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RESUMEN

A pesar de que la muerte stbita cardiaca es una de
las formas mas importantes de muerte en los paises
occidentales, este problema no ha recibido la atencion
que merece por parte de los patologos y de los médicos
de los sistemas publicos de salud. Se han desarrollado
nuevos métodos de prevencion de arritmias potencial-
mente mortales, y el diagnostico de certeza de las cau-
sas de muerte subita cardiaca es en este momento de
particular importancia. Los patdlogos son responsables
de determinar la causa exacta de la muerte subita pero
existen diferencias considerables en el modo en el que
se aborda esta cada vez mas compleja tarea. La
Asociacion Europea de Patologia Cardiovascular des-
arrollo unas guias que representan el estandar minimo
necesario en la practica habitual de la autopsia para la
valoracion de la muerte subita cardiaca, incluyendo no
solo un protocolo para el examen del corazén y el mues-
treo histopatolégico, sino también para la investigacion
toxicoldgica y molecular. Nuestras recomendaciones son
aplicables a centros médicos universitarios, a hospitales
regionales y locales y a todo tipo de Institutos de
Medicina Forense. La adopcion a lo largo de la Union
Europea de un método uniforme de investigacion
supondra la mejora de la practica habitual, permitira
realizar comparaciones significativas entre distintas
comunidades y regiones y, lo que es mas importante
aun, favorecera que se monitoricen los patrones de las
enfermedades que causan una muerte subita.

Palabras clave: Autopsia. Guias. Protocolo. Muerte siubita
cardiaca.
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ABSTRACT

Although sudden cardiac death is one of the most
important mode of death in Western Countries,
pathologists and public health physicians have not given
this problem the attention it deserves. New methods of
preventing potentially fatal arrhythmias have been
developed, and the accurate diagnosis of the causes of
sudden cardiac death is now of particular importance.
Pathologists are responsible for determining the precise
cause of sudden death but there is considerable variation
in the way in which they approach this increasingly
complex task. The Association for European
Cardiovascular Pathology developed guidelines, which
represent the minimum standard that is required in the
routine autopsy practice for the adequate assessment of
sudden cardiac death, including not only a protocol for
heart examination and histological sampling, but also for
toxicology ~and  molecular investigation.  Our
recommendations apply to university medical centres,
regional and district hospitals and all types of forensic
medicine institutes. If a uniform method of investigation is
adopted throughout the European Union, this will lead to
improvements in standards of practice, allow meaningful
comparisons between different communities and regions
and, most importantly, permit future trends in the
patterns of disease causing sudden death to be
monitored.

Key words: Autopsy. Guidelines. Protocol. Sudden cardiac
death.
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INTRODUCCION:

La muerte subita cardiaca (MSC) es la principal causa de muerte en todas las comunidades
de los Estados Unidos vy de la Unidn Europea, pero su incidencia real es desconocida. Los métodos
internacionalmente aceptados de certificacién de la muerte no incluyen una categorfa especifica para
la MSC. Se estima que en Estados Unidos entre 250.000 y 400.000 adultos mueren sUbitamente
cada afio por patologfas de origen cardiovascular, con una incidencia global de | a 2/1.000 habitan-
tesyafio [13, 18, 29]. Un grupo de trabajo de la Sociedad Europea de Cardiologfa ha recogido tasas
de mortalidad de 36-128 fallecimientos por 100.000 habitantes y afio [3, 19], mas del 60% de los
cuales son resultado de enfermedad coronaria arteriosclerdtica. Entre la poblacion general de ado-
lescentes y adultos jévenes menores de 30 afos, el riego global de MSC es de 1/100.000 y un
amplio espectro de enfermedades puede explicar el evento final [9].

Las mayores dificultades en la interpretacion de los datos epidemioldgicos de muerte sibi-
ta son la falta de estandarizacion en la codificacién de los certificados de defuncidn y la variabilidad
en la definicién de muerte stbita. La muerte stbita se ha definido como “aquel evento fatal inespe-
rado, de origen natural, que ocurre en la hora siguiente al inicio de los sintomas en un individuo apa-
rentemente sano o con una enfermedad cuya gravedad no hace prever un final tan rapido” [14].
Este concepto describe fielmente muchas muertes presenciadas en la comunidad o en los servicios
de urgencias. Resulta menos preciso en la practica de la patologia donde las autopsias se realizan a
pacientes cuyas muertes ocurrieron sin testigos, durante el suefio o alglin tiempo antes de que se
hallara el cadaver. En estas Ultimas circunstancias, probablemente lo mas satisfactorio es asumir que
se trata de una muerte subita si se sabe que el fallecido gozaba de buena salud 24 horas antes de
que ocurriera la muerte [28]. Mas aln, a efectos practicos, una muerte puede considerarse como
subita si el paciente es resucitado tras una parada cardiaca, sobrevive con soporte vital un periodo
limitado de tiempo v finalmente fallece debido al dafio cerebral irreversible sufrido.
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Los patdlogos son los responsables de determinar la causa precisa de la muerte subita pero
existen diferencias considerables en la forma de enfocar esta tarea cada vez mas compleja. Una
amplia diversidad de libros, gufas profesionales y articulos han descrito cémo los patélogos deberi-
an investigar la muerte subita [I, 5, |1, 20, 23, 27]. Sin embargo, la homogeneidad entre centros
es minima, incluso dentro de un mismo pals. En este articulo, describimos el estandar minimo exi-
gible en la practica habitual de la autopsia para la adecuada evaluacién de la MSC en la poblacién
general, excluyendo el SMSL. Nuestras recomendaciones son aplicables a centros médicos univer-
sitarios, a hospitales regionales y locales y a todo tipo de Institutos de Medicina Forense. La adop-
cién a lo largo de la Unién Europea de un método uniforme de investigacién supondra la mejora de
la practica habitual, permitird realizar comparaciones significativas entre distintas comunidades y
regiones Y, lo que es mds importante aln, favorecerd que se monitoricen los patrones de las enfer-
medades que causan una muerte subita.

EL PAPEL DE LA AUTOPSIA EN LA MUERTE SUBITA:

Trata de establecer o considerar:

- Sila muerte es atribuible a una patologfa cardiaca u otra causa de muerte subita.

- La naturaleza de la enfermedad cardfaca, y si el mecanismo fue arritmico o mecanico.

- Sila patologia cardiaca causante de la muerte sibita puede ser hereditaria, requiriendo la
realizacién de un screening y consejo de los familiares en primer grado.

- La posibilidad de consumo de drogas tdxicas o ilegales asi como otras muertes no
naturales.

INFORMACION CLiNICA RELEVANTE PARA LA AUTOPSIA:

En la préctica, la cantidad de informaciéon que esté disponible antes de la autopsia es varia-
ble. Cualquier fuente potencial de informacién deberfa ser entrevistada (e]. familiares, médico
general, etc.), preferiblemente antes de llevar a cabo la autopsia. Lo ideal serfa recabar la siguien-
te informacién:

- Edad, sexo, profesién, estilo de vida/habitos (especialmente consumo de alcohol o tabaco),
patréon habitual de ejercicio o actividad fisica.

- Circunstancias de la muerte: fecha, intervalo de tiempo (instanténea o <| h), lugar de la
muerte (ej. domicilio, trabajo, hospital, actividad recreativa), circunstancias (en reposo,
durante el suefio, durante el ejercicio —atlético o no atlético—, bajo estrés emocional), pre-
sencia o no de testigos, cualquier circunstancia sospechosa (mondxido de carbono, violen-
cia, accidente de tréfico, etc.).

- Historia médica: estado general de salud, enfermedades previas de interés (especialmente
sincope, dolor precordial y palpitaciones, particularmente durante el ejercicio, infarto de
miocardio, hipertensidn, trastornos respiratorios e infecciones recientes, epilepsia,
asma, etc.), intervenciones quirdrgicas previas, registros ECG y RX de tdrax anteriores,
resultados de exdmenes cardiovasculares, andlisis de laboratorio (especialmente prue-
bas lipidicas).

- Consumo de medicacién prescrita y no prescrita.

- Historia cardiaca familiar: patologfa isquémica del corazén y muerte sibita prematura, arrit-
mias, enfermedades cardiacas congénitas.

- Registro ECG durante la reanimacién, enzimas séricas y niveles de troponinas.
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PROCEDIMIENTO DE AUTOPSIA:

Todas las autopsias en los casos de muerte suUbita deben seguir un examen secuencial
estructurado. Especificamente, el examen debe dirigirse hacia las causas principales de muerte sibi-
ta cardfaca o extra-cardiaca. Los principios y normas relacionadas con el procedimiento de autopsia
deben ajustarse a las Recomendaciones para la Armonizacién de las Autopsias Médico-Legales emi-
tidas por el Comité de Ministros del Consejo de Europa [5].

Tabla 1. Causas de MSC

Sustratos cardiovasculares

Mecénicos Otros
Hemorragia intrapericérdica y taponamiento cardiaco Displasia fibromuscular
Rotura de aorta ascendente (hipertensién, Marfan, vélvula Enfermedad de los pequefios vasos intramiocardicos
adrtica biclspide, coartacién, otras) Rechazo del injerto cardiaco, agudo o crénico
Rotura de la pared libre sobre infarto de miocardio Procedimientos invasivos o quirlrgicos previos
Embolismo pulmonar By-pass de arterias coronarias (safena, mamaria y radial, etc)
Insuficiencia mitral aguda con edema pulmonar Angicplastia coronaria con balén percutaneo, stents
Rotura de mulsculo papilar tras infarto de miocardio Miocardio
Rotura de cuerda tendinesa (valvula mitral “caida”) Miccardiopatia hipertrofica
Obstruccion intracavitaria (ej trombo, neoplasia) Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho
Disfuncion brusca de protesis  valvular (e laceracion, Miocardiopatia dilatada
dehiscencia, obstruccién trombética, escape valvular) Miocardiopatia inflamatoria (miocarditis)
Ausencia parcial congénita del pericardio con estrangulacién Miocardiopatias secundarias (por depésite, infiltrativa,
sarcoidosis, etc)
Arritmicos Enfermedad hipertensiva
Arterias coronarias (= cicatriz post-infarto de miocardio) Hipertrofia idiopatica del ventriculo izquierdo
Anomalias congénitas Miocardiopatias no clasificadas (miocardio no compactado,
Origen en la aorta fibroelastosis)
Senc anémalo (ACD desde el seno izquierdo, ACI desde Vélvulas
el seno derecho) Estenosis de la vélvula adrtica
ACx desde el seno derecho o desde la ACD Degeneracién mixoide de la véalvula mitral con prolapse
Salida alta desde |a porcién tubular Sistema de conduccién
Plicatura del ostium Patologia sinoauricular
Origen en |a arteria pulmonar Blogueo AV (enfermedad de Lev-Lenegre, tumor quistico
Curso: curso intramiocardico (puente intramiocérdico) del nodo AV)
Adquiridas Pre-excitacion ventricular (sindrome de WPW, sindrome de
Arteriosclerosis Lown Ganaong Levine)
Complicada (trombosis, hemorragia) Enfermedad cardiaca congénita (operada o no operada) con o
No complicada sin sindrome de Eisenmenger
Embolismo Corazén normal (“sine materia” o MSC inexplicada o
Arteritis sindrome de MS arritmica)
Diseccion Sindromes de QT largo y QT corto

Sindrome de Brugada
Taquicardia ventricular polimaérfica catecolaminérgica
Fibrilacion ventricular idiopatica

AV auriculoventricular; ACI arteria coronaria izquierda; ACx arteria circunfleja; ACD arteria coronaria derecha

Examen externo del cadaver.

* Establecer talla y peso (para correlacionarlos con el peso y el espesor de las paredes del
corazdn [16, 21, 22]). (%)

* Inspeccionar la presencia de vias venosas recientes, intubacion, parches de ECG, quema-
duras eléctricas y por desfibrilador, drenajes vy lesiones traumaticas.

e Reuvisar la existencia de desfibrilador automatico implantable (DAI)/ marcapasos; si estan
presentes in situ, atender a las Observaciones de Seguridad de 2002 de la Agencia para los
Instrumentos Médicos (MDA) para una extraccion segura.

[*] Nota de los traductores: Se deberia establecer también el perimetro abdominal como medida para valorar la obesidad visceral.
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Autopsia completa con valoracion secuencial de las causas de muerte subita.
Exclusion de causas no cardiacas de muerte subita

Toda muerte natural repentina puede ser considerada de origen cardiaco una vez excluidas

las causas no cardiovasculares. Por tanto, una autopsia completa con aproximacion secuencial siem-
pre deberfa dirigirse a excluir causas extra-cardiacas de muerte sUbita comunes o excepcionales,
especialmente:

Cerebral (g]. hemorragia subaracnoidea o intraparenquimatosa, etc.)

Respiratoria (ej. asma, anafilaxia, etc.)

Shock hipovolémico agudo (ej. rotura de aneurisma de aorta, ulcus péptico, etc.)
Shock séptico (Sindrome de Waterhouse-Friederichsen).

Busqueda de causas cardiacas de muerte subita

Muchas enfermedades cardiovasculares pueden causar MSC, bien a través de un mecanis-

mo eléctrico (MSC eléctrica) o bien comprometiendo la funcién mecanica del corazén (MSC mecé-
nica). Estos trastornos pueden afectar a las arterias coronarias, al miocardio, a las vélvulas cardfacas,
al sistema de conduccidn, a la porcién intra-pericardica de la aorta o a la arteria pulmonar, la integri-
dad de los cuales es fundamental para la adecuada funcién del corazén (Tabla |).

Examen macroscdpico estandar del corazén

. Inspeccionar el pericardio, abrirlo y explorar la cavidad pericardica.

2.

Inspeccionar la anatomia de las grandes arterias antes de seccionarlas 3 cm por encima de
las valvulas adrtica y pulmonar.

. Examinar y seccionar las venas pulmonares. Cortar la vena cava superior 2 ¢cm sobre el

punto donde ésta se une a la cresta de la orejuela derecha (para preservar el nodo sinu-
sal). Seccionar la vena cava inferior cerca del diafragma.

. Abrir la aurfcula derecha desde la vena cava inferior hasta el d4pex de la orejuela. Abrir la

aurfcula izquierda entre las venas pulmonares y desde ahf hacia la orejuela auricular.
Examinar las cavidades auriculares, el tabique interauricular y determinar si el foramen oval
esta integro. Valorar las valvulas mitral y tricispide (o las prétesis valvulares) desde arriba y
determinar la integridad de los mUsculos papilares vy las cuerdas tendinosas.

. Inspeccionar la aorta, la arteria pulmonar v las valvulas adrtica y pulmonar (o las prétesis

valvulares) desde arriba.

. Examinar las arterias coronarias:

(a) valorar tamafio, forma, posicién, nimero y permeabilidad de los ostium coronarios.

(b) evaluar tamano, curso y “dominancia” de las arterias epicardicas principales.

(c) realizar multiples cortes transversales a intervalos de 3 mm a lo largo del curso de las
principales arterias epicardicas y sus ramas como la diagonal o la marginal, y determi-
nar la permeabilidad.

(d) las arterias coronarias severamente calcificadas habitualmente se abren de forma ade-
cuada con tijeras afiladas. Si esto no es posible, deberfan ser disecadas intactas, des-
calcificadas y abiertas transversalmente.

(e) los segmentos coronarios que contienen un stent metalico deberfan derivarse inte-
gros a laboratorios con medios para fijacion en resina y posterior procesado Y tallado.

(f) las arterias coronarias con bypass (venas safenas, arterias mamarias internas, arterias
radiales, etc.) deberfan ser examinadas atentamente mediante cortes transversales.
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Las anastomosis proximal y distal requieren un examen particularmente cuidadoso.
Las grapas o suturas junto al vaso facilitan su identificacion, sobre todo cuando se trata
de injertos de la mamaria interna.

7. Practicar un corte transverso completo (eje corto) del corazdn a nivel de mesocardio,
seguido de cortes paralelos de los ventriculos a intervalos de | cm hacia el 4pex y evaluar
detenidamente la morfologia de las paredes y cavidades en dichos cortes.

8. Una vez exangle, registrar las siguientes medidas:

(a) Peso total del corazdn: valorar el peso del corazédn frente a tablas de pesos norma-
les seglin edad, sexo y peso corporal [16, 21, 22].

(b) Espesor de la pared: examinar el endocardio, medir el grosor de la regién media de
la pared libre del ventriculo izquierdo, del ventriculo derecho y del tabique (excluyen-
do las trabéculas) comparando con tablas de espesor normal seglin edad, sexo y peso
corporal [16, 21, 22].

(c) Dimensiones del corazédn: el eje transversal se calcula adecuadamente como la dis-
tancia desde el margen obtuso al agudo en el surco auriculoventricular posterior. El
eje longitudinal se obtiene midiendo la distancia entre la crux cordis y el dpex del cora-
zdn por la cara posterior.

9. Disecar la mitad basal del corazdn siguiendo la corriente sanguinea y realizar un examen
completo del tabique interauricular e interventricular, las vélvulas auriculoventriculares,
tractos de entrada y de salida de los ventriculos, vy las valvulas semilunares. En el caso de
existir un cuadro de pre-excitacion ventricular documentado en un registro ECG, los ani-
llos auriculoventriculares deben mantenerse intactos.

Examen histoldgico estdndar del corazon

Miocardio: tomar bloques etiquetados de un corte transversal de los ventriculos que resul-
te representativo, incluyendo la pared libre del ventriculo izquierdo (regidn anterior, lateral y poste-
rior), el tabique interventricular (regién anterior y posterior) y la pared libre del ventriculo derecho
(regién anterior, lateral y posterior), junto con una muestra del tracto de salida del ventriculo dere-
cho vy de cada una de las auriculas. Ademas, debe muestrearse toda aquella area con anomalias
macroscopicas significativas. Hematoxilina y Eosina (HE) vy las tinciones de tejido conectivo (Van
Gieson, tricréomico y Sirius red) son las técnicas estandarizadas. Otras tinciones especiales asf como
los estudios de Inmunohistoquimica deben desarrollarse cuando sea necesario.

Arterias coronarias: en el caso de enfermedad de las arterias coronarias, deben incluirse
para histologfa las lesiones focales mas severas en bloques identificados y tefiidos como se ha des-
crito anteriormente.

Otras muestras cardiacas (como tejido valvular, pericardio y aorta) se procesan de forma
similar. Si la historia clinica o el registro ECG sugieren anomalias de la conduccidn, se debe aplicar la
técnica de investigacion del sistema de conduccidn mediante cortes seriados.

Microscopia electrénica

Si se sospechan miocardiopatias poco frecuentes (mitocondrial, por depdsito, infiltrativa,
etc.) debe fijarse en glutaraldehido al 2.5% una pequefa muestra de miocardio (1 mm) para examen
ultraestructural.

Remision de corazones a centros especializados
El procedimiento éptimo es conservar el corazén completo y remitirlo a centros especia-
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lizados. El patdlogo que lo recibe debe completar los pasos |-5 del examen macroscédpico estandar del
corazén, hacer una seccidn transversa apical del drgano y extraer la sangre. Los tejidos, la sangre y otros
fluidos para toxicologia y patologia molecular deben tomarse antes de fijar el corazén en formalina al
0% (ver “patologia molecular” a continuacién). Si no es posible conservar el corazédn, resulta funda-
mental realizar un registro fotografico amplio, indicando de donde se toman las muestras.

Otros tejidos para examen histoldgico
De rutina deben recogerse muestras del resto de drganos principales y tefiirse con HE y
una tincién de tejido conectivo.

Otros exdmenes de laboratorio

En algunas etapas posteriores pueden solicitarse estudios moleculares y toxicoldgicos. Para
este propdsito, el almacenamiento adecuado de los fluidos/tejidos recogidos en la autopsia de la
MSC es fundamental. Si se necesitan estas pruebas complementarias y no se dispone de medios in situ,
el material almacenado puede enviarse a laboratorios especializados de nivel regional o nacional.

Toxicologia

En la investigacién de muertes extrahospitalarias, la cuestion que casi siempre se plantea es
si estan implicadas sustancias téxicas. Atendiendo a las circunstancias que rodean a la muerte vy a los
datos toxicoldgicos, la etiologia de la muerte puede ser natural, accidental o criminal. Incluso cuan-
do el corazdn presenta alteraciones, tanto en el examen macro como en el microscopico, y la
muerte ha ocurrido de forma subita, alin puede persistir la duda de si una sustancia ha sido el des-
encadenante de la muerte, actuando como un factor adicional al sustrato anatémico. De forma par-
ticular, en el atleta y en el joven, el dopaje vy las drogas recreativas pueden precipitar una MSC. Méas
aun, la MSC puede deberse a medicamentos con efectos cardiotdxicos, como los neurolépticos, o
a farmacos cardiacos. Una adecuada seleccién, recogida y remisién de las muestras para analisis toxi-
coldgicos es obligada para obtener resultados analiticos precisos y cientificamente Utiles. Las clases y
las cantidades minimas de tejidos y fluidos necesarios para la evaluacién toxicoldgica vienen deter-
minadas por los analitos que deben ser identificados y cuantificados. Para la investigacion de la muer-
te subita, el Protocolo de la Sociedad de Toxicdlogos Forenses y la Academia Americana de Ciencias
Forenses aconseja las siguientes cantidades [24]: 25 ml de sangre cardiaca, |0 ml de sangre perifé-
rica tomada de las venas femorales, 30-50 ml de orina, 20-30 ml de bilis (si no hay orina disponi-
ble). Todas las muestras se conservan a 4 °C. Debe cortarse un mechédn de cabello (100-200 mg)
de la regién posterior de la cabeza (o de vello pubico cuando no sea posible tomar pelo de la cabe-
za). Los andlisis toxicoldgicos deben ser cuantitativos.

Patologia molecular

Los estudios moleculares de MSC incluyen la deteccidn de genoma viral en las miocardio-
patfas inflamatorias y el andlisis de mutaciones genéticas en enfermedades cardiacas estructurales y
no estructurales determinadas genéticamente [ 1, 7, 8, 26]. Para este propdsito, |0 ml de sangre con
EDTAy 5 g de tejido cardiaco y esplénico son congelados y conservados a -80 °C o, como alter-
nativa, guardados en RNA later a 4 °C hasta un periodo de 2 semanas.

Formulacién de un diagndstico y resumen clinico-patoldgico
El informe debe concluir con un resumen clinico-patoldgico claro (epicrisis). Siempre que
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sea posible, éste incluird los hallazgos patoldgicos del historial clinico, las circunstancias de la muer-
te y toda investigacién llevada a cabo préxima al momento del fallecimiento. Como ya se ha sefa-
lado, el formulario de certificacién de la muerte presentara inevitables diferencias entre los paises de
la Unién Europea.

En la mayorfa de los casos de MSC, puede identificarse una causa patoldgica evidente, aun-
que con grados variables de certeza. Cuando sea posible, debera indicarse la causa més probable-
mente implicada, indicando expresamente la necesidad de realizar un screening clinico y un analisis
genético a la familia [4, 27].

Es importante aceptar que existen distintos grados de certeza a la hora de definir la relaciéon
causa-efecto entre el sustrato cardiovascular y el evento de muerte sibita. La Tabla 2 recoge los sustra-
tos de MSC més comunes, dlasificindolos como ciertos, altamente probables o inciertos. En las catego-
rfas de probable y especialmente en las de incierto, debe considerarse cada caso individualmente. La his-
toria dlinica y las circunstancias de la muerte pueden ayudar a alcanzar una conclusién.

Tabla 2. Certeza diagnostica en la autopsia de MSC

Cierto Altamente probable Incierto

Anomalias menores de las arterias coronarias
desde |a aorta (ACD desde el seno izquierdo,
AC| desde el seno derecho sin curso inter-
arterial, salida alta desde la porcion tubular,
ACx desde el seno derecho o ACD, plicatura
del ostium coronario, displasia fibro-
muscular, enfermedad de peguenos vasos
intramurales)

Placa de arteriosclerosis estable con estenosis
luminar = 75% con o sin infarto de miocardio
cicatricial

Embaolisme pulmaonar masivo

Curso intramiccardico de una arteria coronaria

Hemopericardio debido a rotura adrtica o
cardiaca

Rotura de mdsculo papilar o cuerda
tendinosa de la vélvula mitral con
incompetencia mitral aguda y edema
pulmonar

Oclusién coronaria aguda debido a
trombosis, diseccién o embaolismo

Origen anémalo de las arterias coronarias
desde la arteria pulmonar

MNeoplasia/Trombo obstruyendo el orificio
valvular

Obstruccion trombdlica de la protesis
valvular

Laceracién/deniscencia/escape valvular de
protesis valvular con insuficiencia
valvular aguda

Miocarditis aguda masiva

Origen anémalo de la ACI desde el seno
derecho y curso inter-arterial

Miocardiopatias (hipertréfica, arritmogénica
del ventriculo derecho, dilatada, otras)

Degeneracién mixoide de la valvula mitral con
pralapso, con dilatacion auricular o
hipertrofia de ventriculo izquierdo y cuerdas
[ntegras

Estenosis aértica con hipertrofia de ventriculo
izquierdo

Pre-excitacién ventricular documentada con
ECG (sindrome de WPW, sindrome de Lown
Ganang Levine)

Blogueo sinoauricular o AV documentado con
ECG

Enfermedades cardiacas congénitas, operadas

(puente intramiocardico)

Miccarditis focal, enfermedad cardiaca
hiperlensiva, hipertrofia idiopatica del
ventricula izquierdo

Degeneracién mixoide de la valvula mitral sin
prolapso, sin dilatacién auricular o hipertrofia
de ventricule izquierdo y cuerdas integras

Calcificacion distréfica del septum
membranose (= anillo mitral/ valvula acrtica)

Lipoma del septum auricular

Tumor quistico del nodo AV sin evidencia ECG
de blogueo AV, anomalia del sistema de
conduccion sin documentacion ECG

Enfermedades cardiacas congénitas, no
operadas con o sin sindrome de Eisenmenger

AV auriculoventricular; ECG electrocardiograma; ACI arteria coronaria izquierda; ACx arteria circunfleja; ACD arteria coronaria derecha

Finalmente, sefalar que hay enfermedades miocardicas en las que el limite entre los cam-
bios fisiolégicos y patoldgicos estd mal definido. Algunas de estas zonas grises de diagndstico se des-
criben en la Tabla 3 [2, 6, 15, 25]. En la préctica diaria, los patélogos deberfan hacer una descrip-
cién macro y microscopica detallada de sus hallazgos sin suponer una relacién de causalidad y, en
situaciones de duda real, como si los cambios observados son fisiolégicos o patoldgicos, debe bus-
carse una opinién experta (ver “Remisién de corazones a centros especializados” anteriormente).
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Guias para la prictica de la autopsia en casos de muerte sibita cardiaca.

Tabla 3. Zona gris entre los cambios fisiol6gicos y patolégicos en la enfermedad miocardica

Cambio Fisiclégico Cambic Patolégico Comentarios
Infiltracién grasa de la pared del Miccardiopatia arritmogénica del La infiltracién grasa masiva del ventriculo derecho sin evidencia de
ventriculo derecho ventriculo derecho reemplazo fibroso ni degeneracion de miocitos no debe

considerarse “per se” un sustrato de MSC, especialmente en
obesos y ancianos [2, 25].

Hipertrofia del ventriculo izquierdo Miccardiopatia hipertrofica Una cavidad ventricular izquierda aumentada de tamano con
inducida por el ejercicio fisico engrosamiento de la pared de hasta 13-14 mm esta presente en
(corazon de atleta) mas de un tercio de los atletas de alta competicidn. La histologia

detallada es esencial [15].

Desorganizacion miocardica focal sin Miccardiopatia hipertrafica sin Los cambios macroscopicos no siempre estan presentes en la

hipertrofia hipertrofia miocardiopatia hipertréfica. Al microscopio, la cantidad de fibras

desorganizadas debe superar el 5-10% para ser diagndstico. La
desorganizacion miocardica aislada limitada a las uniones
anteroseptal y posteroseptal se considera normal. Para un
diagnéstico de certeza deben buscarse hallazgos adicionales, tales
como fibrosis intersticial y/o de reemplazo y anomalias de los
pequenos vasos intramiocardicos [15].

Focos inflamatorios dispersos con o sin Miccarditis borderline/focal En ausencia de necrosis miocitica, pequencs focos de células
pequefios focos de fibrosis inflamatorias (incluso después de la inmunochistoquimica) no son
evidencia suficiente de miocarditis. Los pequenos focos dispersos
de fibrosis también son insignificantes. Ambos hallazgos pueden
requerir el estudio de muestras adicionales. La infeccion viral
puede excluirse con técnicas moleculares (5]

Las muertes que no lleguen a explicarse después de una cuidadosa investigacién macros-
cdpica, microscopica y de laboratorio, deben clasificarse como Sindrome de Muerte Subita Arritmica
[4, 10, 12]. Nosotros tenemos la fuerte sospecha de que el nimero de muertes inexplicadas ha
estado subestimado en el pasado. Hay evidencias crecientes de que la MSC en estos casos se debe
a anomalfas congénitas de los canales idnicos, como los Sindromes de QT largo y QT corto,
Sindrome de Brugada y la Taquicardia Ventricular Polimérfica Catecolaminérgica, que cursan con
alteraciones bien conocidas del ECG basal o de esfuerzo. En estos supuestos, la disponibilidad de
registros ECG puede ser crucial para el diagnéstico y los estudios moleculares resultan esenciales.
Los familiares de primer grado deberfan someterse a un screening clinico y, cuando esté indicado, a
un analisis genético posterior.

CONCLUSIONES:

A pesar de que la MSC es una de las formas mas importantes de muerte en la Unién
Europea, los patdlogos y los médicos del sistema publico de salud no le han prestado la atencién
que este problema merece. La fibrilacién ventricular es la pesadilla de la poblacién de los paises occi-
dentales. Se han desarrollado nuevos métodos de prevenciéon de arritmias potencialmente morta-
les y el diagndstico de certeza de las causas de MSC es actualmente de particular importancia. La
gufa que hemos elaborado representa los minimos estandares practicos que deberfan adoptarse a
lo largo de la Unidn Europea vy otros lugares. Informacién alin mas detallada sobre la investigacion
de la MSC vy el diagnéstico de entidades especfficas estara disponible en la pagina web de la
Asociacion Europea de Patologia Cardiovascular (http://anpat.unipd.it/aecvp/). O
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