuertesúbitaisquémica,

engranmedidainfluido por los criteriosde selecciónde la muestra(Warnesy Roberts,1984b;

Daviesy cols., 1989; Davies, 1992a).Los porcentajesen distintostrabajoshan variadodesde

próximosal 20% (Carraday cols., 1988; Di Maio y Di Maio, 1993; Fornesy cols., 1993),

hastapróximosal 70%(Davies y Thomas,1984;El Fawaly cols., 1987;Daviesy cols., 1989).

La frecuenciaen nuestroestudio(42%) quedaen medio de esteintervalo y essimilar a la

encontradaen otros(Lynch, 1980;Virmani y cols., 1983;Burkey cols., 1997a).

Entrelas distintosfactoresquesehanasociadopositivamentecon la trombosiscoronariaestán

los siguientes:enfermedadcoronariade sólo un vaso,presenciade un infarto de miocardio

agudoen la autopsiay existenciade síntomasprodrómicos(Myers y Dewar, 1975; Warnesy

Raberts, 1984b;Kragel y cols., 1991; Di Maio y Di Maio, 1993). Entre las seriesque han

observadounafrecuenciamásbajade trombosiscoronaria,en una (Warnesy Roberts,1984b)

seusóel hallazgode necrosismiocárdicaagudaen autopsiacomo un hallazgode exclusión,y

en otra(Corradoy cols., 1994)no existió ningún caso con infarto agudode miocardioen el

examennecrópsico.Aunque con las limitacionesdel pequeñonumero de casosen nuestra

serie, algunasde estasobservacionesestuvieronpresentesen nuestroscasos.Así, los 4

pacientescon isquemiamiocárdicaagudateníantrombosiscoronaria,y de los 5 pacientescon

sintomatologíaprodrómica,en4 existíatrombosiscoronaria.
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Algunosautoreshan señaladoque la frecuenciade trombosiscoronariaes inferior en aquellos

que fallecen de manerainstantánea,y que aumentaen aquelloscon supervivenciasuperiora

vanashoras(Baroldi y cols., 1979); sin embargoen otros estudiosno se ha encontradotal

correlación(Daviesy Thomas,1984;El Fawaly cols., 1987).En nuestrotrabajono seobservó

diferencia en el intervalo de muerte súbita entre aquellos con trombosis y aquellos sin

trombosis,todavez queen todos los casosfue inferiora los 15 minutos.

Se ha señaladoque la mayoria de trombosse localizan en zonasde los vasoscon estenosis

críticapreexistente(Baroldíy cols., 1979;Daviesy Thomas,1984;El Fawal y cols., 1987).En

nuestramuestra,seobservóuna relacióninversaentrela existenciade trombosisy la severidad

y extensiónde la enfermedadateromatosa:7 de los 13 (54%) sin aterosclerosissignificativao

con estenosissignificativa de un vasoteníantrombosis, mientrasque solo uno de los 6 con

enfermedadmultivasotuvo trombosis.

La trombosiscoronariase localizaprincipalmenteen la coronariadescendenteanterior y en la

coronariaderecha(Myers y Dewar, 1975; Virmani y cols., 1983; Warnesy Roberts, 1984b;

Suárez-Mier, 1996). En esteestudioun 62% de los trombosse localizaronen la coronaria

descendenteanterior.

Pacosestudiosprevios de muerte súbita coronaria han analizadola composición de los

tromboscoronarios.En el trabajo de Warnesy Roberts,(1984b) 7 de los 13 tromboseran

principalmentede plaquetasy 6 principalmentede fibrina. Las personascon trombosis

plaquetariaeran significativamentemás jóvenesque aquelloscon trombosisde fibrina (34

versus53 años).En el estudiode Kragely cols. (1991)el tromboerapredominanteplaquetario

en los casosde anginapectorisy muerte súbita coronaria,y predominantede fibrina en los

casosde infartoagudodemiocardio.En nuestroestudioel tipo de trombosispredominantefUe

el plaquetariooclusivo (75%), lo que podría ser debido a que la muestraanalizadaera de

personasjóvenesquefallecieronde formasúbita.
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5.6.1.3.3.-Lesiónmiocárdica

Los distintostrabajospublicadosen muertesúbitapor aterosclerosiscoronariamuestranuna

granvariabilidaden la frecuenciade necrosismiocárdica,debidaen granmedidaa los distintos

criterios de seleccióny de definición temporal de la muerte súbita. En general, el infarto

antiguo de miocardioesmásfrecuenteque el reciente,variandoel primeroentreel 40-70%y

el segundoentreel 15 y el 30%(Friedmany cols., 1973;Myersy Dewar, 1975;Perpery cols.,

1975; van Dantzigy Becker, 1986; Northcotey cols., 1986; El Fawal y cols., 1987; Suárez-

Mier, 1996; Burke y cols., 1997).En nuestraseriela frecuenciade infarto cicatrizadofue del

37%y la de necrosisrecientefue del 21%.Es notorioqueapesarde estehallazgofrecuenteen

autopsia la mayoría de las veces no hay diagnostico en vida de cardiopatía isquémica

(Northcotey cols., 1986)

5.6.1.3.4.-Pesocardíaco

En los casosde aterosclerosiscoronanaseobservóun aumentodel pesocardíacoexpresado

por 2 hechos:1) la mediadel pesocardíacoen los 19 casosfue de 438 gramos,sensiblemente

másalta quela mediaesperada(326gramos)paraestossujetoscon un pesocorporalmediode

72.3 kilogramos;y 2) 18 de las 19 personastenían un pesocardíacoincrementado,y en un

78%de ellos el incrementoerasuperioral 20% del pesoteórico. Estudiosprevios demuerte

por cardiopatíaisquémicahan encontradopor un lado, la existenciade una media del peso

cardíacaaumentada:entre425 gramosy 460 gramos (Friedmany cols., 1973; Liberthson

1974; Myers y Dewar, 1975); y por otro lado, la alta frecuenciade casosde aterosclerosis

coronariaconpesocardíacoincrementado(Virmani y cols., 1982).Estosdatosindicanquela

muertesúbitacardíacasueleocurrir en el contextode unacardiomegaliasubyacente(Baroldi y

cals., 1979;Fornesy cols., 1993; Suárez-Mier,1996).
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5.6.2.-ANOMALíAS EN EL ORIGENDELAS ARTERIAS CORONARIAS

Las anomalíascongénitasde las arteriascoronariassonunacausabienconocida,aunquemuy

pocoftecuente,demuertesúbitae inesperadaen niños, jóvenesy adultos (Jokl y cols., 1962;

Cheitliny cols., 1974;Liberthsony cols., 1979;Mahowaldy cols., 1986).

La frecuenciade estasanomalíasen la población general es muy baja. En un estudiode

autopsiaspediátricasfue del 0.5%(Lipsetty cols., 1991) y en estudiosde pacientessometidos

a arteriografiacoronariaha sido aproximadamentedel 1% (Yamanakay Hobbs, 1990). La

rarezadeestasanomalíastambiénvienereflejadaporsu escasaincidencia en los estudiosde

muertesúbitae inesperadaen niñosy jóvenesadultosconmuestrasno seleccionadas,dondeel

porcentajese sitúaentre el 0% y el 3% (Keeling y Knowles, 1989; Kramer y cols., 1989;

Burkey cols., 1991; Andersony cols., 1994;Marony cols., 1996a).

Porel contrario, en muestrasde muertesúbitae inesperadaenjóvenesatletaspareceunacausa

frecuente,conporcentajesque han osciladoentreel 10 y el 25% (van Camp y cols., 1995;

Maron y cals., 1996a), constituyendola segundacausade muerte, sólo superadopor la

miocardiopatíahipertrófica(Waller, 1985;McCaffreyy cols., 1991).

Delas distintasanomalías,la másfrecuenteesel origenectópicodesdela aorta,principalmente

la salidade la coronariaizquierdadesdeel senocoronario derecho(Cheitlin y cols., 1974;

Kimbiris y cols., 1978;Yamanakay Hobbs, 1990;Marony cols., 1996a).

La salidade una coronariadel tronco pulmonar, patologíaresponsablede la muerte en el

pacientepresentado,esunavariantemuy inusual (Yamanakay Hobbs, 1990; Burke y cols.,

1991; Marony cols., 1996a).En estudiospediátricossu porcentajeesproporcionalmentemás

alto, debido a que estos pacientesmuerenfrecuentementeen la infancia y tienen una

supervivenciainferiorquelos pacientescon un origen ectópicodesdela aorta(Taylor y cols.,

1992;Lipsett y cols., 1994).
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Respectoa la coronariaque se origina de forma anómalaen el tronco pulmonar, la más

frecuentede todasesla salida de la coronariaizquierda,con un porcentajepróximo al 90%

(Roberts,1986; Yamanakay Hobbs, 1990; Lalu y cals., 1992; Taylor y cols., 1992; Lipsett y

cols., 1994).Mucho másraroes el origen de la coronariaderecha,y menosfrecuenteaún la

salidade la coronariadescendenteanterioro de la circunfleja. Otras posiblesvariantesson la

salidade la coronariaderechay de la izquierda,y la salida de una únicacoronariadesdela

pulmonar(Roberts,1986; Taylor y cols., 1992;Lipsett y cols., 1994).

La salidade la coronariaizquierdadesdeel troncopulmonartieneunamortalidadmuy altaen

el primeraño de vida, presentandofrecuentementesíntomasde insuficienciacardíaca,aunque

tambiénesposiblela muertesúbitasin sintomatologíaprevia(Taylor y cols., 1992; Lipsett y

cols., 1994).Sin embargo,si es lacoronariadescendenteanteriorla queseoriginaen el tronco

pulmonar, como en nuestrocaso,o esla coronariaderecha,el pronosticoesmenosgravey la

supervivenciaessuperior(Roberts,1986).

En la literaturamédicahansido descritosmuy pocoscasosde origenectópicode la coronaria

descendenteanteriordesdeel troncopulmonar.Robertsy Robinowitz (1984)describieronun

caso de esta anomalíae hicieron una revisión de los 7 casospreviamentepublicados.A

excepcióndeuna niñade 7 mesesquehabíamuertode un infarto agudode miocardio,en los

otrossietela anomalíasehabíamanifestadoentrelos 18 y los 37 añosde edad,principalmente

en formade anginapectoris.Medianteangiografiacoronariaseobservóla presenciadevasos

colateralesquellenabanlacoronariadescendenteanteriordesdelas coronariasoriginadasen la

aorta(Robertsy Robinowitz, 1984).

Como en el casopresentadola muertesúbitapuedeser la primera manifestacióndel origen

anómalode las arteriascoronarias(Bassoy cols., 1995; Van Campy cols., 1995; Maron y

cols., 1996a), y frecuentementees precipitadapor el ejercicio fisico (Bassoy cols., 1995;

Liberthson,1996).
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La existencia de cambios isquémicos en el miocardio del corazón de estos pacientes

(Yamanakay Hobbs, 1990;Taylor y cols., 1992; Lipsett y cols., 1994),al igual que seobservó

en el niño de 9 añosde estaserie,estáen consonanciacon la ideade que la muertesúbitaes

debidaa una arritmia secundariaa una isquemiacardíacaaguda(Roberts, 1986; Lalu y cols.,

1992).

Aunquelas anomalíasde las arteriascoronariassonpocofrecuentes,deberíanserconsideradas

siempreen los casosde muerte súbita en niños y jóvenesadultos, principalmentecuando

apareceasociadaal ejercicio fisico. Ello exigeun examencuidadosodel origen y distribución

de las arteriascoronarias.Por otro lado, el médico que se enfrentaa un niño o un joven con

historiade dolor torácico,sincopeo infarto de miocardiodeberíade sospecharestaanomalía

parahacerun diagnósticoprecozen vida.

5.6.3.-PATOLOGíADEL MIOCARDIO

La patologíadel miocardio es, tras la patologíacoronaria, una de las principalescausasde

muertesúbita cardíaca(Virmani y cols., 1995), y en estudiosde muerte súbita en jóvenes

atletasha sido la más frecuente(van Campy cols., 1995; Maron y cols., 1996a). En nuestro

trabajo,con un porcentajedel 28% sobreel total de casosde muerte súbitacardíaca,flie el

segundosubgrupoen ordende frecuencia,y el primeroen los jóvenesde 15 a 29 años,con un

porcentajedel 45%.

De las distintasenfermedadesdel miocardiolas que más frecuentementesehan asociadoa la

muertesúbitaen niños y jóvenessonla miocardiopatíahipertrófica(van Campy cols., 1995;

Maron y cols., 1996a) y la miocarditis (Topazy Edwards, 1985; Phillips y cols., 1986;

Steinbergery cols., 1996).La miocardiopatíaarritmogénica,salvoen los estudiosdel norte de

Italia (Corrado y cols., 1994), constituyeuna patologíaminoritaria en la muerte súbita en

menoresde 35 años, al igual que la miocardiopatíadilataday la hipertrofia idiopática del

ventrículo izquierdo. En nuestraserie se observóuna gran diversidadde miocardiopatías,

predominandola arritmogénica,seguidade la hipertrófica.
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5.6.3.1.- Miocardiopatiaarr¡tmogén¡ca

La miocardiopatía arritmogénica, también conocida como displasia arritmogénica del

ventrículoderecho,es una’enfermedadmiocárdicade causadesconocidaque se caracteriza

morfológicamenteporel reemplazoprogresivodel miocardiodel ventrículoderechopor tejido

adiposoo fibroadiposo,quetípicamenteen su comienzoesregional,que en su evoluciónse

haceglobal y que puedecomprometeral ventrículo izquierdo (World Health Organization,

1996).

Se trata deunaentidad pococonocidahastahacedosdécadas,y que en los últimos añosestá

mereciendoun interéscrecienteen la literatura médica. En 1994 el grupo que estudialas

enfermedadesmiocárdicas de la SociedadEuropeade Cardiologia publicó los criterios

diagnósticosdeestaentidad(McKennay cols., 1994). 4

La miocardiopatiaarritmogénicaesuna patologíapoco frecuente,aunquedebidoa su escaso

conocimientohastahace pocos años se cree que su diagnóstico ha sido probablemente

subestimado(Fornesy cols., 1998).La mayoríade seriesde muertesúbitaen menoresde 35

añosno tienenningún caso de estaentidad, o silos hay su porcentajees muy pequeño(ver

referenciasde las tablas 22,23). Los resultadosdel Departamentode Patologíade la

Universidadde Padua(Italia) contrastancon los datosde los trabajosantesmencionados.En

uno de-susestudiosla miocardiopatíaarritmogénicaconstituyóla principalcausade muerteen

jóvenesatletas(Corradoy cols., 1990).En otro trabajoposteriorde los 182 casosde muerte

súbitacardíaca,20 fUerondebidosaestapatología(Corradoy cols., 1994).

En la presenteserie 4 jóvenes (9% de las muertes súbitas cardiacas)murieronpor una

miocardiopatíaarritmogénica,constituyendola miocardiopatíamásfrecuente.Los 4 casoseran

varonesdeentre18 y 29 añosy forman partedeunaseriemásampliarealizadaconcasuística

del Instituto Nacional de Toxicología de Madrid, en el que se estudian 17 casos más

procedentesdeotrasregiones(Aguileray cols., en prensa).De los 21 casossólo 3 teníanmás

de 35 años,lo queestáen consonanciacon los hallazgosde otros estudios,quehan observado

quelamuertesúbitaseda principalmenteenjóvenes(Thieney cols., 1988; Schionningy cols.,
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1997).Supresentacióncomomuertesúbitaen niños esmuchomenosfrecuente(Pawely cols.,

1994), al igual que en los adultos, en los que la enfermedadsueleevolucionar hacia la

insuficienciacardiacaprogresiva(Corradoy cols., 1997).En el estudiode Aguileray cols (en

prensa)tambiénresultóllamativo el gran predominiode casosde varones(95%) comparado

con otrasseries(Marcusy cols., 1982; Thieney cols., 1988;Corradoy cols., 1997; Fornesy

cols., 1998)en los quela preponderanciamasculinaeramuchomenosacusada.

La miocardiopatíaarritmogénicapuededebutarcomo muerte súbita, comoocurrió en uno de

los casospresentadosen esteestudio,aunqueno es infrecuentela existenciade episodiosde

síncopeprevios, principalmenterelacionadoscon el esfuerzo,como en 2 de nuestroscasos

(Thieney cols., 1988;Miani y cols., 1993; Petersy Reil, 1995).En uno de ellos se habíahecho

un diagnósticoclínico de taquicardiaventricular recurrente,pero no se habíallegado a un

diagnósticocorrectoa pesarde haberserealizadounabiopsiadel ventrículoderecho.

Las arritmias, principalmentela taquicardiaventricularcon morfología de bloqueo de rama

izquierday en menormedidalos extrasístolesventriculares,son otra forma de expresiónde

esta miocardiopatía(Dungany cols., 1981; Marcus y cols., 1982; McLay y cols., 1993;

McKennay cols., 1994),que tambiénestuvieronpresentesen los jóvenesde esteestudio:uno

de elloscon afectacióndel ventrículoizquierdoteníaunataquicardiaconpatrónde bloqueode

ramaderecha,otro tenía extrasístolesventriculares,y el antesmencionadocon taquicardia

ventricularrecurrente.

Al igual que ocurrió en estaserie,la muerte súbita en la miocardiopatíaarritmogénicasuele

estardesencadenadaporel ejerciciofisico (Thieney cols., 1988;Goodiny cols., 1991;Petersy

Reil. 1995), el cual constituyeel principal factor de riesgo de muertesúbita (Petersy Reil,

1995). Por ello se desaconsejauna actividad deportiva intensaen los jóvenes con este

diagnóstico(Aguileray cols., en prensa).

En relacióna su distribución la relativaalta prevalenciade afectacióndel ventrículoizquierdo

encontradaen estudiosrecientes- incluido el nuestro - sugierequeestaenfermedadno debe

serconsideradapormástiempo como de afectaciónexclusivadel ventrículoderecho(Corrado
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y cols., 1997;Fornesy cols., 1998; Aguileray cols., en prensa).De los 21 casosdel trabajode

Aguilera y cols. (en prensa)en 4 (uno de ellos correspondea uno de los jóvenesde este

estudio)habíaafectaciónexclusivadel ventrículoizquierdo. En la literaturamédicasólo hemos

podido encontrar2 casossemejantesen los que la muertesúbita fue la primeramanifestación

de la enfermedad(Collet y cols., 1994).

5.6.3.2.-Miocardiopatíahipertrófica

La miocardiopatíahipertróficaesunade las principalespatologíasrelacionadascon la muerte

súbita, sobretodo en adolescentesy adultosjóvenes,mientrasque su incidencia en niños es

más baja (Maron, 1997). Los trabajos que han mostrado un mayor porcentaje de

miocardiopatíahipertróficason los hechoscon jóvenesatletas,en alguno de los cualesha

representadocasi la mitad del total de muertessúbitascardiacas(Maron y cols., 1980; Van

Campy cals., 1995; Maron y cols., 1996a).Por el contrario,en un estudioitaliano de atletas

jóvenesno huboningúncaso(Corradoy cols., 1990).

En la presentemuestrala miocardiopatíahipertróficafue la patologíaresponsablede la muerte

en 2 varonesy unamujer( 7% de las muertessúbitascardiacas)deedadescomprendidasentre

los 18 y 33 años.La predominanciade los varonesen la muertesúbitapor miocardiopatía

hipertróficaha sido señalada(McKennay Deanfleld,1984; Marony cols., 1996a).

El pronosticode estamiocardiopatíaesrelativamentebenignocon unastasasde mortalidad

cardíacaanualen torno al 1-4%(McKennay Deanfleld, 1984; Kofflard y cols., 1993).Varios

factoresde riesgo de muerte súbita han sido señalados:paro cardíacoprevio, taquicardia

ventricularsostenida,antecedentesfamiliares de muerte súbita, genotipo adverso, síncope

recurrentey taquicardiaventricularsintomáticadetectadaen el Holter (Azzano y cols., 1995;

Hauser, 1997; Kuck, 1997; Maron, 1997). En los 2 jóvenes de nuestro estudio con el

diagnóstico establecidoen vida existían factores de riesgo de muerte súbita: en uno

antecedentesfamiliares de muerte súbita y en el otro un antecedentede muerte súbita

recuperada.
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Comoen uno de los casospresentados,no esinfrecuentequela paradacardíacaseala primera

manifestaciónde la enfermedad,lo que es particularmenteobservadoen los jóvenes que

fallecenen relaciónal ejerciciofisico (Marony cols., 1980;Marony cols., 1996a).

El mecanismoresponsablede la muertesúbitano es conocidocon exactitud(Brandenburg,

1985; Nicod y cols., 1988).El hallazgode fibrilación ventricularduranteel episodioterminal

en 2 de nuestrospacientesestáen consonanciacon que las arritmiasventricularesseanlas

principalesresponsablesde la muertesúbita(Goldsteiny cols., 1994,cap.X).

La muerte súbita en la miocardiopatiahipertrófica ocurre frecuentementeduranteo tras el

ejercicio fisico, principalmenteen atletas(Marony cols., 1980; Maron y cols., 1996a),por lo

que se ha recomendadoque los deportistasdiagnosticadosde esta patologíadeberíanser

excluidos de deportescompetitivos y que en general deberíaevitarsetoda actividad fisica

particularmenteintensa(Maron, 1997). Sin embargo,en no pocasocasionesla muertesúbita

acurreduranteactividadessedentarias(Topazy Edwards,1985;Bassoy cols., 1995).Ninguno

de los 3 casospresentadosocurrióduranteo trasel ejercicio fisico.

5.6.3.3.-M¡ocardiopatíadilatada

De las distintasmiocardiopatíasesladilatadala quemenosfrecuentementeevolucionahaciala

muerte súbita, siendo más habitual que la muerte se deba a una insuficiencia cardíaca

progresiva(Decy Fuster, 1994;Fruhwaldy cols., 1996;Liberthson,1996).En unarevisiónde

vanostrabajosse observóque solo el 12% de los pacientescon estaenfermedadmorían

súbitamente,y que la muertesúbitarepresentabael 28% de todaslas muertes(Dcc y Fuster,

1994).

El porcentajede la miocardiopatíadilatadaen la muertesúbitacardíacaen niños y jóvenesse

ha situadoentreel 0% (Topazy Edwards,1985; Burke y cols., 1991) y el 5% (Andersony

cols., 1994; Corradoy cols., 1994; Sheny cols., 1995;Maron y cols., 1996a),con predominio

entrevaronesy personasmayoresde 20 años.
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Aunque sueleafectara personascon un diagnósticoya establecidocon historia de síncope

previoo sintomatologíade gradofuncionalmedio(Goldsteiny cols., 1994, cap.X; Fruhwaldy

cols., 1996),tambiénpuedeafectara personassin un diagnósticoprevio, principalmenteen un

contextoforense,comosucedióen nuestros2 pacientes.

El único antecedentede interésen uno de los jóvenesfallecidosdemiocardiopatíadilatadaera

una obesidadmórbida.Los pacientesobesos,principalmentelos jóvenes, tienen un mayor

riesgode morbilidady mortalidadcardíaca(Drenicky cols., 1980).La miocardiopatíadilatada

esuna de las principalescomplicacionescardiovascularesde la obesidad(Alexander, 1985;

Messerly,1986; Ahmedy cols., 1997)y constituyeunade las causasmás frecuentesdemuerte

súbita en estospacientes(Amad y cols., 1965; Warnesy Roberts, 1984c; Messerlyy cois.,

1987; Duflou y cols., 1995). En el trabajode Warnesy Roberts(1984c)de los 12 pacientes

obesosautopsiados,11 tenían dilataciónde la cavidad ventricularizquierda, y los 12 de la

derecha.Dufiou y cols. (1995) analizaron las causasde muerte súbita en 22 obesosy

encontraronque la causamásfrecuenteerala miocardiopatíadilatada(N= 10), seguidode la

aterosclerosiscoronaria (N = 6) y de la hipertrofia idiopática concéntricadel ventrículo

izquierdo (N 4).

5.6.3.4.-Hipertrofla idiopáticaconcéntricadel ventrículoizquierdo

La asociaciónentrehipertrofiaventricularizquierda,tanto primaria como secundaria,con la

muertesúbitacardíacaestábienestablecida,e inclusosedefiendequela hipertrofiaventricular

izquierdaes un marcadorindependientede riesgo para la muerte súbita, al haceral corazón

más vulnerablea la inestabilidadeléctrica(James,1985b;Myerburgy cols., 1992a;Burke y

cols., 1996;Myerburgy cols., 1997).

La hipertrafiaidiopática concéntricadel ventrículoizquierdofUe la causade la muertesúbita

en das jóvenes de nuestra muestra,que a excepción de la obesidadno tenían ningún

antecedenteclínicode interés.
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En estaspersonasla autopsiadescubrióun corazóncon hipertrofia concéntricadel ventrículo

izquierdo sin dilatación de las cavidades cardíacas. Se descartó el diagnóstico de

miocardiopatiahipertróficaya que difería en aspectosesencialesde los criterios diagnósticos

de esta patología: 1) la hipertrotia no era asimétrica, 2) microscópicamenteno existía

desorganizaciónde las fibras musculares,y 3) no existían antecedentesfamiliares de

miocardiopatíahipertrófica(Marony cols., 1986;Burke y cols., 1991).

La hipertrofiaidiopáticadel ventrículoizquierdoflie la causade la muerteen el 7 % de los 690

casosde muertesúbitaen personasentre14 y 40 añosdel estudiode Burke y cols. (1991)y en

el 10%de los 140 casosde muertesúbitacardíacade Marony cois. (1996a).Estoscasosen el

trabajode Maron y cols. (1996a)fueron valoradoscomo posiblemiocardiopatíahipertrófica,

sin que se pudieradeterminarsi algunosde ellos podían representanformas morfológicas

mediasde la miocardiopatíahipertróficao si podíancorresponderaun “corazónde atleta” con

consecuenciasno benignas.

La asociaciónentre obesidadmórbidae hipertrofia del ventrículo izquierdo sin dilatación

ventricular como causade muerte súbita fUe observadaen el trabajo antesmencionadode

Duflou y cols (1995). Estapatologíafue la terceracausamásfrecuentede muertesúbitacon

unporcentajedel 18%.

5.6.3.5.-Miocarditis

La miocarditis es otra causa frecuente de muerte súbita, mostrandoen algunas series

porcentajesentre el 20 y el 30% de los casosde muerte súbita cardíaca(Topazy Edwards,

1985; Siboni y Simonsen,1986;Drory y cols., 1991; Steinbergy cols., 1996).En nuestraserie

hubo 2 casosde miocarditis (4% sobrelas muertessúbitas cardíacas),lo que estámás en

consonanciacon otros estudiosquetuvieronporcentajespróximosal 5% (Burke y cols., 1991;

Coradoy cols., 1994; van Campy cols., 1995). Estadisparidad,al menosen parte,secree

debidaa la ausenciade unos criterios diagnósticoshomogéneos(Haas, 1988; Drory y cols.,

1991). En la actualidadse exige la presenciade necrosisde fibras muscularese infiltrado

inflamatorioparael diagnósticonecrópsicode la miocarditis(Daviesy Mann, 1995, cap.5).
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Aunquela muertesúbitapuedeocurrir a cualquieredad,secreeque esmás frecuenteen los

jóvenes(Wentworthy cols., 1979).Las arritmiasque puedenproducir la muertesúbitaen la

miocarditis son el bloqueo cardíaco por compromiso del sistema de conducción y las

taquiarritmiasventricularespor afectacióndel miocardio (Vetter, 1985; Liberthson, 1996).

Otrasveces la miocarditis puedepresentarsecon sintomatologíade insuficiencia cardíaca

agudaa puedeserasintomática(Denfleldy Garson,1990;Liberthson,1996).

A menudo el origen de la miocarditis es una infección por el virus coxsackiedel grupo B

(Wentworthy cols., 1979; Liberthson, 1996), y no es infrecuentela existenciade un cuadro

infecciosoviral previoen los casosqueevolucionanhaciala muertesúbita(Wentworthy cols.,

1979; Haas, 1988), si bien en otrasocasiones,como en los 2 jóvenesde estaserie, no se

identificaningunasintomatologíaprevia(Kramery cols., 1989). . 4

Variosautoreshan recomendadoevitar las actividadesfisicas durantela enfermedad(Wesslén

y cols. 1996; Friman y cols., 1997), debido a que el riesgo de muerte súbita parece

incrementadoduranteel ejercicio (Phillips y cols., 1986). Sin embargoen los 2 pacientesde

nuestraserie,la muertetuvo lugardurantela realizaciónde actividadesrutinarias.

5.6.4.ANOMALIAS DEL SISTEMADECONDUCCION

En los casosde muertesúbita en jóvenes en los que el estudio rutinario de autopsiano

encuentrauna causade muertese ha recomendadoel estudio del sistemade conducción

cardíaco,con el fin de encontraranomalíasestructuralesque podríanserel sustratode una

arritmiacardiacacomocausadela muertesúbita(James,1985a;Cohley Lic, 1991).

Numerosasalteracionesdel sistemade conducción,tanto congénitaso malformativascomo

adquiridassehanasociadocon la muertesúbitacardíaca(James,1985a;Bharatiy Lev, 1986;

Cohiey Lic, 1991;Bharatiy Lev, 1994a).Laverdaderasignificacióndeestasalteracionesen la

muerte súbitasigue siendo controvertida,cuandono especulativa.Esto es debido a que la

mayoríade trabajosque han descritoestasanomalíassoncasosaislados,y a que rio existen

alteracionespatognomónicasdel sistemade conducciónen la muertesúbita(James,1985a).
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Ante ello, la necesidadde estudioscon un grupocontroladecuadoha sido enfatizada(Cohley

Lie, 1991;Burke y cols., 1993).

Algunosautoreshan postuladoque la mayoríade las alteracionesdescritasno tienenninguna

traducción fUncional y correspondensimplemente a variantes anatómicas o lesiones

degenerativas.Así, estudiosdel sistemade conduccióncon gruposde control adecuadoshan

observadoque la mayoría de las anomalíasque han sido consideradascomo causantesde

muerte súbita por algunos autores,estaríantan extendidasen la población general (alta

frecuenciade estasalteracionesen grupos control) que deberían ser consideradascomo

variantesanatómicas,y por lo tanto, la muerteen dichos casosquedaríainexplicada(Davies,

1992a;Suárez-Mier,1996). Por ejemplo, la dispersiónfetal del nodo auriculoventriculary la

fragmentacióndel haz de His parecencorrespondera una variación normal del sistema de

conduccióny no debenser consideradascomo sustratoanatómicopara arritmiasy muerte

súbitaen ausenciade anormalidadeselectrocardiográficas(Cohle y Lie, 1998; Suárez-Miery

Gamallo,1998).

Aunqueciertasanomalíasdel sistemade conduccióncardíacono soninfrecuentesen corazones

de personasfallecidasde formatraumática,parecensermásfrecuentesen los corazonesde los

sujetosque fallecende formasúbitae inesperada(Daviesy Mann, 1995, cap. 10). De todaslas

maneras,la presenciade estasalteracionesen personasque fallecenpor un traumatismono

excluye la posibilidad de que las alteracionesdel sistemade conducción,en determinadas

circunstancias,puedanserlaverdaderacausade la muertesúbita.Tambiénesposibleque estas

alteracionespermanezcansilentes duranteañosy que solamenteante un estadofisiológico

alteradoproduzcanarritmiasletales(Bharatiy Lev, 1994b).

En conclusión,en ausenciade registroselectrocardiográficosen vida indicativosde arritmias,

las alteracionesencontradasen el sistemade conduccióndeberíanservaloradascon mucha

prudencia.Paraexplicar quela muertesúbitaha sido consecuenciade la patologíadel sistema

de conducciónseríanecesarioexcluir otrascausastóxicas o estructuralesde muertesúbita, y

asegurarque la formaen la que ocurrela muerteescompatiblecon un mecanismoarrítmico

(Bharatiy Lev, 1994b).
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Una revisión de las distintas seriesde muerte súbitae inesperadaen niños y jóvenesmuestra

quela frecuenciade casosporarritmias/alteracionesdel sistemade conducciónesvariable,con

porcentajesqueoscilandesdeel 1% (Andersony cols., 1994; van Camp y cols., 1995; Maron

y cols., 1996a), hastapróximasal 10% (Bassoy cols., 1995). Estasdiferencias,al menosen

parte,podríanser explicadaspor la distinta metodologíaseguidaen el estudiodel sistemade

conduccióny por la interpretaciónde los distintoshallazgoscomocausade muerte.

En nuestramuestralas alteracionesobservadasen el sistemade conduccióncardíacopodrían

explicarla muerteen 6 casos(13% de las muertessúbitascardíacas),porce’ntajepróximo al de

las seriesdeBassoy cols. (1995).Las anomalíasmás frecuentesfueron las relacionadascon

los síndromesde preexcitación:en 3 casosseobservaronvías de conducciónaccesoriastipo

Mahaim,y en otro existíanantecedentesde Wolf-Parkinson-White.Lasotrasdos alteraciones

fUeronun tumordel nodoAV y unadisplasiade laarteriadel nodoAV.

5.6.4.1.-Vías accesorias

Las fibras de Mahaim son una de las 3 vías accesoriasasociadasa los síndromesde

preexcitación(Cohley Lie, 1991;Waller y cols., 1993)y consistenen conexionesdel nadaAV

o del hazdeHis a de la ramaizquierdacon el miocardiocontráctildel tabiqueinterventricular.

Así mismo,puedenexplicarfenómenosde reentrada,queconducena arritmiasfatales(Cohiey

Lie, 1991).Estetipo de anomalíashansido consideradascausade muertesúbitaen ausenciade

antecedentesde preexcitacióno taquicardia,principalmenteen jóvenesen los quela autopsia

no objetivaotra causade muerte(Thieney cols., 1983; Corraday cols., 1990; Bassoy cals.,

1995).

Al igual queen nuestroestudio,las vías accesoriastambiénfrieron la patologíadel sistemade

conduccióncon mayor incidencia en el trabajode Bassoy cols. (1995).En su estudiosobre

una muestrade 182 casosde muerte súbita en personascon menosde 35 años, en 16 se

estableciócomo causade muerteuna anomalíadel sistemade conducción, 13 de los cuales

teníanvías accesorias(9 hacesde Kent y 4 fibras de Mahaim).Deestostreceen sietesehabía
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detectadoen vidaun patrónde Wolff-Parkinson-Whiteen el electrocardiograma.

En un trabajo sobreel sistemade conducciónen 18 casosde muerte súbita e inexplicadaen

inmigrantes del sudeste asiático se observó que 14 tenían dispersión fetal del nodo

auriculoventriculary 13 víasde conducciónaccesorias.La frecuenciade estasanomalíasen un

grupocontrolde muertesúbitacardíacafUe del 28%(Kirschnery cols., 1986).

Por otro lado, en un estudiorecientesobrelas alteracionesdel sistemade conducciónen el

síndromede muertesúbitadel lactanteseconcluyóque los tractosde Mahaim podríanser la

causade la muertesúbitaen determinadoscasos(Suárez-Miery Aguilera, 1998).

Sin embargo,la significación clínicade las vías accesoriasesdificil de probaren ausenciade

anomalíaselectrocardiográficasconocidas,ya quetambiénhan sido descritasen personasque

fallecenaccidentalmenteo por causasextracardíacas(Kirschnery cols., 1986; Cohle y Lie,

1998;Davies, 1992a).Lacuestiónde porquéestasvíasanómalasseconviertenen fhncionantes

en sólo una minoría de sujetosy bajo qué circunstanciassigue sin ser conocido(Davies y

Mann, 1995, cap. 10).

En el trabajode Thieney cols. (1983)seobservóquela muertesúbitaen los casosen los que

seobservaronvíasanómalasocurríanen relaciónal ejerciciofisico. En nuestraserieuno de los

jóvenesfalleció duranteel ejercicio fisico y otro al arrojarsea unapiscina.Además,el paciente

con un patrón electrocardiográficode Wolff-Parkinson-White también falleció durante el

ejercicio.

Menciónespecialmereceel pacientecondistrofiamiotónica en el queseobservaronanomalías

del esqueletofibroso y fibras tipo Mahaim. En los pacientescon distrofia miotónica la

afectación cardíaca es frecuente y se han descrito anormalidadeselectrofisiológicase

histopatológicasdel sistemade conduccióncardíacoque puedenconducira la muerte súbita

debido a bloqueoauriculoventricularo a inestabilidadeléctricaventricular(Bharati y cols.,

1984; Melillo y cols., 1996; Cox y Kundel, 1997). Entrelas anomalíaselectrocardiográficas

detectadasseincluye el bloqueo de rama,hallazgoconocidoen nuestropaciente.En estudios



128
Discusión

de autopsia se han descrito cambios degenerativosprecocesen tabique interauricular,

proximidadesdel nodoAV y en las ramas,con perdidainespecíficade fibras de conduccióny

sustituciónpor tejido adiposomasque por tejido fibroso (Bharati y cols., 1984). No hemos

encontradoreferenciasa posibles malformacionesdel esqueletocardíaconi del sistemade

conduccióncomo las observadasen nuestro caso, si bien las alteracionesque presentaba

pareceque serianmáscompatiblescon una velocidadde conducciónacortadao un síndrome

depreexcitaciónqueconun bloqueo.

El Wolff-Parkinson-Whiteesun síndromede preexcitación,en el cualexisteun bajo riesgode

muertesúbita (Janouseky Paul, 1998; Wang y cols., 1991). En un trabajo con pacientes

sintomáticosy asintomáticosde Wolff-Parkinson-White,la incidenciade muerte súbita fUe del

0.15% por año, similar a valoresrecogidosen artículosprevios (Mungery cols., 1993). El

riesgode muerte súbita es superioren el grupo de pacientessintomáticosque en el de los

asintomáticos(Wiedermanny cols., 1987; Klein y cols., 1989; Wangy cols., 1991; Mungery

cols., 1993).

El casopresentadoen estaserie setratabade un adolescente,que tras sufrir sintomatología

arritmica en el primer año de vida, posteriormentepermaneceasintomáticohastasufrir la

muerte súbita. En este sentido, se ha recomendadoque los niños sintomáticasdurantela

infancia que despuésdel primer año de vida se vuelven asintomáticos deberían ser

monitorizadoshastala edadadultadadoque puedenvolversesintomáticosy sufrir unamuerte

súbita(Mungery cols., 1993).

El mecanismopropuestodemuertesúbitaesuna fibrilación auricularcon respuestaventricular

rápidaqueevolucionaafibrilación ventricular(Wangy cois., 1991;Capucciy cols., 1997).

La confirmación histológicapuederequerir la preparacióny estudiode miles de secciones

seriadasdel lado derechoy del izquierdode la unión auriculoventriculary del septo,ya quela

vía accesoriase puedesituar en cualquierade estaslocalizaciones(Hudson, 1991; Waller y

cols., 1993). A pesarde ello, la conexión auriculoventricularaccesoriacomo el sustrato

morfológicadel Wolff-Parkinson-Whiteha sidobiendocumentadaen algunostrabajos(Becker
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y cols., 1978;Wiedermanny cols, 1987;Bassoy cols., 1995).En el pacientede estaseriecon

antecedentesde Wolf-Parkinson-Whiteno seidentifico la conexiónanómalaporqueno se hizo

unestudioseriadode los anillos auriculoventricularesparabuscarhacesde Kent.

5.6.4.2.-Tumor del nodoauriculoventricular.

La patologíatumoralcardiacaen general,y en concretoen el sistemade conduccióncardíaco,

esmuy pocofrecuente.Trestipos de tumoresdel sistemade conducciónhan sido observados

en casosde muertesúbitacardíaca:El tumor del nodo AV, el tumor de células de Purkinje y

un único casode fibromadel cuerpofibroso central(James,1985a).

Dentro de su excepcionalidadel mas frecuentees el tumor del nodo Ay, tumor primario

benigno,que fue identificado en nuestraserie en una mujer de 25 añossin sintomatología

cardíacaprevia. Este tumor ha recibido múltiples denominaciones:mesotelioma, tumor

poliquistico benignodel nodo AV, heterotopiaendodérmicadel nodo AV, derivadasde las

diferentesteoríasrespectoa la histogénesisdel mismo (Cohle y Lie, 1991), si bien en la

actualidadpor sus característicasinmunohistoquimicasy ultraestructuralesseha probadosu

origen endodermíco.Este tumor, si bien puede afectar a cualquiera edad, es visto más

frecuentementeen mujeresadultas(James, 1985a). Casi siemprees un diagnosticoque se

efectúapor primera vez en la autopsia,en pacientescon un bloqueo cardíacacompleto

conocidoo en pacientesasintomáticos,tal y como sucedióen nuestrocaso(Topazy Edwards,

1985;Cohley Lie, 1991; Suárez-Miery cols., 1995).

5.6.4.3.-Hiperpíasiafibromuscularde la arteriadel nodo auriculoventricular.

La hiperpíasiaarteriales unade las causasde estrechamientono ateroscleróticode las arterias

coronarias.La hiperpíasiafibromuscularde la arteriadel nodoAV y del nodo sinoauricularha

sido propuestacomo causade muerte súbitaen pacientesjóvenessin aterosclerosiscoronaria

(James,1985a;Cabezay cols., 1997; Jing y Hu, 1997).Paraello serequierequeexistasevera

obstrucciónde la luz de la arteria(Cohle y Lie, 1998),ya que gradosleveso moderadosson

un hallazgofrecuenteen autopsiasde personasfallecidasde forma accidentalsin significado



130
Discusión

patológico(Suárez-Mier,1996; Cohle y Lie, 1998). Generalmenteseha descritoen artículos

sobrecasosaislados,por lo que es dificil establecersu verdaderasignificaciónpatológica.

Burke y cols. (1993) observaron que la displasia de esta arteria, con depósito de

mucopolisacáridos,era prácticamenteexclusivadel grupo de muertesúbita inexplicada, y

concluyeronque constituyeuna causade muerte súbita, principalmenteen jóvenes.En el

pacientedenuestraserieseobservódepósitode mucopolisacáridosy la obstrucciónde la luz

de la arteriaerasuperioral 75%.

Como en nuestrocasono suelenexistir síntomaspreviosconocidos.Estudioshan subrayado

sufrecuenteapariciónen relaciónal ejercicio(Burke y cols., 1993).

El mecanismode muertepropuestoesisquemiadel tejido de conducción,lo que predisponea

la inestabilidadeléctrica del corazóncon arritmiasy alteracionesde la conducción (James,

1990; James y Bruschke, 1990). En estudios histopatológicosel hallazgo de lesiones

isquémicasen el áreadel nodoAV esmuy infrecuente(Cohley Lie, 1991). Ello secreedebido

a la rapidezcon que la muerteocurre, sin dar tiempo a que las alteracionesestructuralesse

desarrollen.Enun casodescritoporJamesy Riddick (1990)unaestenosissuperioral 95%por

displasiafibromuscularenunaarteriadel hazde fis produjoinfartohemorrágicadel mismo.

5.6.5.-ESTENOSISAORTICA

Enla presenteseriehubo2 personasen los quela patologíaresponsablede la muertesúbitafUe

unaobstruccióndel tracto de salidadel ventrículoizquierdo. Estospacientestienenun riesgo

incrementadodemuertesúbita(Cohley cols., 1988), si bien su incidenciaen la actualidadse

hareducidoostensiblementepor la posibilidaddedetectara aquellaspersonasdemayorriesgo

y posibilitar con ello unacirugía precoz(Denfleid y Garson,1990; Keaney cols., 1993). La

principalcausade muertesúbitaporobstruccióndel tractode salidadel ventrículoizquierdoes

la estenosisde la válvula aórtica. Menos frecuentementela muerte súbita es debidaa una

estenosisaórticasubvalvulara supravalvular(Jamesy cols., 1988; Zafra y cols., 1993). En

nuestraserie hubo un caso de estenosisde la válvula aórtica y otro de estenosisaórtica

supravalvular.
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5.6.5.1.- Estenosisde la válvula aórtica

La estenosisde la válvula aórticapuedeserbien de origen congénitoo adquirido,o bienuna

combinaciónde ambos(calcificación de unaválvula malformada).Estaanomalíaocurreen un

3-6% de niños con enfermedadcardíacacongénita(Denfleld y Garson, 1990; Gillette y

Garson, 1992). La anomalíacongénitamás frecuentees la válvula aórtica bicúspide,que

generalmentetieneescasarepercusiónclínica,peroquepredisponeala calcificaciónsecundaria

durantelavidaadulta.

La muerte súbita por estenosisaórtica puedeocurrir en cualquier edad. En niños se ha

estimadoque ocurre en un 1% de niños por año (Gillette y Garson, 1992). Despuésde la

cirugía, la cual no elimina completamenteel riesgo de muerte súbita, su incidencia se ha

estimadoreducidahastael 0.29%poraño(Denfleldy Garson,1990).

Las distintas formas de estenosisaórtica valvular (bicúspidecalcificada, postinflamatoriay

senil) tienenun riesgoincrementadode muertesúbita,que sueleafectara personasmayoresde

50 años(Cohley cols., 1988).La estenosisvalvular aórticaesmenosfrecuenteen menoresde

35 años.En los estudiosde muertesúbitaen niñosy jóvenesel porcentajede estapatologíase

ha situadoentreel 1 y el 4% (Topazy Edwards,1985; Burke y cols., 1991; Drory y cois.,

1991; Carraday cols., 1994;Van Campy cols., 1995;Marony cols., 1996a).En el trabajode

Andersony cols. (1994)ninguno de los 650 casosde muertesúbitafue poruna estenosisde

aorta.

En los jóvenescon estapatologíaquefallecensúbitamente,al igual que ocurrió en el paciente

de estaserie, la varianteanatómicacasi siemprees una válvula aórticabicúspidecalcificada

(Bassoy cols., 1995;Marony cols., 1996a).

Los pacientescon estenosisde la válvula aórticapuedenestarasintomáticosduranteaños.Las

personasen riesgode muertesúbitasonaquellascon obstrucciónseveradel tracto de salida,y

aquellas con síntomasde sincope, disnea o dolor torácico; mientras que en pacientes
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asintomáticosel riesgoesrelativamentebajo (Mangiony Tighe, 1995).La muertesúbitapuede

serla primeramanifestaciónde la enfermedaden aproximadamenteel 3-5% de los casosy

pareceocurrir particularmenteen jóvenesatletas(Golsteiny cols., 1994, cap. XI). La muerte

súbitatite el modoen el quela enfermedaddebutóen nuestropaciente.

La isquemia miocárdica,junto a la hipertrofia del ventrículo izquierdo, son factores que

intervienen en la muerte súbita (Cohle y cols., 1988). La isquemia es debida a unos

requerimientosincrementadosde oxígeno por el aumento de la masacardíacay a una

disminuciónde la presiónde la perfusióncoronaria. Ambos hallazgos,hipertrofiacardíacay

patologíaisquémicadel miocardio,fUeronevidentesen el casopresentado.

5.6.5.2.-Estenosisaórticasupravalvular

Laestenosisaórticasupravalvularesunaanomalíacardíacamuy infrecuente,caracterizadapor

un estrechamientodifuso o localizadode la aortaascendenteinmediatamentedistal a los ostia

coronaria.El tipo difuso esel menosfrecuente(Flakery cols., 1983;Zafra y cols., 1993; van

Sony cols., 1994a). Estaanomalíacongénitapuedeocurrir esporádicamente,comoun defecto

familiar, a en asociacióncon el síndromede Williams (Conwayy cols., 1990; Sun y cols.,

1992; Bird y cols., 1996).Estesíndromeestácaracterizadopor retrasomental,faciesatípica,

maldesarrollodental,enfermedadcardiovascularehipercalcemia(Bird y cols., 1996; Gustafson

y Trub, 1997),característicasqueestabanpresentesen lajovendeestaserie.

La estenosisaórtica supravalvular puede ocurrir sola o asociadacon otras anomalías

cardiovascularescongénitas,talescomocoartaciónde la aorta, anormalidadesde la válvula

mitral, estenosisde la arteriapulmonary estenosisde las ramasaórticas(Flakery cols., 1983;

Myersy cols., 1993; van Sony cols., 1994a).En estecasoestabaasociadocon estenosisdel

troncopulmonar,el cualpareceespecialmentefrecuenteen los casosdel síndromede Williams

(van Son y cols., 1994a). Otras anomalíasdescritasen pacientescon estenosisaórtica

supravalvular son las anomalías del ostium y de las arterias coronarias, tales como

aterosclerosisprematuray arteriastortuosas(Terhuney cols., 1985; Conway y cols., 1990;

vanSony cols., 1994b).Estudiospatológicoshanevidenciadounaalta frecuenciade isquemia
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miocárdicainducidapor aterosclerosiscoronariaseveraen la estenosisaórtica supravalvular.

Estehallazgoestabapresenteennuestrocasoquien presentabauna obstruccióndel 50 al 75%

en las tres coronariasprincipales.Ni la isquemiamiocárdicani la estenosispulmonarhabían

sido diagnosticadasen vida, si bien hay que teneren cuentaque el último examentite 7 años

antesdela muerte.

La muertesúbitaen la estenosisaórticasupravalvularparecepocofrecuente.En un estudiode

104 pacientescon síndromede Williams a los que se les siguió durante30 años, sólo en 3

personasse produjo la muerte súbita antesdel tratamientoquirúrgico (Kececioglu y cols.,

1993). Sólo unospocoscasoshan sido descritosen la literaturaafectandoa pacientescon el

síndromede Williams o a pacientessin él (Suny cols., 1992; Kececiogluy cols., 1993). Sin

embargo,en un trabajorecienteque describía10 casosde muertesúbita en pacientescon el

síndromede Williams sesugirió quela muertesúbitaesunacomplicaciónmásfrecuentequela

asumidapreviamente(Bird y cols, 1996). En nuestrocaso, en el que la pacienteestaba

asintomáticaen el último reconocimiento,los principales hallazgosde la autopsiafUeron

estenosissupravalvularsevera,unamarcadahipertrofiaventricularizquierda,obstrucciónde la

luz delas arteriascoronariasporaterosclerosisy lesionesisquémicas.

La muertesúbitaen el síndromede Williams se ha asociadoa la enfermedadateromatosa

coronaria,a la isquemiamiocárdicay a la severaobstruccióndel tracto de salidabiventricular

(Terhuney cols., 1985; Conwayy cols, 1990; van Son y cols., 1994b; Bonnety cols., 1997).

El tratamiento quirúrgico precoz antes del desarrollo de la aterosclerosiscoronaria y la

distinción ventricularpuedeprevenir la muerte súbita (Kececiogluy cols., 1993; van Son y

cols., 1994a;vanSony cols., 1994b).El pronósticode la estenosisaórticasupravalvulartrasla

cirugía esbueno(Kececiogluy cok, 1993; Myers y cols., 1993), con unasupervivenciadel

94%a los 10 añosy del 91% alos 20 años(van Sony cols., 1994a)

Una de las característicasmáspeculiaresde estecasofue la histologíade la paredde la aorta

ascendentey de la arteriapulmonarque diferían de la descritaen la literatura. Se ha señalado

como característicola desorganizaciónde la media, la hipertrofia de la musculatura,el

depósitode colágenoaumentado,y un descensomarcadode fibras elásticas(O’Connory cols.,
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1985; vanSony cols., 1994b). Sin embargo,en nuestrocasola estructuralaminarde la media

estabaconservada.Además, la íntima era prácticamentenormal, en contraste con el

engrosamientofibrosointimal que esdescritoen otrosartículos(Cahley cols., 1988; van Son

y cols., 1994b).

5.6.6.- ENDOCARDITIS BACTERIANA

La endocarditisbacterianaesuna graveenfermedadque suelemanifestarsecon unosrasgos

clínicos característicosque permitensu diagnósticoen vida y la instauraciónde tratamiento

antibiótico para dominar la infección. El curso clínico es fatal sin tratamiento médico-

quirúrgico. Sin embargo,en rarasocasionesla endocarditisbacterianaesdiagnosticadapor

primera vez en la autopsia(García-Forcaday cols., 1996). Esto ocurre generalmenteen

pacientesque no solicitan ayudamédicao en los que la valoración es incorrectaante la

presentaciónde síntomasclínicos enmascaradosporel tratamientoantibiótico previo (CoMe y

cols., 1989). En el caso presentadoexistíasintomatologíapreviaprobablementerelacionada

con la endocarditisbacteriana,a pesar de lo cual el diagnóstico se efectuó en el estudio

necrópsica.

La existenciade factorespredisponentesesmuy frecuente.Así, sueleocurriren pacientescon

patología cardíacaprevia antes de la infección (anomalíascongénitas, estenosisaórtica,

enfermedadesvalvulares degenerativas),si bien puede ocurrir en corazonespreviamente

normales.Otros factorespredisponentesson el alcoholismo, la adicción a drogaspor vía

parenteraly los estadosde inmunodeficiencia(Cohley cols., 1989; Daviesy Mann, 1995, cap.

7). En nuestro paciente, la esplenectomiapudo favorecer el desarrollo fulminante de la

enfermedady suevoluciónmórbida.

Existenmuy pocoscasosde muertesúbita secundariosa endocarditisbacteriana.La mayaría

de seriesde muertesúbitano contieneningún caso (Neuspiely Kuller, 1985; Burke y cols.,

1991; Corado y cols., 1994; Maron y cols., 1996a) o, como en nuestraserie, sólo casos

aislados(Luke y Helpern,1968;Keelingy Knowles,1989; Andersony cols., 1994).
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Las causasde muerte súbita en la endocarditisbacterianason la sepsis,la obstruccióndel

orificio valvular, la sobrecargasúbitade volumendebidaa regurgitacióntrasruptura,desgarro

o perforaciónde las valvasy el embolismoala arteriacoronaria(Cohley cols., 1989;Daviesy

Mann, 1995, cap. 7). Otrasvecesel mecanismode muerte súbita puedeser más dificil de

conocer(Byard y Cohle,1994, cap.4).

5.6.7.-CARDIOPATíASCONGENITAS

La muerte súbita en las cardiopatíascongénitaspuedeocurrir en pacientesno operados,en

pacientessometidosa intervencionespaliativasy en pacientessometidosa cirugía correctora

(Garsony McNamara,1985).Esteúltimo grupoes el que en la actualidadtiene mayor interés

debidoaque estospacientessonoperadosen unafaseprecozde la enfermedad.

En las seriesde muerte súbitade niños y jóvenessu frecuenciaes pequeña(Drory y cols.,

1991; Andersony cols., 1994).En el estudiode Bassoy cols. (1995),sobreun total de 182

muertessúbitas cardíacas,hubo 5 casos de enfermedadcardíacacongénita con cirugía

correctora,2 de elloscon tetralogíade Fallot.

Despuésde la cirugía correctorade la tetralogíade Fallot los resultadosa largo plazo son

favorablesen la mayoríade los pacientes(Fustery cols., 1980; Murphy y cols., 1993).Varios

autoreshanllamadola atenciónsobrela ocurrenciade muerte súbitacardíaca,principalmente

en los primerosañostrasla intervención(Fustery cols., 1980;Deanfleldy cols., 1983;Murphy

y cols., 1993; Gillette y cols., 1977).

La incidenciade estacomplicaciónespequeña(Fustery cols., 1980; Deanfleldy cols., 1983;

Murphyy cols., 1993) - seha estimadoentreel 0.5-6%de los pacientesentrelos 3 mesesy 20

añostras la cirugía(Liberthson, 1996) -, y constituyeuno de los principalesproblemasen el

seguimientode la enfermedad,llegandoa representarla mitad de todaslas muertesen unafase

tardía(Murphy y cols., 1993).



136
Discusión

Las arritmias ventricularessonun marcadorde riesgo de muerte súbitaen estospacientes

(Deanfleldy cols., 1983; Garsony cols., 1985a;Garsony McNamara,1985; Murphy y cols.,

1993), por lo que serecomiendauna vigilancia regularparadetectara aquellosniños en alto

riesgodearritmogénesisy muertesúbita(Balaji y cols., 1997; Berul y cols., 1997).Garsony

cols. (1985a,b)a la vistade unareducciónsignificativade la muertesúbitaen el postoperatorio

de la tetralogíadeFallot sugirieronun tratamientoantiarrítmicoagresivo.

Nuestrocasoeraun niño de 1 año, diagnosticadode tetralogíade Fallot, quefue intervenido

mediantecirugía paliativa, y en el quelos controleselectrocardiográficosno habíandetectado

arritmias.Estecasoindica quela cirugíapaliativano elimina el riesgodemuertesúbitaen estos

pacientes(Garsony McNamara,1985; Deanfleldy Garson,1990),aunquedebidoa su menor

frecuenciaesun fenómenomucho menosconocidoque el de la muertesúbitatras la cirugía

correctora.

5.6.8.-DISECCIONAORTICA

La disecciónde la aortaesuna patologíaque sueleafectara personasmayoresde 40 años,y

que tieneuna mortalidadmuy alta debidageneralmentea una roturade la capaexternade la

aortay taponamientocardíaco.

En las personasjóvenes,aunquebastantemenosfrecuentementeque en adultos,esuna causa

conocidade muertesúbita.En las distintasseriesde muertesúbitaen jóvenesel porcentajede

estapatologíaseha situadoentreel 1 y el 4% (Drory y cols., 1991; Andersony cols., 1994;

Van Camp y cols., 1995; Shen y cols., 1995; Maran y cols., 1996a). En nuestramuestra

tambiénsesituó dentrodeesterango(3%).

Entre los pacientescon un riesgo incrementadode disección de aorta se encuentranlos

enfermosde síndromede Marfan (Bassoy cols., 1995; Marony cols., 1996a);si bien sólo un

pequeñoporcentajede las diseccionesde aortasedan en personasconestesíndrome(Roberts

y Roberts, 1991).La disecciónde la aortaseha asociadoa otras anomalíascardiovasculares

como lacoartaciónde la aortay la válvulaaórticabicúspide(Cohley cols., 1988).
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Estaúltima anomalíafue observadaen dosde lastres personasde estaserie.Una de ellasfue

intervenidaquirúrgicamentede una estenosisde aortaen la niñez,permaneciendoasintomática

hastasumuerte.En el estudionecrópsicola válvula no estabacalcificadani estenótica.El otro

pacientehabíapermanecidosiempreasintomático.En el trabajo de Robertsy Roberts(1991)

diez de las 14 válvulasaórticasbicúspidesen casosde disecciónde aortaerannormalmente

flincionantesy 4 eranestenóticas,2 de ellasseveramentecalcificadas.

La hipertensiónarterialesuno de los factoresde riesgoparala disecciónde la aorta(Robertsy

Roberts, 1991; Daviesy Mann, 1995, cap. 4). Este antecedenteno era conocido antesdel

episodioterminalen ninguno de los tresjóvenes,si bien en uno de ellos con pródromosde

dolor torácicodehorasde evolución, en una consultade urgenciassele detectóuna tensión

arterialde 160/100 mmHg. Por otro lado, en todosseobservóuna hipertrofia del ventrículo

izquierdoquepodríaestarrelacionadaconunahipertensiónno diagnosticadaenvida.

La disecciónde aorta sueledebutaren forma de dolor torácico que asemejaal del infarto

agudode miocardioy que permiteen ocasionessu diagnósticoy tratamientoen vida. En uno

denuestrospacientesexistió un cuadroprodrómicode dolor torácicode horasde evolución,

porel queconsultóa un serviciode urgenciashospitalarioochohorasantesde su muerte.Se le

efectuóelectrocardiogramaquemostróhipertrofiaventricularizquierda,los enzimascardíacos

fueronnormalesy en la radiografiano seobservóensanchamientomediastínico.Fuedado de

altacon diagnósticodedolor torácicoparietal. Sin embargo,en otrasocasionesal producirse

la roturade la aortala evoluciónestancataclísmicaque el diagnósticosólo sepuederealizar

en la mesadeautopsia(Bassoy cols., 1995;Maron y cols., 1996a).Esto ocurrió en 2 jóvenes

de nuestraserie,uno de los cualesfije encontradomuertoen su domicilio, sin haberreferido

sintomatologíaprodrómica;y el otro queaquejófuertedolor torácicode duracióninferior a los

15 minutosantesde laparadacardio-respiratoria.

La localizacióndel desgarroen los 3 jóvenesde estaserie fue en los primeroscentímetrosde la

aortaascendente,lo que sueleser lo habitual en estospacientes,principalmentecuandoexiste

unaválvula aórticabicúspide(Robertsy Roberts,1991).
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En la disecciónde la aortaa vecesse observanrasgoshistológicoscaracterísticoscomosonla

necrosisquistica y la degeneraciónde las fibras elásticasde la media(Davies y Mann, 1995,

cap.4), hallazgoquesolo fue observadoen uno de los casosdeesteestudio.

5.7.-MUERTE SUBITA DE ORIGEN ENCEFÁLICO

5.7.1.-HEMORRAGIASIINTRACRANEALES

La mortalidadde las hemorragiasintracranealesesalto, con porcentajesquevaríanentreel 20

y el 60%, dependiendodel tipo, causa,tamañoy topografia. En general, se presentancon

sintomatologíaneurológica característicaque permite realizar el diagnóstico antes del

establecimiento de la muerte cerebral. Más raramente, se presentan como eventos

catastróficos,y pueden constituir una causasignificativa de muerte súbita e inesperada

(Demick, 1991; Karhuneny Servo, 1993). En el trabajode Schievink (1995),un 12% de los

casosde hemorragiasubaracnoideamurió súbitamenteantesde poder alcanzartratamiento

médico.

En nuestroestudioconstituyóla 28 causamásfrecuentedemuertesúbitae inesperada(9%del

total), y la primerade las causasextracardíacas(tabla 6). Estosresultadosson similaresa los

observadosen otros trabajosde muertesúbitaen niños y jóvenes,en los que el porcentajede

hemorragiaintracranealseha situadoentreel 7 y el 15% (Kuller y cols., 1966; Neuspiely

Kuller, 1985;Siboni y Simonsen,1986;Keelingy Knowles, 1989;Kramery cols., 1989).

Tanto las hemorragiasintracerebralescomo las subaracnoideaspuedenevolucionarhacia la

muertesúbita,tal y como seobservóen nuestrotrabajo,en el que predominaronlas primeras.

En el estudionecrópsicoel origen de la hemorragiaes imposiblede reconoceren un número

significativo de casos, debido a la destruccióndel parénquimasecundarioa la hemorragia

(Neuspiel y Kuller, 1985; Drory y cols., 1991; Handy y Buchino, 1998). La hemorragia

intraparenquimatosay la hemorragiasubaracnoideapor roturadeun aneurismasuelenaparecer

apartir de los 40-50años,aunqueen adultosjóvenestambiénconstituyeunade las principales
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causasde muertesúbita(Kuller y cols., 1966; Luke y Helpern, 1968). Por debajode los 30

añosdeedad,unade las causasprincipalessonlas malformacionesarteriovenosas(Neuspiely

Kuller, 1985;Demick, 1991).En nuestroestudioen los 2 niños la causalite unamalformación

arteriovenosa.En un joven seidentificó un aneurismade la arteriacerebralmedia.En el resto

no seidentificó ningunacausa.

La existenciade pródromosse ha señaladoen un 50% de las muertes,siendo la cefaleael

síntomamásfrecuente(Neuspiely Kuller, 1985; Dro!’>’ y cols., 1991). En estaserieen una

pacientetrasexamenneurológico(no se habíaefectuadoTAC ni RNM), sehabíarealizadoun

diagnósticoen vida dejaquecacon aura.Otra personasufríade cefaleasy epistaxisfrecuentes,

quesehabíanintensificadoen las últimassemanas.Dos pacientessehabíanquejadode cefalea

24 horas antesde la muerte, sin sospecharseen ninguno de los dos la posibilidad de una

evoluciónfatal, lo que indica que, a pesarde que la cefaleaesun síntomafrecuenteen la

hemorragiaintracraneal,esmuy dificil predecirla evoluciónhaciala muertesúbita(Neuspiely

Kuller, 1985).

Uno de los principalesfactoresrelacionadoscon la evolución hacia la muerte súbita en la

hemorragia intracraneales la localización de la misma. Se ha visto que la hemorragia

intracerebralen fosaposteriory en basedel cerebroson máspropensas(Lobatoy cols., 1988;

Demick, 1991).En nuestroestudiosólo 2 de las 7 hemorragiasintracerebralesafectarona las

estructurasde la fosa posterior, mientrasque 5 fUeron supratentoriales,todas ellas de gran

tamaño.

En la hemorragiasubaracnoideapor rotura de un aneurismaexiste mayor riesgo de muerte

súbitacuandose rompe en circulaciónposterior (Schievink y cols., 1995). En hemorragias

subaraenoideasel pronostico es muy malo en aquellos pacientes con hemorragia

intraventricular,y la mayoríade los casosde muerte súbitaestánen estegrupo(Karhuneny

Servo,1993; Schievinky cols., 1995).La mortalidadestambiénsuperiorcuandola hemorragia

es difusa y masiva (Karhunen y Servo, 1993). En nuestros 3 casos de hemorragia

subaracnoideaprimariala hemorragiaeradifusa.
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Aunquela hemorragiaintracraneal,principalmenteen jóvenes,puedeestarcondicionadapor

factorestóxicos,comola cocaínay la anfetamina,que aumentanla presiónsanguínea(Davisy

Swalwell, 1996; Meldgaardy cols., 1997),en estetrabajoen ningunode los casosseobservó

estacircunstancia.

5.7.2.-MUERTE SUBITA E [NEXPLICADA ENLA EHLEPSIA

La muertesúbitae inexplicadaen la epilepsia(MSIEP) esunacausabienconocidade muerte

súbita en pacientesque sufrenestaenfermedad,en la cual la autopsiano descubreninguna

causade muerte anatómicani toxicológica (Terrencey cols., 1975;Tennis y cols., 1995;

Leestmay cols., 1997).Estaentidadconstituyeun porcentajesignificativo de la mortalidadde

estaenfermedad,que en algunosestudiossesitúaen torno al 10-15%(Earnesty cols., 1992;

Harve>’ y cols., 1993). Por otro lado, en las principalesseriesde muerte súbita en niños y

adolescentessufrecuenciaha osciladoentreel 10% y el 15% (Neuspiely Kuller, 1985; Siboni

y Simonsen,1986; Keeling y Knowles, 1989; Kramery cols., 1989; Andersony cols., 1994),

constituyendouna de las principalescausas.En la presentemuestratuvo una frecuenciadel

7%’

Mientrasqueen algunostrabajosseha observadounamayor incidenciade MSIIEP en varones

(Leestmay cals., 1989;Earnesty cols., 1992; Tennisy cols., 1995;Leestmay cols., 1997),en

otros, como en el nuestro,no seha observadopredilecciónpor ningún sexo(Nashefy cols.,

1995b).La mayoríade nuestroscasosocurrieronen el grupo de 25 a 29 añosde edad,grupo

en el que constituyóla principal causademuertesúbita.Estedatoestáen consonanciacon la

ideade mayorriesgo de MSIEP en epilépticosdeedadjoven(Leestmay cols., 1984;Leestma

y cols., 1989;Earnesty cols., 1992; Nashefy cols., 1995a).Entrelos factoresimplicadospara

explicarestehechosehaseñaladoquepuedeserdebidoa que lapersonapasade un ambiente

familiar protegidoy supervisadoa un ambientede relativa independencia,con lo que se

cumplenpeorlas prescripcionesmédicas(Nashefy cols., 1995a).Tambiénsehapostuladoque

puedeserdebidoaqueen el adulto la muertesúbitaen el epilépticoesdificil de distinguir de la

muerte súbita cardíaca isquémica, y ante la presencia en la autopsia de enfermedad

ateromatosasevera,la muerteesasignadaaestapatología(Nashefy cols., 1995b).
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En estudiosde MSIEP se ha descrito una incidencia superior en pacientescon epilepsia

secundariaquecon idiopática(Harve>’y cols., 1993).En el nuestrola mayoríade casosfueron

de epilepsiaidiopática, si bien hay que considerarque se excluyeronpacientescon epilepsia

secundariaa patologíacerebralpreviasevera.Así, en el estudiode Harve>’ y cols. (1993), el

94% teníanepilepsiasecundaria,y de ellos en el 72% lacausaeraunaparálisiscerebral.El tipo

de crisis epilépticaque másfrecuentementese ha observadoen relacióncon la muertesúbita

inexplicadaesla decrisis generalizadatipo “gran mal” (Terrencey cols., 1975;Earnesty cols.,

1992).Estehallazgotambiénseobservóen el presentetrabajo.

Nuestroestudiorevelóuna alta frecuenciade muerte súbitano presenciada,y que una cuarta

partefueron encontradosmuertosen la cama.Nashefty cols. (1995a,b)llamaronla atención

sobreelhechodequela mayoríade muertessúbitaseranno presenciadas,y sugirieronquelas

medidasrutinarias adoptadasduranteuna crisis puedanconferir protecciónante la muerte

súbita. Así mismo, también se ha observadoque la muerte en la sueñoes relativamente

frecuente, situándoseen algunosestudiosentre el 33% y el 50% (Leestmay cols., 1984;

Leestmay cols., 1989;Earnesty cols., 1992).

En la autopsiael hallazgode lesionescerebralesque podríanser focos epileptógenosvaria

ampliamentede unosestudiosa otros, si bien hay que teneren cuentaque los criterios de

selecciónde las muestrasno sonhomogéneos.En algunosestudiosseha situadoentreel 40 y

el 60% (Leetsmay cols., 1984;Leetsmay cols., 1989; Georgey Davis, 1998),y en otrosen el

14% (Terrencey cols., 1975).En el nuestro2 pacientes(25% del total) tuvieronalteraciones

postraumáticas.

En relación a los posiblesfactores relacionadoscon MSIEP se ha consideradoque un

tratamientomédicoinadecuadoa dosissubterapeúticasde farmacosanticonvulsionantesjuega

un papelimportante(Terrencey cols., 1975; Terrencey cols., 1981; Leetsmay cols., 1984;

Lund y Gormsen,1985; Dasheiffy Dickinson, 1986; Earnesty cols., 1992; Georgey Davis,

1998). Esta idea se ha basadoen el hallazgo de niveles subterapéuticosde los fármacos

antiepilépticosen sangreen los casosde MSIEP, que seha situadoen porcentajesdel 63%al
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94% (Terrencey cols., 1975; Leetsmay cols., 1989; Earnesty cols., 1992; Georgey Davis,

1998). Tambiénesposibleque en otros casosseencuentrenconcentracionespostmortemen

rango terapéutico. La posible influencia de niveles subterapéuticasde los fármacos

antiepilépticossolo pudoservaloradaparcialmenteen estetrabajoya queel ácidovalproicono

fue determinadoen dos casos.En los pacientesno medicadoscon estecompuestolos niveles

fueron terapéuticosen 3 casos,y negativosen los otros3.

La asociaciónentre tratamientoinsuficientey MSIEP no es aceptadauniversalmente.Así,

algunosautorespostulanque el patólogo forensepuedemalinterpretarlos nivelesséricosdel

fármacoya queunaconcentraciónen rangosubterapéuticono implica unaterapiainadecuada,

y porqueno sehanestablecidonivelesfarmacológicosen estudiospostmortem(Brown y cols.,

1990).Sin embargo,los resultadosdel trabajo de Georgey Davis (1998) estána favor de la

relaciónentredosissubterapeúticasy MSIEP. Estosautoresobservaronque el porcentajede

casoscon nivelessubterapéuticasen aquellosque múrieronde forma súbitae inexplicadaera

del 69%,mientrasque en aquellosepilépticosque murieronde otra causano relacionadacon

su epilepsiafue del 34%, siendo la diferenciaestadísticamentesignificativa (Georgey Davis,

1998).

Aunque algunos estudios han subrayadola asociaciónentre abuso de alcohol y MSIEP

(Leestmay cols., 1984; Leetsmay cols., 1989; Tennis y cols., 1995), en nuestro trabajo

ningunode los pacientesepilépticosteniaantecedentesconocidosde alcoholismo.

Como en nuestroestudio,el edemaagudode pulmón esun hallazgomuy frecuenteen estos

casos,si bienprobablementerepresentaun fenómenosecundariomásque lacausade la muerte

(Byard y Cohle, 1994,cap.8).

5.7.3.-MALFORMÁCION DE ARNOLD-CHIARI

Las malformacionescongénitasdel sistemanerviosocentral,principalmenteel Arnold-Chiariy

menosfrecuentementeel síndromedeDandyWalker y otrasanomalías,sehan asociadomuy

ocasionalmentecon la muertesúbitae inesperada(Speightsy Bauserman,1991; Martinot y
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cols., 1993; Eltermany cols., 1995; James,1995;Rockery cols., 1995). La malformaciónde

Arnold Chiari tipo II se manifiestacasi siempreen recién nacidos y lactantes,asociadaa

hidrocefalia y mielomeningocele,y consisteen un desplazamientodel vermix cerebelosa,

protuberancia,IV ventrículoy bulbo raquídeohaciael conductocervical superior(Martinot y

cols., 1993).

Estaanomalíafue observadaen laautopsiade un niño de 2 años,el cual sufrió unaobstrucción

mecánicade la válvula de derivación ventriculoperitoneal,que le fue colocadaen los 2

primerosmesesde vida para tratamientode la hidrocefalia. La distinción mecánicade la

válvula, junto con las infecciones,son los problemasmás gravesasociadoscon los shunts

ventriculoperitoneales(Sekhar y cols., 1982). Otras causas de muerte súbita en la

malformaciónde Arnold Chiari tipo II, ademásdel aumentoagudo de la presiónintracraneal

por obstrucciónvalvular, son el tromboembolismopulmonar originado en la válvula de

derivación,la hipertensiónpulmonarcon cor pulmonalecrónico,y la obstrucciónde las vías

aéreasporparálisisdel nervio laríngeorecurrente(Keelingy Knowles, 1989;Byard, 1996).

5-8.-MUERTE SUBITA PORPATOLOGIA PULMONAR/ RESPIRATORIA

5.8.1.-MUERTE SUElTAEN EL ASMA

La muerte súbita en el asmaesuna complicación,que aunquerara, esbien conocidaen la

literatura médicay que en los últimos añosestá siendo objeto de un interés creciente.En

nuestraserie seis pacientesasmáticosfallecieron de forma súbita e inesperadasin que la

autopsiadescubrieraunacausaestructuralde la muerte,cumpliendolos criterios de la muerte

súbitae inexplicadaasociadaal asma(Kravis y Kolski, 1985).

En seriesde muertesúbitaen niños y jóvenes la frecuenciade muertesrelacionadascon el

asmahavariadodesdeel 3% al 12%(Kuller y cols., 1966;Molander, 1982;Neuspiely Kuller,

1985; Keeling y Knowles, 1989). En la nuestrafue del 6%. Los 6 pacientestenían edades

comprendidasentrelos 16 y 25 años,lo queestáen consonanciacon trabajospreviosquehan

señaladoun riesgo incrementadode muerteen la adolescenciay en los primerosañosde la
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juventud (Kravis y Kolski, 1985; Frida>’ y Fireman, 1988; Campbelly cols., 1990; Tough y

cols., 1996).

A la vistade nuestrosdatosresultallamativala rapidezdel eventoterminal con evoluciónhacia

la muerte en un intervalo de pocos minutosy sin que existasintomatologíaprodrómicaen

personasque seencontrabanrealizandosus actividadesrutinarias(Batemany Clarke, 1979;

Robiny Lewiston,1989;Zachy Karner, 1989).

De los 6 asmáticos,cuatroprecisarontratamientocon corticosteroidesinhalados,y uno de

ellos también con corticosteroidesorales. Además, en dos existían antecedentesde

hospitalizacionespreviaspordescompensacionesasmáticas.Generalmenteel asmaseinició en

los primerosañosde la infancia. Trabajosprevioshan observadoque la muertesúbitaen el

asmasueleafectara enfermoscon una historia de larga evolución, y a enfermoscon asma

severaquehanpresentadoepisodiospreviosde ataquesgraveso amenazantesde vida, o que

han requeridohospitalización,o consultasen serviciosde urgenciaspor ataquesasmáticos

(Carswell, 1985; Campbelly cols., 1990;Molfino y cols., 1991;Champy Byard, 1994; Tough

y cols., 1996). La muerte súbita también puedeocurrir en personasque solo presentan

episodiosde grado medio (Robertsony cols., 1992). Así, uno de nuestrospacientesestaba

medicado sólo con betaagonistasinhalados durante las crisis asmáticasy otro estaba

diagnosticadodeasmaintermitente.

Se ha señaladoque una infección viral respiratoriapuedeprecipitar un episodio letal en

personaspredispuestas(Champy Byard, 1994),y quefactorespsicológicospuedencontribuir

a lamuertesúbitaporasma(Campbelly cols., 1990; Wasserfalleny cols., 1990).Ninguno de

estosfactoreseranconocidosen los pacientesde estaserie.

La asociaciónentre la mortalidad en los asmáticos, principalmente en jóvenes, y un

cumplimiento deficiente del tratamientofarmacológicoha sido planteada(Campbell y cols.,

1990; Champy Byard, 1994). Además,seha consideradoque un retrasoen la búsquedade

tratamientoporuna subestimaciónde la severidadde la crisis puedejugarun papelimportante

en el desenlacefatal (Batemany Clarke, 1979; Cushleyy Tattersfield, 1983; Johnsony cols.,
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1984; Carswell, 1985; Molfino y cols., 1991; Tough y cols., 1996). Estosfactorespudieron

jugar cierto papelen 3 de los casospresentados.Una de lasjóvenes,encontradamuertaen la

cama,antesde acostarseaquejómalestarque podíacorrespondersecon el inicio de un ataque

asmático.Otro pacientefalleció trasacudira unafarmaciaa comprarsalbutamolinhalado.Un

tercero habíaabandonadoel tratamientohacía mesesy la autopsiademostróalteraciones

crónicascaracterísticasdel asma.

El ataqueasmáticose caracterizapor broncoespasmo,edemade la mucosa, aumentode

célulasinflamatorias(sobretodoeosinófilos),engrosamientode la membranabasal,hipertrofia

del músculo liso y formación de taponesmucosos en el interior de los bronquios. Estos

hallazgoshistopatológicos,presentesen mayor o menormedidaen los 6 casosde estetrabajo,

aunqueson típicos del asma, no son rasgospatognomónicosdel asmafatal. Por ello el

diagnósticodemuertesúbitae inexplicadaporasmadebebasarseen la conjunciónde todoslos

datos clinicopatológicos(Champy Byard, 1994).

Los mecanismosde la muertesúbitaen los asmáticosno sonbien comprendidos,en partepar

la dificultad de obtenerdatossobreel eventoterminal, al ocurrir éstede forma muy rápida.

Existen 2 hipótesisprincipales:a) asfixiadebidaa la obstrucciónseverade lasvías respiratorias

(Kravis y Kolski, 1985; Waserfalleny cols., 1990; Molfino y cols., 1991; Carroll y cols.,

1996),y b) arritmiascardíacas(Drislaney cols., 1987;Robin y Lewiston, 1989). Los farmacos

broncodilatadorestienen efectos adversos cardiacos que pueden contribuir a eventos

amenazadoresdevida, talescomo arritmiasy paradacardiaca(Benetar,1986; Spitzery cols.,

1992; Suissay cols., 1996).Recientementese ha planteadoquela teofilina y los betaagonistas

oralmenteo en nebulizadordeberíanser evitados en pacientescon enfermedadcardíaca

significativa.En relacióna la obstrucciónde lasvías aéreascomomecanismode muertesúbita,

estudiashistopatológicoshan sugeridoque la muerte súbitapuedeser desencadenadapor un

estímuloinflamatorioy quela producciónaumentadademocopuedecontribuir al ataquefatal

(Sury cols., 1993; Carroll y cols., 1996) . Así mismo, esposibleque en la obstrucciónde las

vías aéreasinfluya el edemade la mucosay la broncoconstricción(Sury cols., 1993; Carroll y

cols., 1996).En nuestroestudio,la mayoríade pacientesasmáticostenían taponesmucosos

obstruyendobronquiosy/o bronquiolos,lo queeshabitualen estoscasos(Reid, 1987).
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5.8.2.-BRONCONEUMONíA

Aunquela bronconeumoníaesunainfección que sueleserdiagnosticadaen vida, en estaserie

constituyó una de las principales patologías de muerte súbita, con 6 casos, todos ellos

diagnosticadosporprimeravez en la autopsia.Al igual que seobservóen esteestudio,en la

bronconeumoníaesmuy frecuentela existenciade factorespredisponentes.En los jóveneslos

más frecuentesson el alcoholismoy la adicción a drogaspor vía parenteral(Di Maio y Di

Maio, 1993, cap3). Estos antecedentesfueron recogidosen 4 de los 5 jóvenes:3 adictosa

opiáceosy uno al alcohol.

En general,es llamativa la intensidaddel procesoa nivel histopatológicoen estoscasos,si

consideramosla escasezde sintomatologíaconocidapreviaa la muerteen unossujetosque

realizabansus actividadeshabitualeshastala muerte(Hirsch y Adams, 1993). En parte,este

hechopuedeserdebido a que estospacientessemuevenen el campode la marginaciónsocial

(alcoholismo,toxicomanía)y no solicitanasistenciamédicaporsu enfermedad. 4

La presenciafrecuentede tóxicos depresoresde los centrosrespiratorios(morfina en 2, y

alcohol enuno)es otro hallazgoremarcable,y que muy probablementeha contribuidoen la

evoluciónfatal de estoscasos.

5.8.3.-TROMBOEMBOLISMO PULMONAR

A pesarde la bajafrecuenciadel tromboembolismopulmonarcomocausade muertesúbitaen

niños y jóvenes(Luke y Helpern, 1968; Neuspiel y Kuller, 1985; Raymondy cols., 1988;

Keelingy Knowles, 1989;Andersony cols., 1994),su diagnósticodeberíasertenido en cuenta

en presenciade factoresde riesgo conocidos(Bernsteiny cols., 1986; Rubinstein y cols.,

1988).En la presenteserieestapatologíafue lacausade muerteen 3 jóvenes.No hubo ningún

caso en niños, lo que no es de extrañarya que el tromboembolismopulmonartiene una

frecuenciamuy bajaen seriesde autopsiaspediátricas,siendoaúnmenosfrecuentecomocausa

de muertesúbitae inesperada:en el estudio de Byard y Cutz (1990) su frecuenciafue del
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0.05%.

El tromboembolismopulmonarcasi siemprees una complicación en pacientescon alguna

enfermedad subyacente: inmovilización prolongada, shunts ventriculoauriculares y

ventriculoperitoneales,catéteresvenosos centrales, sepsis, cirugía reciente, neoplasias,

enfermedadescardíacascongénitas,trastornos de la coagulacióny embarazo (Jones y

Macintyre, 1975;Buck y cols., 1981;Byard y Cutz, 1990).Estehechotambiénfue observado

en los 3 pacientesde nuestroestudio.En uno de ellos, con unatuberculosismasivadel pulmón

izquierdo, la introducción de un catétervenoso central fue el factor de riesgo, y ni la

instauraciónde terapia profiláctica impidió el desarrollo del tromboembolismopulmonar

masivo.En otrapaciente,existíaun antecedenteprevio de flebitis de extremidadesinferiores.

El tercercasoeraunaembarazadaen buenestadode salud.El riesgo de emboliapulmonares

bastantesuperiorenjóvenesembarazadasqueen no embarazadas(Coony cols., 1973).

La ausenciadesintomatologíaprodrómicaen estos3 pacientes,estádeacuerdocon los datos

obtenidosen el estudiode Luke y Helpern(1968).

El origendel embolismopulmonarcasi siempresontrombos del sistemavenosoprofundode

las extremidadesinferiores. El origen presumidoen el presenteestudio fue diverso: en el

pacientecon tuberculosispulmonarfue intracardíaco,en la mujerembarazadafue pélvico y en

la otrajovende las extremidadesinferiores.

5.8.4.- EPIGLOTITIS

Laspatologíainfecciosade las víasrespiratoriasesuna de las causasa teneren cuentaen la

muertesúbita,principalmentecuandoafectaa niños pequeñoscon antecedentesde un proceso

febril previo. En los estudiosde Molander (1982), Neuspiel y Kuller (1985) y Siboni y

Simonsen(1986) la epiglotitis y la laringotraqueabronquitisconstituyeroncausasrelativamente

frecuentesde muertesúbita.En nuestraserieun diagnósticode epiglotitis Le realizadoen una

niñaqueestabaen tratamientocon fármacosantitérmicosy antibióticosy queingresócadáver

en un hospital. Muchas epiglotitis tienen un grado moderadode gravedady responden
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favorablementeal tratamientoantibiótico. Otros veces,por el contrario, se presentancomo

epiglotitis agudasobstructivasque puedenevolucionarrápidamentehacia la muerte.En estos

casosen horaspreviasa la muertesepuedeconstatarsintomatologíafebril y/o de obstrucción

respiratoria(Handyy Buchino, 1998).En otrasocasionesla sintomatologíaesmásatípica, y

puedeninclusoserencontradosmuertosen las cama.

5.8.5.-HEMORRAGIA PULMONAR PORNEUROFIBROMATOSIS

La neurofibromatosistipo 1 (Enfermedadde Von Recklinghausen)esun trastornohereditario

con transmisión autosómica dominante, caracterizado por la presencia de anomalías

progresivasen la piel, sistemanerviosocentraly periférico,glándulasde secrecióninterna,y en

ocasionesen otrosórganosy sistemas.Los neurofibromas,tumoresderivadosde los elementos

de sosténdel nervio, puedenapareceren cualquierlocalización,si bien su asientopulmonar,

como en el casode la presenteserie, esmuy poco frecuente.El curso de la enfermedades

progresivo,y enjóvenesno sueleevolucionarhacia lamuertesúbita(Koszycay cols., 1993).

En la literaturamédicasólo han sido publicadoscasosaisladosde estacomplicación:en un

hombrede 21 añosla existenciade un neurofibromasurgiendodel nervio vago intratorácico

derechopudo contribuir a la muerte súbita (Chow y cols., 1993); en otro joven la muerte

súbitafue secundariaa un glioblastomamultiforme (Ungery cols., 1984);y en unaniña de 15

añosfue debida a una hemorragiaen cavidad torácicapor sangradomasivo intratumoral

(Koszycay cols., 1993).El casodenuestraserie,un varónde 19 años,sufrió unacomplicación

similara estaúltima, falleciendode unahemorragiapulmonartrassufrirun colapsosúbitoen la

calle.

5.9.- MUERTE SUBITA DE ETIOLOGIA INFECCIOSA

En nuestramuestrahubo 12 casos(11% del total de casos)de muerte súbita por etiología

infecciosa(incluidala miocarditis)(tabla 19). Esteporcentajees inferior al obtenido en otras

seriesde muerte súbita en las que se ha situado por encimadel 20% (Siboni y Simonsen,

1986), o del 30% (Molander, 1982;Neuspiely Kuller, 1985;Helweg-Larseny Garde, 1993).

En estosúltimos trabajosel grupo de las enfermedadesinfecciosasfue el más frecuente.En
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otros estudiosel porcentajeha sido similar al nuestro (Luke y Helpern, 1968; Koskenvuo,

1976; Keelingy Knowles, 1989; Kramery cols., 1989).Estasdiferenciasprobablementeson

debidasa los criteriosde selecciónde la muestra(intervalo de muertesúbita, rangode edadde

lamuestra,añode realizacióndel estudio,etc.).

Las enfermedadesinfecciosas que más frecuentementecausan muerte súbita son la

bronconeumonía,la epiglotitis, la miocarditis, la meningitisy el shocksépticomeningocócico

(Molander, 1982; Neuspiely Kuller, 1985; Siboni y Simonsen,1986; Drory y cols., 1991;

Helweg-Larseny Garde, 1993). En nuestra muestrasobresalió la bronconeumonía,que

representóla mitad de los casosde patologíainfecciosa.

A diferenciade la muertesúbitacardíaca,la muerteen las causasinfecciosas(excluyendola

miocarditis)no suelesertan instantánea.

La existenciade factoresde riesgo fueron frecuentesen los casosde bronconeumoníaen los

jóvenes,mientrasque en los 4 casosde patologíainfecciosaen niños no se conocíaningún

factorde riesgo.Los casospresentadosestánen consonanciacon lo observadoporMolander

(1982),de queesllamativoque estasenfermedadesinfecciosashayanevolucionadoala muerte

sólo con manifestacionesclínicasmuy discretasen las horasprecedentes.

5.9.1.-SINDROMEDE WATERHOUSE-FRIDERICHSEN

En 2 niños menoresde 3 añosla causafue una meningococemiafUlminante con hemorragia

suprarrenal(síndromede Waterhouse-Friderichsen).La infección por neisseriameningitidis

generalmentese manifiestacomo una meningitisbacteriana,y menos frecuentementecomo

meningococemiafulminante. Ambas formas de presentaciónpueden evolucionar hacia la

muertesúbita, afectandogeneralmentea niños menoresde 2 años(Rimary cols., 1985).La

muertepor sepsispuedeocurrir antesde que la meningitissedesarrolle(Welsbyy Golledge,

1990). En uno de nuestroscasosno seobservóinflamaciónde las meningesy en el otro la

inflamaciónerafocal y escasa.
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Las tasasde mortalidaden la meningococemiasonaltas,por lo queun reconocimientoprecoz

de los factorespronósticosdesfavorablesy unaintervenciónagresivainmediatasonnecesarias

paramejorarel pronosticode estaenfermedad.

5.10.-MUERTE SUBITA DE ORIGEN DIGESTIVO

Al igual que en el presentetrabajo, en el que hubo dos casosde patologíadigestiva, una

revisión de las principalesseriesde muertesúbita en niños y jóvenesadultosmuestraque la

patologíadigestivaesmuy pocofrecuente(Neuspiely Kuller, 1985;Keelingy Knowles, 1989;

Kramer y cols., 1989; Andersony cols., 1994; Van Camp y cols., 1995). El porcentajemás

alto sedescribióen las seriesmásantiguas(Kuller y cols., 1966; Luke y Helpern, 1968 ), lo

que puedeserdebido a que los avancesterapéuticosactualeshanmejoradoel pronósticovital

de estospacientes.

Las causasde muerte súbita digestiva son diversas, con predominio de las hemorragias

digestivasy de la pancreatitisaguda(Luke y Helpern,1968;Raymondy cols., 1988;Keelingy

Knowles, 1989; Kramer y cols., 1989). Entre las causasintestinalesse han señaladovarias

patologíasresponsablesde muerte súbita, todas ellas muy infrecuentes:infarto mesentérico,

peritonitis fulminante y estrangulaciónintestinal por hernias, o como en uno de nuestros

pacientes,un joven transplantadorenal, por bandasfibrosas post-quirúrgicas(Keeling y

Knowles,1989).

La muertesúbita en alcohólicoscrónicoses relativamentefrecuente(Thomasy cols., 1988;

Andersony cols., 1994). Un número significativo de estasmuertesson inexplicadas,y la

presenciade un hígadograso,junto con la ausenciade alcohol u otros tóxicos en el análisis

toxicológico, es el único hallazgoremarcablede la autopsia(Kuller y cols., 1966; Thomasy

cols., 1988; Dror>’ y cols., 1991; Nordrumy cols., 1998).Más raramente,la presenciade un

hígadograsocomoúnico hallazgode autopsiaocurreen personassin antecedentesconocidos

de alcoholismo(Nordrumy cols., 1998).

Aunquegeneralmentelos pacientescon hígadograsose hallan asintomáticos,el hígadograso

esunacausade muertesúbitaaceptableen el contextoforense(Thomasy cols., 1988 ; Perper,
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1993), y fUe la probablecausade la muerte en una mujer alcohólica de nuestraserie. El

mecanismode la muerte súbitaesdesconocidoy distintasposibilidadeshan sido propuestas:

alteracioneselectrolíticasagudascon hipoglucemia, hipokalemiae hiperlipidemia; embolias

grasaspulmonaresy/o cerebralesprocedentesdel hígado y cetoacidosisalcohólica(Perper,

1993;Thomseny cols., 1995;Poundery cols., 1998).

5.11.-OTRAS CAUSASDE MUERTE SUBITA

5.11.1.-ROTURAESPONTANEADEL BAZO

Lamuertesúbitaporla roturaespontáneadel bazopuedeocurrir excepcionalmenteen aquellas

enfermedadesque cursancon esplenomegaliamasiva.Estacomplicación se ha descritoen la

mononucleosisinfecciosa y en los procesosneoplásicosproliferativos, principalmentela

leucemia,y menosfrecuentementeel linfoma (Byard y Cohle, 1994, cap. 4 y 9; Molander,

1982;Nestoky cols., 1998).

Generalmentelas patologíasque cursan con esplenomegaliamasiva no debutancon una

hemorragia intraperitonealmasiva secundariaa la rotura del bazo, sino que suelen ser

diagnosticadasy tratadasantes(Nestok, 1998). El origen de la esplenomegaliade estejoven,

conantecedentesde infecciónporVIII, fue un plasmocitosisreactivaa leishmania.El hechode

que la enfermedadno Iberadiagnosticadaen vida puedeser debidoa que se tratabade un

adictoa las drogasconvida marginal.

A vecesse recogenantecedentestraumáticosabdominalesmínimos previos a la rotura del

bazo,peraen otrasocasionesno existen.

5.12.-MUERTE SUBITA DE ORIGEN INEXPLICADO

La muerte de origen inexplicadoconstituyeel grupomásproblemáticoen la muertesúbitae

inesperada,principalmentepor la incapacidadde ofrecer a los familiares una explicación

adecuadasobrela causade muerte.El porcentajede muertesúbita inexplicadaen muestrasde
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niños y adolescentesseha situadoporencimadel 15%en algunasseries(Phillips y cols., 1986;

Kramery cols., 1989; Burke y cols., 1991; Steinbergy cols., 1996), y en la mayoríaentreel

10% y el 15% (Koskenvuo, 1976; Molander, 1982; Neuspiel y Kuller, 1985; Topaz y

Edwards,1985; Siboni y Simonsen,1986; Drory y cols., 1991; Sheny cols., 1995; Bennaniy

Connolly, 1997). En el trabajo de Driscolí (1985), 5 de 12 fueron inexplicadas,y Southally

cols. (1987) describieron5 muertesde niños de 1-4 años,en los que la causade la muertese

consideróde etiología desconocida.En un trabajo del Instituto Universitario de Patología

ForensedeCopenhagueseobservóqueen el 40%de los 27 casosde muertenaturalsúbitaen

niñosde 1 a 5 añosla muerteera inexplicada(Helweg-Larseny Garde,1993).Por el contrario,

en seriesdeatletasel porcentajede muerteinexplicadaes inferior al 5%(Maron y cols., 1996a;

Van Campy cols., 1995).En nuestroestudioseobtuvounafrecuenciadeI 19%.

La comparaciónde estacifra con los porcentajesobtenidosen los artículoscitadosesdificil de

hacerla•por los distintos criterios metodológicosy de selección de muestrautilizados. El

porcentajedemuertesúbita inexplicadadependede varios factores: 1) el intervalode tiempo

entreel inicio de los síntomasy la muerte súbita; 2) el tipo de poblaciónestudiada;3) la

técnicadeestudioseguidoen cadacaso;y 4) la interpretaciónde ciertoshallazgosdeautopsia

quepuedentenerunasignificacióncuestionable.

En nuestroestudioserealizóunaautopsiacompletaen todos los casos,incluyendoestudiodel

sistemade conduccióncardíaco(salvo,en los casosdel año 1991), análisis toxicológicosy en

algunos casosmicrobiológicos, estos últimos principalmenteen niños pequeños.El alta

porcentajede muertesde origen inexplicado puede deberseen parte al grado de lesión

requeridaparael establecimientode la causade la muerte.Al igual queocurreen los lactantes,

en esteestudio se obtuvo un subgrupode muerte súbita inexplicada que tenían pequeñas

alteracionesqueseconsideraroninsuficientesparaexplicar la muerte.La hipertrofia cardíaca

leveo moderada(quepodríaestaren relacióncon la prácticadeportiva),la estenosiscoronaria

con reducciónmenordel 75% de la luz, los focosaisladosde desordende fibras miocárdicas,

la infiltración linfocitaria focal del miocardio sin necrosis o los focos aislados de

bronconeumoníano fueronconsideradascomo causasuficientede muerte.Por otro lado, la

mayoría de alteracionesdel sistemade conduccióndescritasen la muerte súbita cardíaca-
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como el patron fetal del nodo Ay, la fragmentacióndel haz de His, o leves y moderadas

hiperpíasiasdelas arteriasnodales- sontanfrecuentesen controlesque hansido interpretadas

como variacionesnormales(Suárez-Mier,1996; Suárez-Miery Gamallo, 1998), y no fueron

consideradascomocausade muertesúbita.En ausenciade un electrocardiogramadel paciente

indicativo de arritmia, las alteracionesen el sistema de conducciónencontradasdeben ser

interpretadascon prudencia.

Otro de los factoresque sin dudadebeinfluir en esteporcentajeesel intervalodesdeel inicio

de los síntomashasta la muerte. Aquellos estudiosque definen la muerte súbita como la

ocurridaen menosde 24 horasesmásprobablequetenganun porcentajesuperiorde causasde

origenconocido.Estaideaseveapoyadaporel hechode queen esteestudiotodaslas muertes

inexplicadasocurrieronduranteel sueñoo fueronprácticamenteinstantáneas.

A diferenciadel síndromedemuertesúbitaen el lactantequeha sido, y siguesiendo,objetode

múltiples investigaciones,en la muertesúbita inexplicadaen niños y adolescentesno se han

realizado estudios acerca de la epidemiología, etiología, mecanismos responsableso

circunstanciasen torno a la muerte.

En nuestro estudiose observóuna distinta distribución de los gruposde causasde muerte

(cardíaca,extracardíacae inexplicada)en razónal sexo (p <0.01) y los gruposde edad(p <

0.05). Aunque,comoocurreen el síndromede muertesúbitadel lactante,el númerodecasos

de muerte súbita inexplicada tite superior en varonesque en mujeres(12 versus 8), el

porcentajede muertesinexplicadasfue másalto entrelas mujeresque entrelos varones(33%

versus 14%). La muerte súbita inexplicada afectó a todos los grupos de edad, pero su

porcentajedisminuyóprogresivamente,siendomáximo entrelos niñosde 1 a 14 años(29%),y

mínimo en las personasde 30 a 35 años(10%). Al igual que ocurreen la infancia(aunqueen

menorproporción)la muertesúbita inexplicadaparececonstituir un componentede mortalidad

importanteen la los primerosañosde la niñez (Southally cols., 1987), y en los primerosaños

de la juventud.Algunosautores,a la vistade ello, hansugeridocrearunanuevacategoríacon

el nombre de muerte súbita inexplicada del joven, que podría estimular la investigación

científica(Davies,1992a).
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En nuestraserieseobservóuna distinta distribución de la actividad realizadaen el momento

del eventoterminal (rutinaria, ejercicio, sueño)en relacióna los gruposde causade muerte

súbita(cardíaca,extracardíacae inexplicada)(p <0.01),destacandola asociaciónentremuerte

súbita inexplicaday muerteduranteel sueño:Mientrasqueel 43% de las muertesduranteel

sueñofueron de origen inexplicado,esteporcentajefue sólo del 9% en el restode los casos.

Esta asociaciónha sido ampliamentedescritaen el síndromede muerte súbita del lactante

(tambiénllamadomuerteen la cuna), y en menormedida en el síndromede muerte súbita e

inexplicadaen sudestede Asia (Kirschnery cols., 1986; Munger, 1987; Goh y cols., 1990;

Blackwell y cols., 1994). Este síndrome es conocido en Filipinas con el nombre de

“Bangungut”, en Japóncon el de “Pokkuri” y en Tailandiacon el de “Lai-Tai”. Estefenómeno

afectasobretodo a varonesjóvenes,con buenasaludprevia, quienesmuerenen el píazode

pocasminutos desdeel inicio de una respiraciónagónicaduranteel sueño,y en los que si se

obtieneun electrocardiogramaduranteel episodiofatal suelemostrarfibrilación ventricular

(Pollaneny cols., 1996; Nademanee,1997). Recientementese ha descritoque el bloqueode

rama derechay la elevación del segmentoST de Vi a V3, patrón electrocardiográfico

característicodel SíndromeBrugada-Brugada,esun marcadorarritmogénicodemuertesúbita

en estapoblación(Nademaneey cols., 1997). A diferenciadel síndromede muertesúbitae

inexplicadaen sudestede Asia, en nuestroestudio la muertesúbitainexplicadaafectótanto a

hombrescomoamujeres.

Se ha sugeridoque la causade la muertesúbita inexplicadaesunaarritmia cardíacaprimaria

queocurreen personassin un ECG previo,lo que impediríahaberefectuadoel diagnósticoen

vida (Topaz y Edwards, 1985; Davies, 1992a; Maron y cols., 1996a). La existenciade

arritmias cardíacas que pueden evolucionar hacia la muerte súbita en pacientes sin

miocardiopatíani alteracionesestructuraleses un hecho bien documentado.Entre otros

síndromescabedestacarel QT largo, la fibrilación ventricularprimaria y el bloqueode rama

derecha,elevacióndel segmentoST y muerte súbita (Liberthsan, 1996; Brugaday cols.,

1998).
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Entre los antecedentespatológicosrecogidosen los casosde muerte súbita inexplicadade

nuestraseriedestacala sintomatologíacardíacacompatiblecon manifestacionesarrítmicas:en

3 personasexistía(n) episodio(s) de sincope(s) previo(s), otro estaba en estudio por

taquicardia, y en un quinto en el electrocardiogramase habían recogido extrasístoles

ventriculares.Estosantecedentes,unido a la rapidezde la muerte súbita, y a que en los tres

casosen los que seobtuvo un electrocardiogramaduranteel eventoterminal seobservóuna

fibrilación ventricular, sugiereque un mecanismoarrítmico es la causade la muerte en un

númeroconsiderablede casos.

Estudioscon supervivientesde un paro cardíacosúbito tambiénapoyan la idea de que la

muertesúbitainexplicadano debeserun hechoexcepcional(Bensony cols., 1983;Mc Larany

cols., 1987; Topaz y cols., 1989; Wang y cols., 1991). Dieciocho de los 43 jóvenes

supervivientesde una paradacardíacaen los estudiosdeTopazy cols. (1989), de Benson y

cols. (1983), y Mc Laran y cols. (1987) no tenían evidencia de enfermedadcardíaca

estructural,y en 4 casossediagnosticóun síndromede Wolff-Parkinson-White.Aunque en

algunossujetosse observóla reproducciónde las arritmias amenazantesde vida, en otros

casosningunaalteracióneraobjetivadaen los análisis (incluyendo electrocardiogramade 12

derivaciones,ecocardiograma,caterizacióncardíaca,evaluaciónelectrofisiológicay biopsiade

miocardio).

5.13.- MUERTE SUBITA EN CIRCUNSTANCIAS ESPECIALES

5.13.1.-MUERTE SUBITA ENRELACION AL kJERCICIO

En un 11%denuestraserie(N=12) la muertesúbitasedesencadenóduranteel ejercicio fisico.

Esteporcentajeessimilar al de otrostrabajosde muertesúbitae inexplicadaen niños y adultos

jóvenes,quehanmostradounavariacióndel 5% al 25% (Garsony McNamara,1985;Neuspiel

y Kuller, 1985; Topazy Edwards,1985; Burke y cols., 1991; Dror>’ y cols., 1991). A lavista

de estosporcentajes,y teniendoen cuentael periodo de tiempo que se suele dedicara la

prácticadeportiva,seha consideradoque el riesgo de muertesúbitaduranteel ejercicio fisico

essuperiorque duranteactividadesrutinarias(Siscovicky cols., 1984; Cobb y Weaver, 1986;
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Virmaníy Robinowitz, 1987). Sin embargo,el riesgoen generalespequeño,como lo indica la

baja incidenciade muertesúbitaduranteprácticasdeportivas(Thompsony cols., 1982;Burke

y Virmaní, 1994; Marony cols., 1996b).

La mayoría de las muertessúbitas relacionadascon el ejercicio son debidasa patología

cardíacaestructural(Burkey cols., 1991;Corradoy cols., 1990;Marony cols., 1980;Marony

cols., 1996a;Van Campy cols., 1995).En nuestroestudioestetipo depatologíasrepresentóel

75% de las muertesprecipitadasporel ejercicio fisico. Muchasvecesla enfermedadcardíaca

responsabledela muertesúbitano ha sido diagnosticadani sospechadadurantela vida(Maron

y cols., 1980; Marony cols., 1996a). Sólo dos de nuestros9 casosde muerte súbitacardíaca

durantela actividadfisicahabíasido diagnosticadoen vida.

Laenfermedadcardiacamásfrecuentementeobservadaen la muertesúbitaen deportistases la

miocardiopatíahipertrófica(Maron y cols., 1980; Van Camp y cols., 1995; Maron y cols.,

1996a).En el presenteestudio,al igual que en el nortede Italia (Corrado y cols., 1990), la

entidadprincipal fue la miocardiopatiaarritmogénica,queen nuestrotrabajorepresentóel 25%

de las muertesduranteel ejercicio. El alto riesgo de muerte súbita en la miocardiopatía

arritmagénicavieneindicadoporel dato de que3 de los 4 quefallecieronporestapatologíalo

hicieron durantela prácticadeportiva.Otro 25% de las muertesen relación al ejercicio fue

debido a la enfermedad coronaria ateromatosa,que como en otros trabajos afectó

principalmentea personasmayoresde 30 años(Virmani y cols., 1982; Waller, 1985; Burke y

cols., 1991). Otrasenfermedadesque ocasionanmuertesúbita durantela actividad fisica son

las anomalíasdel origen de las arteriascoronariasy las anomalíasdel sistemade conducción

cardíaco,quetambiénestuvieronpresentesen lapresenteserie(Marony cols., 1980; Thieney

cols., 1983;Van Campy cols., 1995;Marony cols., 1996a).

5.13.2.-MUERTE SUIBITA DURANTE EL SUEÑO

En nuestro estudio sólo 14 (13%) de las muertes súbitas ocurrieron durante el sueño.

Considerandolas horas que una persona suele dormir el riesgo de muerte súbita parece

disminuido duranteel sueño.Esta observaciónse ve corroboradapor el ritmo circadiano
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observadoen lamuertesúbita, con un clarodescensodel porcentajede muertesen las horasde

la noche.Nuestroporcentajefue similar al de la seriedeKramery cols. (1989), pero algo más

bajo que el de las seriesde Garsony McNamara(1985), de Topazy Edwards(1885) y de

Droryycols. (1991).

En relacióna las causasde la muerte,resultósorprendentequeel 43% de los casosfueron de

origen inexplicado,mientrasque en el resto de las muertesesteporcentajefue del 9%. La

asociaciónmuerteduranteel sueñoy muertesúbitade origen inexplicadono ha sido descrito

en otrasseriescomo la nuestra,y por lo que respectaa estetrabajoya ha sido discutido en el

apartado5.12.-.

5.13.3.-MUERTESUBITAYESTRESEMOCIONAL

Ocasionalmentela muertesúbitapuedeserprecipitadaduranteo tras un episodiode estrés

psíquico(Lowny cols., 1980; Lecomtey cols., 1996).En las pocasseriesdemuertesúbitaen

niñosy jóvenesen las que seha analizadoesteproblema,seha visto unafrecuenciadel 6% del

total de las muertes(Topazy Edwards, 1985; Dror>’ y cols., 1991), similar a la de nuestro

estudioquefue del 4%.

Estacircunstanciageneralmenteocurre en pacientescon enfermedadcoronaria, y en menor

medidacon miocardiopatía(Meisel y cols., 1991; Lecomtey cols., 1996), aunqueen nuestra

seriesólo en 2 de los 5 casosseobservóuna cardiopatía.En otros 2 casosla muertesúbitafue

deorigeninexplicado,sin patologíaestructuralcardíaca,lo queesextremadamenteinusual.En

el trabajodeLecomtey cols. (1996)seestudiaron43 casosde muertesúbitacon un evento

estresanteprevio, y en 3 de ellos no se observóningunapatologíaorgánicaque explicarala

muerte. En uno, a la vista de los hallazgosdel electrocardiograma,se sugirió un espasmo

coronariocomola causade la muerte.
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51 4.- PREVENCIONDE LA MUERTE SUBITA

La incidenciade la muertesúbitae inesperadaen niños y jóvenesesmuy bajay ademásun alto

porcentajedenuestroscasosafectaa personasasintomáticasaparentementesanas,en las que

la muertesúbitaes la primeramanifestaciónde la enfermedad.Ello, unido a la grandiversidad

de causasde muerte y los distintos mecanísmosfisiopatológicosinvolucrados, explica la

imposibilidad de instaurarmedidasgeneralesde diagnóstico,prevencióna tratamiento,no

siendorealistani apropiadoaplicar pruebasde cribado a la poblacióngeneral (Buxton, 1998).

Porotro lado, estudiosconjóvenesdeportistasquehanfallecido de forma súbitahanmostrado

el valor limitado de las pruebas de cribado en la identificación de anormalidades

cardiovascularesprevias(Marony cols., 1996a).

La muertesúbitasolo puedeserprevenidaen un númeropequeñode casos,siendoesencial

identificar a las poblacionescon mayor riesgo de muerte súbita (Dror>’ y cols., 1991;

Liberthson,1996; Googwin, 1997).Unavez identificadaslos siguientespasosen la prevención

primariade la muertesúbitaserían:

• Comprenderlos mecanismosresponsablesde la muertesúbitaen cadapoblación.

• Desarrollarpruebasqueidentifiquenespecíficamentea las subpoblacionesde pacientescon

mayorriesgo.

• Aplicar tratamientosespecíficos,segurosy rentablespara cada uno de los mecanismos

involucradosen la muertesúbita(Buxton, 1998).

Las estudiosnecrópsicosposibilitan la identificaciónde aquellospacientescon enfermedades

conmayorriesgode muertesúbita(Driscolíy Edwards,1985;Neuspiely Kuller, 1985 ; Siboni

y Simonsen, 1986; Drory y cols., 1991). Segúnestos estudios,y también el nuestro, las

enfermedadescrónicasconocidasen vida quemásfrecuentementeseasociana la muertesúbita

en niños y adolescentesson la epilepsia, el asma y diversas cardiopatías(enfermedad
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ateromatosacoronaria,miocardiopatíasy cardiopatíascongénitas).Aunquelos mecanismosde

la muerte súbita en el asmay la epilepsiano son bien conocidos,sí que parecenecesario

reforzarel control médico de estasenfermedadesespecialmenteen los primerosañosde la

juventud (Siboníy Simonsen,1986;Kramery cols., 1989).

Otro grupode pacientesque mereceespecialinterésen la prevenciónprimaria de la muerte

súbita son aquelloscon antecedentesde síncope, especialmentecuando es desencadenado

duranteel ejercicio (Driscolí y Edwards, 1985; Drory y cols., 1991). Aunqueesun síntoma

queocurrefrecuentementeen niñosy adolescentes,seha recomendadoque aquellospacientes

con síncopeinexplicadorecurrenteo síncopeasociadoal ejercicio deberíanserremitidospara

un estudio cardiovasculardetallado, con el fin de identificar a personascon patología

potencialmenteletal(Driscolí y Edwards,1985; Liberthson,1996;Driscolí y cols., 1997).

A la vista de la existenciade varios casosde muerte súbita cardiacacon factoresde riesgo

coronarioconocidosy varios casosdebronconeumoníaen pacientesadictosa las drogasy al

alcohol, las medidasde prevenciónprimariade estaspatologíaspodríanser efectivasen la

disminuciónde la incidenciade muertesúbitaen los jóvenes(Anderson,1994; Albert y cols.,

1998).

Porotro lado, la identificaciónprecozde sintomatologíaprodrómicaen unospocospacientes

podríaposibilitar el diagnósticoy tratamientoadecuadosde la patología responsablede la

muertesúbita. Estamedidapodríaserefectivaen un númeroreducidode personas(Neuspiely

Kuller, 1985).Mención especialmereceel dolor precordialen los momentosinmediatosa la

muerte(Kramery cols., 1989;Drory y cols., 1991).

La restricciónde las actividadesdeportivascompetitivasen los pacientescon miocardiopatías,

y en nuestroestudioprincipalmenteen la miocardiopatíaarritmogénica,parecerecomendada

(Aguileray cols., en prensa).

En la mayoría de los casosla muerteocurre en un breveintervalo de tiempo, falleciendola

personaantesde llegar a un servicio de urgenciashospitalario.La reducciónentreel tiempo
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transcurridoentreel paro cardio-respiratorioy el inicio de la reanimacióncardiorrespiratoriaes

un determinantevital de supervivencia.La American Heart Association, junto con otras

organizaciones,ha abordadoesteproblemamedianteel desarrolladeprogramasparaenseñar

los métodosde RCP a los miembrosde la comunidad (principalmentea los familiares de

pacientesen riesgo)y medianteel apoyoal desarrollode un sistemade respuestamédicade

urgenciasrápido y con personalcualificado(Dracup,1998; Riegel, 199fl.

Otroaspectoque esnecesariomencionaren la prevenciónde la muertesúbitaes la importancia

de realizarautopsiasmédico-legalescompletasen los casosde muerte súbita en niños y

jóvenes,para identificar posibles enfermedadeshereditarias(miocardiopatías,síndromeQT

largo, etc)y asíprevenirlamuertesúbitaen hermanosy otrosfamiliares(Goodwin, 1997).

Lasavancesen biologíamoleculardemuestranquepacientesconciertasalteracionesgenéticas

tienenmayor riesgode muerte súbita.La miocardiopatíahipertrófica,el síndromeQT largo y

el síndromede Brugadason las patologíasque han sido mejor estudiadas(Brugada, 1998;

Cheny cols., 1998).Porello, seríaaconsejablequedentrodel protocolode autopsiade muerte

súbitaenjóvenesseañadieranlos estudiosgenéticosparadeterminadasenfermedades.



6.- CONCLUSIONES
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1. La incidenciade la muertesúbitaen niñosy jóvenesesmuy baja(tasaestandarizadacon la

poblacióneuropeade 2.1/100.000/año).El riesgo de muerte súbita es significativamente

superioren varonesqueen mujeres.La incidenciaesmásalta enjóvenesqueen niños. Solo

un pequeñoporcentajedel total de las muertesnaturales(4.5%)sonsúbitase inesperadas.

2. La muertesúbitaen niños y jóveneses debidaa una gran diversidadde causas,sin que

ningunaalcanceun claro predominioestadístico.La enfermedadateromatosacoronaria,la

patologíadel miocardio y las anomalíasdel sistemade conducción son la principales

patologíasen la muertesúbitacardíaca,la cual constituyeel grupo másfrecuente(43%).

Las hemorragiasintracraneales,la epilepsia,el asmay labronconeumoníasonlas principales

causasdemuertesúbitaextracardíaca(38%).El 19%fueronsúbitasinexplicadas.

3. Lascausasdemuertedifieren en relaciónal sexoy la edad.En los varonesy en los jóvenes

de 30 a 35 añosel grupo de muertesúbitacardíacaesel más frecuente,mientrasque en

mujeresy en los niños de 1 a 14 añoslo son las muertesde origenextracardíaco.En los

niños lapatologíainfecciosay las malformacionescongénítassonlas principalespatologías.

En las personasde 15 a 29 añoslo son las miocardiopatías,la epilepsia,el asmay las

anomalíasdel sistemade conduccióncardíaco.A partir de los 30 añospredominala

enfermedadateromatosacoronaria.

4. Aunque con menor frecuenciaque en la infancia, la muerte súbita inexplicadatambién

acurreen niños y adolescentes,y más raramenteen jóvenes.Con el fin de estimularla

investigacióncientífica seha propuestola creaciónde una categoríadiagnósticacon este

síndrome.La asociaciónentremuerteduranteel sueñoy la muertesúbita inexplicadadebe

serdestacada.

5. Sólo en un pequeñoporcentajees posible la prevenciónprimaria de la muerte súbita

mediantela identificación de subpoblacionesde riesgo, constituidas por personascon

determinadasenfermedadeso síntomas. Entre ellos destacanla epilepsia y el asma,

indicando que una especialatencióndebe dirigirse al control médico de estospacientes
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durantela juventud,y en menormedidadiversascardiopatías.A los pacientescon síncope

recurrentey en relación al ejercicio se les debe aconsejar un estudio cardiovascular

detallado.

6. En algunaspersonasse identifican factoresde riesgo de la enfermedadque causala muerte

súbita o hábitos tóxicosque en cierta medidainfluyen en el eventofatal. Especialinterés

tienenlos factoresde riesgocoronarioen los casosde muertesúbitacardíaca,y el abusode

alcohol y/o drogasilegales en las bronconeumonías.La instauración de medidas de

prevenciónprimariacontra estosfactoresde riesgo podríaserde interésparadisminuir la

incidenciade la muertesúbita.

7. En algunospacientesexistesintomatologíaprodrómica,destacandoel dolor torácicoen la

muertesúbitacardíacay los síndromesfebrilesen las muertessúbitasinfecciosas.Esposible

que en unospocosde ellos la muerte súbita podría ser prevenidacon un diagnósticoy

tratamientoprecozen un serviciode urgencias.

8. En la mayoría de los pacientesla muerte súbita se desarrollóen un intervalo de tiempo

inferior a los 15 minutosy sin dar tiempo a quela personallegaracon vida a un serviciode

urgenciashospitalario.Esto implica la importanciade las campañasde sensibilizacióny

educaciónsanitariade la poblaciónsobremedidasde resucitacióncardiopulmonar,asícomo

la necesidaddeambulanciasmóvilescon personalcualificado.

9. Duranteel ejercicio fisico existeun mayor riesgode muertesúbita cardíaca.La patología

principal esla miocardiopatiaarritmogénicay la enfermedadateromatosacoronaria.En los

pacientescon miocardiopatíaarritmogénicapareceindicadouna restricciónde la actividad

deportiva.

10. Esteestudiodemuestrala importanciade la realizaciónde unaautopsiacompletaen todos

los casosde muertesúbitaparaobtenerdatosfiablesrespectoa las causasrealesde muerte

enunapoblacióndeterminaday asíestimularestudiosepidemiológicosy preventivos.
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