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AEA: Anabolizantes esteroides androgénicos

AECVP: Association for European Cardiovascular Pathology
BrS: Sindrome de Brugada

CEN: Corazon estructuralmente normal

CMD: Certificado médico de defuncion

CNMF: Cuerpo Nacional de Médicos Forenses

ECA: Enfermedad coronaria aterosclerética

DAT: Diseccion de la aorta toracica

JAMA: Journal of the American Medical Association
IAP: International Academy of Pathology

IMC: ndice de masa corporal

IMLCF: Instituto de Medicina Legal y Ciencias Forenses
INTCEF: Instituto Nacional de Toxicologia y Ciencias Forenses
LQTS: Sindrome de QT largo

MCA: Miocardiopatia arritmogénica

MCD: Miocardiopatia dilatada

MCH: Miocardiopatia hipertrofica

MCP: Miocardiopatia

MS: Muerte stubita

MSAD: Muerte subita asociada al deporte

MSCYV: Muerte subita cardiovascular

MSNCYV: Muerte subita no cardiovascular

MSIEP: Muerte subita inesperada en epilepsia

PF: Patologia forense

PVM: Prolapso de la valvula mitral

RAMSE: Real Academia de Medicina y Cirugia de Sevilla
SEAP: Sociedad Espafola de Anatomia Patologica

SEC: Sociedad Espanola de Citologia

SEPAF: Sociedad Espanola de Patologia Forense

SADS: Sudden arrhythmic death syndrome

SCA: Sindrome coronario agudo

SQTS: Sindrome del QT corto
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SM: Sindrome de Marfan

SMSA: Sindrome de muerte stubita arritmica

SED: Sindrome de Ehlers-Danlos

SLD: Sindrome de Loeys-Dietz

SUDEP: Sudden unexpected death in epilepsy

SVB: Soporte vital basico

TEP: Tromboembolismo pulmonar

THC: Tetrahidrocannabinol

TVPC: Taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica
UAB: Universidad Auténoma de Barcelona

UNODC: Oficina de las Naciones Unidas contra la Droga vy el
Delito

VAB: Valvula aortica bictspide

VUS: Variant of uncertain significance
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Cuadro “Anatomia del Corazén”. Enrique Simonet (1890). Museo de Mélaga.
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REAL ACADEMIA DE MEDICINA
Y CIRUGIA DE SEVILLA

DISCURSO DE RECEPCION

Dr. D. Joaquin Lucena Romero

Académico de Numero Electo






Excelentisimo Sefior Presidente de la RAMSE,
Ilustrisimos Sefiores Académicos de Numero, Sefiores
Académicos Correspondientes, Querida Familia,
Queridos compaiferos y amigos,

Sefioras y Seiiores,

o hay palabras para expresar la felicidad que siento en este dia
de mi ingreso como Académico Numerario Electo en la Real
Academia de Medicina y Cirugia de Sevilla que, con 330 anos de
historia, es la mas antigua de Europa vy, por tanto, del mundo en
medicina y tercera de las generales en el saber tras la Academie

Francaise (1635) y la Royal Society of London (1662).

Segtn lo expuesto en el discurso de ingreso por el Dr. Jorge
Dominguez-Rodinio Sanchez-Laulhé “Sobre las recepciones de
Académicos Numerarios”, desde 1853, fecha en la que se empe-
zaron a leer formalmente los discursos de recepcion de los Acadé-
micos de Numero, si las cuentas no me fallan, este discurso de hoy
supone el nimero ciento ochenta y dos '.

En primer lugar, quiero agradecer a los Ilustrisimos Sres. Acadé-
micos Dres. D. Carlos Infantes Alcon, D. Ignacio Goémez de Terreros
y D. Juan Sabaté¢ Diaz, que hayan tenido la deferencia de presentar y
avalar mi candidatura para la plaza de Académico Numerario de la
Especialidad de Medicina Legal y Forense, adscrita a la Seccion Se-
gunda de Medicina Social. Y al resto de los Ilmos. Sres. Académicos
Numerarios por haber apoyado mi eleccion con su voto unanime.

Las normas de esta institucion dictan que sea el impulsor de la
candidatura del nuevo Académico el que se encargue de pronun-
ciar el discurso de contestaciéon en nombre de la Academia. Y ese
papel le correspondia por derecho propio al Dr. Gémez de Terre-
ros. No obstante, Ignacio, con la generosidad que le caracteriza, ha
cedido el testigo al Académico Numerario de la Plaza de Anatomia
Patologica, el Prof. Ricardo Gonzalez Campora. Muchas gracias,
Ignacio, por tu amistad de tantos anos.

Conoci al Prof. Gonzalez Campora a través del Prof. Aurelio
Ariza, un ilustre Sevillano nacido en La Puebla de los Infantes, que
se formo en la Facultad de Medicina de la Universidad de Sevi-
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lla y fue residente de anatomia patologica en los hospitales Saint
Raphael y Yale-New Haven en Connecticut (USA). Mas adelante,
se incorpor6 a la UAB donde fue, hasta su reciente jubilacion, Ca-
tedratico de Anatomia Patologica y Jefe del Servicio de Anatomia
Patologica del Hospital Universitario Germans Trias 1 Pujol de Ba-
dalona. Es, ademas, Académico Correspondiente por Eleccion de
la Reial Academia de Medicina de Catalunya y Presidente de la
Comision Nacional de la Especialidad de Anatomia Patologica.

En su etapa de Presidente de la Sociedad Espafola de Ana-
tomia Patologica (SEAP-IAP) (2009-2013), y teniendo que salvar
las reticencias de una parte importante de los anatomopatélogos,
el Prof. Ariza se fij6 como una de sus metas el acercamiento entre
dos mundos historicamente alejados en Espana, la patologia clinica
y la patologia forense y gracias a esta iniciativa se pasd segin sus
palabras “de la ignorancia mutua a la alianza estratégica” *.

El acercamiento entre patélogos clinicos y patdlogos forenses,
que se realizé como “prueba piloto” en el congreso de la SEAP en
Sevilla (2009), tuvo un resultado magnifico y esa sinergia dio como
fruto la creacion ese mismo ano de la Sociedad Espanola de Pato-
logia Forense (SEPAF) de la que fui miembro fundador y primer
Presidente (2009-2017).

El Prof. Gonzalez Campora sucedi6é en la Presidencia de
la SEAP al Prof. Ariza y desarrollé6 un gran trabajo ampliando
y mejorando el contacto entre patdlogos clinicos y médicos fo-
renses. Gracias a su iniciativa, en 2009 se firmé un acuerdo de
colaboracion entre el IMLCF de Sevilla y el Area Hospitalaria
Virgen Macarena mediante el que se puso en marcha la rotacion
de los residentes de anatomia patolégica del HU Virgen Maca-
rena en el servicio de patologia forense del IMLCY de Sevilla,
que continta en la actualidad. El objetivo de esta rotacion es
mejorar el conocimiento de la patologia autopsica macroscopi-
ca, parte deficitaria en la formacién de los residentes de anato-
mia patolégica debido al descenso vertiginoso en el namero de
autopsias clinicas.

Juntos organizamos el VI congreso de la Association for Euro-
pean Cardiovascular Pathology (AECVP) en Cadiz en octubre de
2012 y unos meses mas tarde, en mayo de del 2013 también en Ca-
diz, el congreso conjunto de las Sociedades Espanolas de Anatomia
Patologica, Citologia y Patologia Forense.
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Gracias a la extraordinaria vision y el trabajo realizado por los
Profs. Ariza y Gonzalez Campora y a la alianza estratégica forjada
por ellos, se ha puesto en marcha una iniciativa pionera en Europa
que ha permitido la celebracién de 6 congresos conjuntos: Zara-
goza 2011, Cadiz 2013, Santander 2015, Valencia 2017, Granada
2019, Barcelona 2021 (virtual) y el proximo que tendra nuevamen-
te como sede Sevilla en la primera semana de mayo de 2023.

Por todo ello quiero expresar mi tributo de admiraciéon y un
profundo agradecimiento al Prof. Dr. Ricardo Gonzalez Campora
por el honor que me hace al haber aceptado pronunciar el discurso
de contestacion en nombre de esta Real Academia.

Ostentar el sillon que antes ocuparon dos maestros de la me-
dicina legal y forense, tanto en su aspecto doctrinal en la ensefianza
universitaria de la medicina legal como en el aspecto practico en el
ejercicio de la medicina forense, es un privilegio, pero también una
gran responsabilidad.

Me refiero en primer lugar al Prof. Jos¢ M* Dominguez Marti-
nez, nacido en Granada en 1910. Ingreso en el Cuerpo Nacional de
Médicos Forenses en 1936 y llegd a Sevilla en 1968 donde ocup6 la
catedra de medicina legal y la plaza de médico forense en el Juzgado
nimero 1 de la capital. Ingresé como Académico Numerario el 13
de marzo de 1976 con el discurso “Consideraciones en torno a al-
gunos problemas médico-legales que pueden plantear los ac-
cidentes de trdfico”, contestandole el Excmo. Sr. Prof. Dr. D. Juan
Jiménez-Castellanos y Calvo-Rubio. Fue Académico de Ntmero de
Medicina Legal hasta su fallecimiento en Sevilla en el afio 2000.

Un recuerdo especial para el Ilmo. Sr. Dr. Don Alfonso Gal-
nares Ysern, Académico Numerario que me precedi6 en la plaza
de medicina legal y forense y en la que trabajé con brillantez du-
rante 20 anos hasta su fallecimiento en Sevilla el dia 10 de octubre
de 2021 a la edad de 85 afnos. Por segunda vez me corresponde el
honor de glosar su figura como ya hice en el acto in memoriam que

se le dedico en esta Academia el 21 de abril de 2022.

El Dr. Galnares nace en Sevilla en 1936, tercero de los siete
hijos fruto del matrimonio del arquitecto D. José Galnares Sagasti-
zabal con la catalana D* Justina Ysern. Don José¢ Galnares Sagas-
tizabal fue el maximo representante de la arquitectura racionalista
sevillana y uno de los arquitectos sevillanos mas destacados del siglo
XX. Realiza el bachillerato en el colegio de los Jesuitas de Sevilla
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y los estudios de medicina en la Facultad de Medicina de Sevilla
de 1952 a 1959 obteniendo 12 sobresalientes y 3 matriculas de ho-
nor (Terapéutica Fisica, Dermatologia e Historia de la Medicina).
Esta matricula en historia de la medicina indicaba su pasion desde
temprana edad por la bibliofilia y la historia de la medicina ya que
fue miembro fundador de la Sociedad Espanola de Historia de la
Medicina y autor de varios libros sobre esta disciplina.

A los dos anos de terminar la licenciatura, en octubre de 1961,
defendi6 su tesis doctoral bajo la direccion del Prof. Diaz Rubio,
con el titulo “Estudio Experimental de la Influencia del Ri-
nion sobre las Proteinas del Plasma” que fue calificada de So-
bresaliente Cum Laude y recibi6 el premio extraordinario en 1963.

Ingresa por oposiciéon en el Cuerpo Nacional de Médicos Fo-
renses en 1970, II Promocién del Cuerpo. Su primer destino fue
Arcos de la Frontera y el siguiente Utrera donde ejerci6 durante 12
anos hasta que se trasladé a Sevilla, inicialmente en el Juzgado de
Instruccion n® 4 y posteriormente en la Agrupacion de Forensias de
los Juzgados de Instruccion n® 1 y 4 hasta su jubilaciéon en el ano
2002 tras 32 afos de ejercicio ininterrumpido. En reconocimiento
a su gran trabajo y excelente trayectoria profesional como médico
forense, el 24 de junio de 1998 le fue concedida por el Ministerio
de Justicia, a propuesta del Consejo General del Poder Judicial, la
Cruz Distinguida de San Raimundo de Penafort.

El Dr. Galnares fue un bibli6filo y gran investigador de la histo-
ria de la medicina. En 1997 escribi6 un libro sobre la vida de su abue-
lo paterno, el Dr. D. Francisco Galnares y Diez de la Lama, teniente
coronel de sanidad militar, director del hospital Victoria Eugenia de
la Cruz Roja de Sevilla y Académico de Nimero de la RAMSE en la
que ingreso en 1926 con un discurso que verso sobre “El alcoholis-
mo y sus consecuencias’y fue contestado por el Ilmo. Sr. D. An-
tonio de Seras. Era entonces Presidente de la Real Academia el Dr.
Mauricio Dominguez Adame, Catedratico de Anatomia Patologica
de la Facultad de Medicina de Sevilla y la Presidencia del acto de re-
cepcion fue ostentada por D. Carlos de Borbén, Infante de Espana y
Capitan General de la Region Militar; como muestra de afecto hacia
el nuevo académico, médico de la Familia Real Espafiola.

El libro tiene por titulo “Vocacion y ejemplo: el Ilmo. Sr.
D. Francisco Galnares y Diez de la Lama” y obtuvo el premio
del Excmo. Ateneo de Sevilla convocado por la RAMSE, lo que le
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permiti6 ingresar en esta institucion como Académico Correspon-
diente. Esta publicacién contiene una gran cantidad de documen-
tos y fotografias familiares de la época y supone una contribucion
extraordinaria a la historia de la medicina sevillana de la primera

mitad del siglo XX * (Figura n° 1).

Alfonso Galnares Ysern

VOCACION Y EJEMPLO:

El llme, Sa. I, Francisco Galnares y Diez de la Lama

Figura n” 1. Portada del libro “Vocacion y gemplo: el Ilmo. Si: D. Francisco
Galnares y Diez de la Lama™, Premio Ateneo de Sevilla 1997

El Dr. Galnares tomo6 posesion como Académico Numerario
de la RAMSE el 2 de junio de 2002 con el discurso “La investiga-
cion médico legal del error médico”, contestandole el Ilmo. Sr.
Dr. D. José Rojas Rodriguez * (Figura n° 2).

Tuve el placer y el honor de compartir sus ultimos afos de
ejercicio como médico forense (1998-2002) y posteriormente has-
ta el 2014 como miembro activo y pilar fundamental del Consejo
Editorial de la revista cientifica Cuadernos de Medicina Forense,
editada por la Asociacion Andaluza de Médicos Forenses y de la

que fui Editor-Jefe desde 2004 a 2013.

Mi ingreso en la Real Academia se lo debo sin ninguna duda al
Dr. Galnares ya que fue mi padrino como Académico Correspondien-
te en el ano 2014. Alfonso siempre tuvo conmigo una especial conside-
racion, que superaba con creces mis méritos personales y cientificos. El
Dr. Galnares fue el prototipo de médico humanista y renacentista. Su
ejemplo y magisterio permanecera por siempre en la memoria de los
que tuvimos la suerte de conocerle y compartir sus ensefianzas.
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REAL ACADEMIA DE MEDICINA DE SEVILLA

LAINVESTIGACION MEDICOLEGAL DEL ERROR MEDICT

Discerso 8¢ Revepeitn del Aradémios Electo
lima. $r. D [, Abonus Galeares Ysem

¥

Dascurso de Contestacita del Académics Numcrario
Time. Sr. Dx: I, Jusé Rejas Raodripucs.

Figura n’ 2. Portada del Discurso de Recepeion del Dr: Alfonso Galnares
“La vestigacion médico-legal del error médico™ (2 de junio de 2002).

También quiero dedicar unas palabras de agradecimiento a mis
profesores de la Facultad de Medicina de Cérdoba donde me licencié
en 1982 como alumno de la sexta promocion (1976-1982). Fueron
anos dificiles para una facultad de medicina masificada y recién crea-
da que no contaba ni con edificio propio ni con un hospital univer-
sitario para las practicas de los futuros médicos. En ese complicado
escenario todos los profesores dieron lo mejor de si para tratar de
compensar estas carencias. En aquella fecha no podia llegar a ima-
ginar, ni por lo mas remoto, que algin dia, concretamente 40 afos
después, tendria el alto honor de compartir con dos de mis profesores
el estrado de la Real Academia de Medicina mas antigua del mundo.
Me refiero al Prof. D. Pedro Sanchez Guijo y al Prof. D. Carlos Pera

Madrazo. Muchas gracias a ambos por su magisterio.

Procedo de una familia sencilla de Espejo, atalaya de la campifia
Cordobesa, el Uccubi de los iberos, Attubi en la época romana y Al-ca-
14 en la época arabe. Alli vivieron mis padres, Emilio y Lola, que trans-
mitieron a sus hijos los valores del trabajo, esfuerzo, sacrificio, hones-
tidad y de este término que ahora esta tan de moda, “resiliencia”, por
su capacidad para superar las adversidades que el destino les deparo.

Mi padre fue alumno de la Escuela Superior de Comercio de
Sevilla entre los afios 1942 y 1948, ano en que realiz6 la revalida
de Perito Mercantil y dos anos mas tarde la revalida que le otorgd



el titulo de Profesor Mercantil. En este punto quisiera agradecer a
la Sra. Almudena Iturri Franco, bibliotecaria responsable del fon-
do antiguo y archivo histérico de la Universidad de Sevilla, por su
amabilidad al facilitarme escaneado todo el expediente académico
de mi padre durante sus anos de estudiante en la Universidad de
Sevilla (Figura n® 3).

Las Escuelas de Comercio fueron creadas por un Real Decreto
de 11 de agosto de 1887 del Ministerio de Fomento para la ense-
nanza de la carrera de Perito Mercantil en Alicante, Bilbao, Coru-
na, Malaga, Sevilla, Valladolid y Zaragoza; y Escuelas de Comercio
Superiores para esta misma carrera y la de Profesores Mercantiles,
en Barcelona y Madrid. La Escuela de Sevilla pasaria a ser de estu-
dios superiores de comercio por Real Decreto de 22 de noviembre
de 1901 y tuvo su sede, después de muchas vicisitudes, en el n° 1 de
la Calle Madre de Dios (Figura n® 4). Este edificio fue compartido
durante algunos afos con despachos de departamentos de la Facul-
tad de Medicina entre los que se encontraba el del Decano, el Prof.
Juan Andreu Urra, Académico Numerario de esta docta institucion”.
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Figura n® 3. Instancia dingida al Sr: Director de la Escuela Profesional de Comercio de Sevilla
para ser admitido al examen de ingreso. Fechada en Espejo (Cordoba) a 23 de abril de 1942.
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Mi padre era un enamorado de la ciudad de Sevilla donde
residid en su época de estudiante universitario en la G/ San
Andrés n° 8, en pleno centro historico junto al Palacio de Due-
nas. Recuerdo en mi juventud oirle rememorar sus anos inol-
vidables en esta ciudad y numerosas anécdotas de su estancia
en la misma. No imaginaba que anos mas tarde sus dos hijos
varones desarrollarian la mayor parte de su vida profesional en
esta ciudad a la que tanto quiso y que 39 anos después de su
muerte, su hijo mayor ingresaria como Académico Numerario
en la Real Academia de Medicina mas antigua del mundo. Hoy
estara feliz contemplando este acto desde la atalaya privilegia-
da que da el cielo.

Figura n® 4. Edificio de la Escuela de Comercio en la C/ Madre de Dios n° 1, actualmente sede
del Centro de Iniciativas Culturales de la Unwersidad de Sevilla (CICUS)

Muri6é muy joven, el 22 de marzo de 1984 a la edad de 59
anos, en el postoperatorio inmediato de una cirugia de recambio
valvular aparentemente banal y sin complicaciones. Yo acababa
de regresar al domicilio familiar después de terminar el servicio
militar y no tenia trabajo, salvo esporadicas sustituciones de dias
sueltos o algun fin de semana cuando los médicos titulares de
Espejo se tomaban un permiso. Fueron momentos muy dificiles
para mi madre que se encontraba con una pensiéon exigua para
hacer frente a los gastos que suponian los estudios de mis dos her-
manos, Angel M* en medicina y M* Eulalia en magisterio. Pero
la fuerza y la resiliencia de mi madre la ayudaron a superar ese
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tragico periodo y mis dos hermanos pudieron acabar sus carreras
sin problemas.

Desgraciadamente, a los cuatro anos de la muerte de mi pa-
dre, en agosto de 1988, la vida nos depararia otra tragedia familiar
con el fallecimiento de mi hermana a los 22 afios en un accidente
de trafico. Mi hermano Angel M* fue uno de los primeros médicos
en incorporarse al servicio de emergencias 061 tras su creacion,
coincidiendo con la Exposicion Universal de Sevilla en 1992 y pos-
teriormente, en 1994, pasaria a ser la Empresa Publica de Emer-
gencias Sanitarias (EPES) de Andalucia. Desarroll6 su carrera pri-
mero en Cordoba y después en Sevilla hasta su reciente jubilacion.

Quiero en este momento hacer una menciéon a mis dos tesoros,
mis hijas Carlota y Eulalia (Laia) que, sin haberles influenciado en
lo mas minimo, al menos directamente, han seguido la senda de
sus padres en el mundo de la sanidad. Carlota estudi6 medicina
en Sevilla, con un ano de Erasmus en la Facultad de Medicina de
Freiburg (Alemania), y al finalizar opt6 por realizar la especialidad
de anatomia patologica en el prestigioso Instituto de Patologia de la
Universidad de Heidelberg donde ahora es adjunta senior y jefa de
la seccion de patologia cardiovascular. El afio 2019 defendio su tesis
doctoral bajo la direccion de la Prof. Esther Herpel con el titulo
“Qualitative comparison of fresh frozen and formalin fixed
paraffin-embedded tissue samples. Impact of fixation and
storage duration on the quality of DNA and RNA extracts™
que recibi6 la calificacion de sobresaliente cum laude.

Laia estudio el grado de enfermeria en la Universidad Inter-
nacional de Catalunya en Sant Cugat (Barcelona) y posteriormen-
te, una vez aprobado el examen del EIR en 2016, realizé la es-
pecialidad de Enfermeria Familiar y Comunitaria en la Mutua de
Terrassa donde contintia trabajando en la actualidad.

Para finalizar las referencias familiares quiero dedicar unas pa-
labras de reconocimiento y admiracion a la figura de mi tio, el coro-
nel médico, Dr. Antonio Lucena Palacios, eminente cirujano general,
especializado en cirugia digestiva y del tiroides, que el proximo mes
de mayo cumplird 91 afios gozando de una salud envidiable. El Dr.
Lucena ocup6 hasta su jubilacion el puesto de jefe del servicio de
cirugia del Hospital Militar Vigil de Quinones. En 1973 defendi6 su
tesis doctoral “Estudio anatomo-aplicativo de la region ingui-
nal” ® bajo la direccion del Prof. Juan Jiménez-Castellanos y Calvo-
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Rubio, Catedratico de Anatomia y Técnica Anatémica en la Facul-
tad de Medicina de Sevilla y Presidente de la RAMSE (1983-2001).

Agradecimiento a los médicos forenses y a todo el personal
auxiliar del servicio de patologia forense de Sevilla que con su in-
cansable y callado trabajo durante diecinueve afios han conseguido
colocar a este servicio como un referente de la patologia forense a
nivel nacional e internacional.

Agradecimiento a todas las personas, amigos y companeros
que me acompanan en este acto, sobre todo los que se han despla-
zado de otras provincias o de otros paises que con su presencia de-
muestran su amistad y consideracién hacia mi persona. Seria muy
largo y prolijo nombrarlos a todos por lo que con el permiso los
presentes voy a hacer referencia solamente a algunos de ellos.

En primer lugar, a la Prof. Cristina Basso, Catedratica de Pato-
logia Cardiovascular y actual Vicerrectora de Relaciones Interna-
cionales de la Universidad de Padua, fundada en 1222 por lo que el
ano pasado celebro6 su 800 aniversario. La Prof. Basso, junto con el
Prof. Gaetano Thiene, han sido mis maestros y guias en el estudio
de la patologia cardiovascular y la muerte stbita cardiaca de la que
son un referente a nivel mundial. Grazie mille Cristina, la tua pre-
senza a questo evento ¢ un grande onore.

Al Dr. Valentino Mantini que me acompafa con su esposa Mi-
chela y su hijo Raffaele, médico de familia en Roma. El Dr. Mantini
realizo su tesis doctoral en sociologia sobre los recursos para las per-
sonas ciegas. Durante muchos, hasta su jubilacion, fue el Director
de los Servicios Sanitarios y Sociales de la Region del Lazio (Italia).
En las altimas elecciones municipales en Italia (octubre 2021) fue
elegido por mayoria como Sindaco (alcalde) de su ciudad, Cisterna
di Latina. Grazie di cuore, Valentino, Michela e Raffaele per la
vostra amicizia.

A los miembros de la Asociacion Espanola Contra la Muerte
Subita José Duran #7 que se han desplazado desde Barcelona para
acompanarme en este dia tan importante para mi, especialmente a
sus fundadores, el Sr. Jos¢é Duran y a su esposa la Sra. Pilar Guara-
sa. Jos¢ Duran naci6 en Utrera y siendo nino emigr6 con su fami-
lia a Cataluna buscando un mejor futuro laboral. Ambos conocen
por experiencia propia el dolor de la pérdida de un hijo de forma
subita e inesperada mientras jugaba un partido de fatbol a los 14
anos en L"Hospitalet (Barcelona). El desconsuelo y la desesperacion
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por la pérdida de su hijo José la transformaron en energia positiva
creando la asociacion que lleva su nombre (http://contralamuerte-
subita.org/). A través de ella han ayudado a numerosas familias a
enfrentarse a este tragico evento, han difundido el conocimiento y la
investigacion sobre la muerte subita y han dotado de espacios cardio-
protegidos a remotos lugares de la geografia espafiola e Iberoameri-
cana mediante la donaciéon de desfibriladores externos automaticos.
Gracias Pilar y José por vuestro trabajo y vuestro ejemplo.

Para finalizar este prélogo, voy a citar textualmente un parrafo
extraido del discurso de ingreso del Dr. Alfonso Galnares: “El ser re-
cibido como Académico e ingresar en el Instituto de Espaiia,
situandome en lo que fundacionalmente fue concebido como
un senado cientifico nacional y que revuine, en reales palabras,
a los mejores, me hace sentir, si bien mas por la benevolencia
de los que me eligieron que por mis méritos propios, alzado
hasta la cumbre donde ya no es posible poder ascender, pu-
diendo decir: “NIHIL DESC, ya nada me queda™".
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1. JUSTIFICACION DEL TEMA ELEGIDO

Al realizar una autopsia minuciosa y bien documentada, el médico
forense obtiene una valiosa informacién que tiene interés médico-legal
pero también sanitario y social. De este modo cumple fielmente su

papel de “patiologo al servicio de la comunidad”.

Murphy GK. Cancer and the coroner. JAMA 1977;237:786-788 7.

ace muchos anos, al inicio de mi trabajo como médico forense

mientras realizaba una busqueda bibliografica sobre el tema
de la muerte sibita, me encontré con este articulo publicado en
la prestigiosa revista Journal of the American Medical Association
(JAMA) en la que se referia al papel del médico forense como pato-
logo al servicio de la comunidad. Las reflexiones que se hacian en
este documento coincidian en bastante medida con mi idea de que
el trabajo del médico forense iba mas alla de su rol como perito al
servicio de la administracion de justicia y que tenia una repercu-
sion extraordinaria en el ambito sanitario y social, sobre todo en
los casos de muertes naturales que se presentan de forma subita e
inesperada.

Mi impresion es que la figura del médico forense, sobre todo
la del patélogo forense, sigue siendo aun en nuestros dias, muy des-
conocida para la sociedad en general e incluso para bastantes pro-
fesionales de la medicina. Las series de television dedicadas a este
tema han creado una imagen distorsionada ya que retratan al mé-
dico forense como una especie de detective encargado de investigar
crimenes horrendos o muertes que ocurren en circunstancias muy
extranas. No obstante, la realidad dista mucho de esta figura televi-
siva ya que la mayor parte del trabajo del médico forense, al menos
en Sevilla, esta relacionado con la investigacion médico-legal de
la muerte natural, fundamentalmente la que se presenta de forma
subita e inesperada como mas adelante explicaré.

Por otro lado, y como menciona el Prof. Luis Concheiro en
su discurso de ingreso en la Real Academia de Medicina de Ga-
licia (2006), “la medicina forense, y mas concretamente, la
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patologia forense ha estado amenazada, desde siempre, del
desinterés de los médicos, el recelo de los juristas y, sobre
todo, por la incomprension de los gestores publicos, con in-
dependencia del poder del Estado al que pertenezcan”®. Esta
misma opinion es compartida en otras latitudes, ya que como men-
cionaban los conocidos patdlogos forenses americanos Vincent y
Dominick Di Maio: “Afier all, the dead do no vote” (Después de todo,

los muertos no votan).

Por ello quiero aprovechar la oportunidad que me ofrece la
tribuna de esta insigne y docta tricentenaria instituciéon para poder
explicar, aunque sea brevemente, mi experiencia profesional du-
rante treinta y siete anos, de los que los veinte Gltimos han estado
dedicados a dirigir un servicio publico de patologia forense que tie-
ne como mision la investigacién médico-legal de la muerte violenta
y/o sospechosa de criminalidad, pero en la que la muerte natural
ya supone casi el 60% de todas las autopsias.

Durante todos estos afios he sido testigo de los importantes cam-
bios que se han producido en la medicina forense en Espafia, desde
mis inicios como médico forense adscrito a un juzgado de instrucciéon
en L"Hospitalet (Barcelona) en 1986 hasta la creacion de los Institu-
tos de Medicina Legal y Ciencias Forenses (IMLCF) a partir del afio
2000 y la puesta en marcha del Servicio de Patologia Forense (SPF)
en Sevilla en 2003 partiendo de cero. En todo este tiempo he intenta-
do aplicar a mi trabajo esta filosofia que expresaba el Dr. Murphy de
“poner la patologia forense al servicio a la comunidad”.

Mis inicios como médico forense: La Etapa de Cataluiia

Me licencié en medicina en la Facultad de Cordoba en 1982
como alumno de la sexta promocién. Eran anos de facultades de
medicina masificadas y en la que las salidas profesionales eran mas
complicadas que en la actualidad. Sin antecedentes directos de mé-
dicos en mi familia, lo de ser médico forense no entraba en mis
planes porque mi vocacién desde muy pequeio era “ser médico
para curar enfermos”. No obstante, la situacion familiar deriva-
da del repentino fallecimiento de mi padre, como he mencionado
anteriormente, me empujo a buscar un trabajo rapido y estable y
en este sentido la via de ser funcionario por oposiciéon era la mejor.
Tras dos anos de dura preparacion en solitario y superar los tres
examenes de la oposicion, el 8 de agosto de 1986 tomaba posesion
como médico forense titular del Juzgado de Instruccion n® 4 de
L"Hospitalet (Barcelona). Alli permaneci un afio y posteriormente
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me trasladé a Barcelona ciudad donde fui Jefe de Seccion del Insti-
tuto Anatomico Forense (1990-1997).

En esa época, el médico forense estaba adscrito al juzgado,
fundamentalmente en la jurisdiccion penal, y su mision casi en ex-
clusividad era realizar informes periciales en cualquier rama de la
medicina ya fuera en la valoracién de unas lesiones, agresiones se-
xuales, psiquiatria y autopsias, ademas de todas las denuncias por
supuesta mala praxis médica. La relaciéon con otros profesionales
del mundo del derecho, los denominados “operadores juridicos”
que son los destinatarios fundamentales de su pericia, obliga al mé-
dico forense a tener un conocimiento profundo de las normas juri-
dicas y a repensar juridicamente sus conclusiones médicas. Pero el
tener que ser un experto en cualquier rama de la medicina llevaba a
muchos médicos forenses, entre los que me incluyo, a considerarse
un “meédico generalista en un entorno de medicina superes-
pecializada” y a sufrir el denominado por el Dr. Angelo Fiori,
catedratico de medicina legal de la universidad del Sacro Cuore de
Roma como “sindrome de Leonardo Da Vinci” en honor del
maestro Florentino que tenia la misma genialidad para pintar un
retrato como para disenar un artilugio para volar.

Desde mis inicios como médico forense me senti atraido por
la muerte subita ya que me parecia que era una forma de estar en
contacto con la medicina clinica. De hecho, mi primera comunica-
ci6n a un congreso de medicina forense fue “Una rara causa de
muerte subita: hemorragia intraabdominal espontanea. Ex-
posicion de un caso y revision de la literatura® que se presen-
t6 a las XIII Jornadas Nacionales de Médicos Forenses celebradas
en Valencia en octubre 1987.

A principios de 1990 tuve la gran fortuna de encontrarme con
una persona que influiria enormemente en mi trayectoria profesional
posterior, el Prof. Félix Cruz-Sanchez, licenciado en medicina en la
Universidad de Cordoba (Argentina) y posteriormente especializado
en neurologia en el Hospital de la Vall d"Hebrén en Barcelona y en
neuropatologia en el Instituto de Neuropatologia de la Freie Univer-
sitat de Berlin y en el Oxford Radcliffe Infirmary en el Reino Unido.
Cuando retorn6 a Barcelona en 1988 fue el responsable del Banco de
Tejidos Neurologicos del Hospital Clinic y posteriormente llegaria a
ser Vicerrector de Investigacion en la Universidad Internacional de
Catalunya. El Dr. Cruz-Sanchez fue el co-director de mi tesis doc-
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toral titulada “Estudio médico-forense de la muerte subita del
lactante en Barcelona (1991-94). Protocolo de estudio multi-
disciplinar y substrato neuropatologico” que defendi en la Uni-
versidad Auténoma de Barcelona en julio de 1997 y recibi6 la cali-
ficacion de apto cum laude y propuesta para premio extraordinario.

El Dr. Cruz-Sanchez fue el “project leader” de un Proyecto
de Investigaciéon Europeo en el que desarroll6 una Red Europea
de Bancos de Cerebros, el “European Brain Banking Network
(EBBN) for Neurobiological Studies in Neurological and
Neuropsychiatric Disorders”. Dentro del Biomed I Program
from the Commission of the European Communities (PL 931359)
(1994-96). En este Proyecto Europeo fui responsable del subpro-
grama “Sudden Infant Death Syndrome and Brain Banking”.

Gracias a las ensenianzas y atinadas observaciones del Dr. Cruz-
Sanchez me di cuenta que la medicina forense no debia quedar
recluida en las “catacumbas judiciales” y tenia que salir al exterior
buscando una mayor interrelacioén con otras especialidades médicas.
Desgraciadamente, su muerte prematura a los 55 afios fue un duro
golpe para sus alumnos y amigos y supuso la pérdida de un cientifico
excepcional, en el sentido mas amplio de la palabra’ (Figura n® 5).

Figura n® 5. Fotografia del Prof. Félix Cruz-Sanchez (1956-2011) tomada del
“in memoriam” publicado en la revista Brain Pathology (2011).

Posteriormente, fui miembro del equipo investigador en Espa-
na de una accion concertada europea sobre el sindrome de muerte
subita del lactante, la “European Concerted Action on Sudden
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Infant Death Syndrome (ECAS)”, dentro del Biomed I Program
from the Commission of the European Communities, coordinado
por el Prof. Robert Carpenter de la London School for Hygiene
and Tropical Medicine (EU Project BMH1-CT93-1207, 1994-96).

La etapa de Sevilla. Creacion de los Institutos de Medicina

Legal

En febrero de 1998 me trasladé a Sevilla como médico forense
adscrito a los Juzgados de Instruccion n® 6 y 11 de la capital donde
segui trabajando como “médico forense generalista” hasta la puesta
en marcha del SPF del IML de Sevilla en octubre de 2003.

A partir del afio 2000, quince afios después de aparecer contem-
plados en la Ley Orgénica del Poder Judicial (1985 y 1994), por fin
vieron la luz los IMLCF concebidos como un organismo de trabajo
jerarquizado y en equipo que debia acabar con el secular aislamiento
de los médicos forenses. De este modo, el ejercicio unipersonal de la
practica médico forense y su adscripcion al juzgado era sustituido por
el ejercicio centrado en instituciones colegiadas, responsables de la
organizacion y salvaguarda de la calidad profesional en circunscrip-
ciones territoriales, fundamentalmente de ambito provincial.

En 2003 obtuve, mediante concurso-oposicion, la plaza de jefe
de servicio de patologia forense del IMLCF de Sevilla y me marqué
como objetivo aplicar todo lo que habia aprendido en Barcelona y
desarrollar un servicio médico basado en los tres pilares fundamen-
tales: actividad pericial, docente e investigadora. La fortuna quiso
que nuestra andadura se iniciara participando en el primer proyec-
to de investigacion sobre muerte subita que se realiz6 en Espafa
dentro del programa del Instituto de Salud Carlos III sobre Redes
Tematicas de Investigacion Cooperativa de Grupos (2003-2006),
“Caracteristicas epidemiolégicas, fisiopatoldgicas, clinicas
y anatomo-patolégicas de la muerte subita del adulto en Es-
paiia”. FIS n° G03/078 (2003-05). El brazo necrépsico de esta red
se bautiz6 como “Estudio EULALIA”.

Otra experiencia que me acercé aun mas al estudio de la
muerte subita, especialmente la de origen cardiovascular, fue mi es-
tancia en Padua (Italia) en el afio 2007 como parte de la formacion
incluida en el master en patologia cardiovascular de la Universidad
de Padua bajo la direcciéon de los Profs. Gaetano Thiene y Cristina
Basso (Figura n° 6).

-33-



Figura n” 6. Entrega del titulo de mdster en patologia cardiovascular de la Universidad de
Padua por parte de la Prof Cristina Basso. Acto celebrado en el Aula Magna “Galileo
Galiler” del Palazzo del Bo, sede del Rectorado de la Universidad de Padua (mayo, 2008).

De mis maestros italianos aprendi que la muerte stibita constituye
un complejo problema multifactorial con implicaciones médico-legales,
pero también clinicas y sociales. En su investigacion, la patologia forense
tiene una funcion importante ya que al tratarse de muertes de aparicion
rapida e inesperada son consideradas por la mayoria de las legislaciones
como “muertes sospechosas” por lo que es obligatorio la realizacion de
una autopsia médico-legal para determinar la causa y el mecanismo de
la muerte. La mayor parte de estas muertes tienen un origen cardiovas-
cular y muchas de ellas tienen un componente hereditario. La autopsia
es la primera y tinica oportunidad de que se efectiie un diagnéstico co-
rrecto de la enfermedad y que la familia reciba una orientaciéon médica
adecuada que permita la identificacion de familiares asintomaticos y la
prevencion de futuras muertes. Estas muertes requieren de un abordaje
multidisciplinar con la colaboracién de las distintas especialidades mé-
dicas implicadas (médicos forenses, patologos, pediatras, cardilogos,
microbitlogos, genetistas), quienes deben trabajar de forma coordinada
de acuerdo a protocolos internacionales'’.

Aplicando esta filosofia de acercar la patologia forense a la cli-
nica y a la sociedad, el SPF de Sevilla ha participado en numerosos
proyectos de investigacion relacionados con la patologia cardiovas-
cular: muerte subita juvenil y del adulto, muerte stbita asociada a la
actividad deportiva y muerte subita asociada al consumo de toxicos,
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especialmente cocaina''. El importante trabajo desarrollado por dife-
rentes SPI de toda Espana (Sevilla, Valencia, Bizkaia, Murcia, Barce-
lona, Ciudad Real, Badajoz, Caceres, Navarra, Mallorca y Canarias)
ha contribuido a la creaciéon de Unidades Hospitalarias de Cardiopa-
tias Familiares en la mayor parte de los hospitales universitarios espa-
noles. En estas unidades se realiza una evaluacion cardiologica y, en
su caso screening genético (autopsia molecular) del probando, en los
familiares de primer grado de las victimas de una muerte stbita con
sospecha de una patologia hereditaria diagnosticada en la autopsia y
en ellas la participacién de los médicos forenses es fundamental. Esta
actividad, escasamente conocida, es una contribucion sanitaria y so-
cial de la patologia forense actual ya que utiliza los datos obtenidos
en las autopsias en la prevencion de enfermedades y otras causas de
muerte en la poblacion general y, de forma particular, en los familia-
res de los fallecidos de forma subita-inesperada "

Hay que recordar que, histéricamente, la autopsia se encuentra
indisolublemente unida al origen de la investigacion anatémica para
encontrar el origen de las enfermedades. En el famoso teatro anatémico
de Padua (Italia), considerado el primer laboratorio médico estable del
mundo, realizado en 1594 bajo los auspicios del anatomista Fabrizio
D’Acquapendente, se puede leer esta inscripcion grabada en la piedra
sobre la puerta de entrada “Hic locus est ubi mors gaudet succu-
rrere vitae”. Esta frase mantiene la misma vigencia cuatro siglos des-
pués ya que ‘“la sala de autopsias sigue siendo el lugar donde la
muerte se alegra de ayudar a la vida” '*'*'* (Figura n° 7).

; “' ”‘“l\‘““l "““""'u i
\\\\\ i""u(” = “‘:”{' //////:l‘:{
S
\\“\\\ \u Ty il

Figura n® 7. Teatro Anatémico de Padua situado actualmente en el “Palazzo Bo”,

sede del Rectorado de la Universidad de Padua.
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Dos siglos mas tarde, Giambattista Morgagni (1682-1771), el maes-
tro de Padua considerado, como bien sefial6 Virchow, como el verdade-
ro fundador de la anatomia patolégica, inici6 la ruptura con la medicina
clasica, basada en la teoria hipocratica y galénica de los humores, y abrio
las puertas a una medicina cimentada en la investigacién anatémica y en
la correlacién anatomoclinica. En su famoso libro “De Sedibus et Cau-
sts Morborum per Anatomen Indagatis” (de la localizacion y causa
de las enfermedades a través de la investigacion anatémica), publicado
en 1761, diez afios antes de su muerte, estableci6 el concepto de la lesion
anatémica como el fundamento del saber clinico (Figura n° 8).
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Figura n® 8. Primera portada del libro
“De Sedibus et Causts Morborum per Anatomen Indagatis™ (edicion de Venecia, 1761).
Biblioteca Historica de la Universidad Complutense de Madrid.
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2. INTRODUCCION

2.1. La Figura del Médico Forense en Espana: Anteceden-
tes Historicos

La historia de la medicina legal, como ciencia auxiliar de la
administracion de Justicia, se remonta a los propios origenes del
Derecho. El Derecho y, mas concretamente, la implantacion de las
normas juridicas, nace como una forma de regular la convivencia
humana vy, por tanto, se entiende como el conjunto de normas o
reglas que se refieren al comportamiento humano y determinan
lo que es conveniente o inconveniente realizar para preservar esa
convivencia. Cicer6on lo manifest6 con toda precision: “Ubz homo,
1bi societas; ubi societas 1bi ius” (Donde esta el hombre, esta la
sociedad; donde esta la sociedad, esta el derecho) ®.

Se pueden encontrar fundamentos del Derecho basados en la
medicina como ciencia auxiliar en los codigos legales prerromani-
cos, como el propio cédigo de Hammurabi. En China, como reflejo
de un asentamiento maduro de la especialidad en la practica del
derecho, consta la publicacion de tratados de practica de la pato-
logia forense durante la Edad Media, como el Hsi Yian Lu o ins-
trucciones para los coroners compilado por el comisario de justicia
Sung Tz u durante el reinado de Shun Yu (1241-1253) .

La Medicina Legal en Europa tuvo un desarrollo lento y no
fue realmente hasta el Renacimiento que empez6 a tener cierto
reconocimiento como disciplina cientifica. La publicacién de los
trabajos de Paolo Zacchia (1621-1635), Bernardino de Ramazzi-
ni (De Morbus Artificum Diatriba, 1700) y Johan Meter Frank (Sustema
Completo de Medicina Politica, 1799) marca el despunte definitivo del
fundamento cientifico de la disciplina. Como disciplina médica es
incluida en la formacién tanto de médicos como cirujanos durante
el siglo XVIII, denominandose como Medicina Forense o Cirugia
Forense. La primera catedra oficial se crea en Napoles, a cargo de
Ronchi, en el ano 1789. La figura de Mateo Buenaventura Orfila,
decano de la Facultad de Paris, y la colaboracion de figuras como
Tardieu, Devergie, Vibert (Francia), Dragendorff, Kraft-Ebing
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(Alemania), Taylor, Stille, Wharton (Inglaterra), Lombroso o Bellini
(Italia), contribuyeron al conocimiento publico de la especialidad y
a valorar su eficacia para la sociedad ®.

En Espana, después del llamado “médico de banos” que data
del tiempo de los Reyes Catolicos, la medicina legal y forense es,
curiosamente, la especialidad médica mas antigua reconocida den-
tro del ejercicio médico profesional especializado. A pesar de ello,
el desarrollo de los fundamentos cientificos de la especialidad en
nuestro pais sigue un curso mas discreto que en otros paises eu-
ropeos. Anecdéticamente, durante el siglo XVIII la disciplina fue
denominada Cirugia Forense y conforma el embrion de lo que mas
adelante se ha dado en llamar Patologia Forense ®.

Aunque se habian producido actividades médico-legales desde
épocas muy tempranas, no es hasta mediados del siglo XIX cuan-
do esta disciplina comienza a tener una presencia efectiva en la
vida judicial y ello es obra, sin duda, del Dr. Pedro Mata 1 Fontanet
(Reus, 1811- Madrid, 1877), personaje verdaderamente polifacéti-
co (Figura n®9). De ¢l escribio en su libro “La Medicina del Siglo
XIX” Luis Comenge (1914)'° lo siguiente: “Catedrdatico de medi-
cina legal en San Carlos, Decano de la facultad, Rector de la
universidad central, alcalde de Barcelona, diputado a Cor-

Figura n® 9. Retrato de Pedro Mata por José Sudrez (1869). Biblioteca Nacional de Espaiia.
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tes, senador del Reino, gobernador de Madrid, individuo del
Tribunal de Cuentas, académico, periodista, filosofo, orador
Jogoso y elocuente, reformador de la enserianza meédica, po-
lemasta habil, propagador incansable de la politica liberal y
de las doctrinas positivistas, de hermosa figura, diccion flo-
rida con arranques tribunicios, pero afable de trato y vasta
cultura, su nombre aun es popular en Espaiia y ostenta el
merito indiscutible de haber sido el preceptor mas general
y autorizado, en medicina forense de todas las generaciones
desde el ario 43 del siglo XIX hasta la fecha”.

Su influencia en la medicina legal espafiola ha sido muy nota-
ble, bien a través de su magisterio directo o por medio de su muy
conocido “Tratado de Medicina y Cirugia Legal, Teorica y
Practica™, que tuvo numerosas ediciones, la Gltima en 1903, vein-
ticinco afos después de su muerte . Del mismo modo, su sentido
esencialmente practico y su capacidad de influencia en las decisio-
nes legislativas en nuestro pais durante el siglo XIX dieron lugar al
desarrollo efectivo de un marco legislativo en el que se asegurase un
ejercicio eficaz y normalizado de la especialidad.

En 1843 se crea la primera catedra de Medicina legal en la
Universidad de Madrid, al frente de la cual se nombra al Prof.
Mata. En 1854 present6 en la Academia de Medicina de Castilla
un proyecto que serviria de base a la Ley de Sanidad de 1855, cuyo
capitulo XVI se refiere a los facultativos forenses y por ello se le
considera como creador del Cuerpo Nacional de Médicos Foren-
ses. Esta iniciativa legislativa fue desarrollada por el Real Decreto
de 13 de mayo de 1862, del Ministro de Gracia y Justicia del go-
bierno O Donell, Santiago Fernandez Negrete. En el art. 2° de este
Real Decreto puede leerse:

“Con el nombre de Médico Forense habra en cada juz-
gado de primera instancia un facultativo encargado de au-
xtliar a la Administracion de Justicia en todos los casos y
actuaciones en que sean necesarios o convenientes la inter-
vencion y servicios de su profesion, tanto en la capital de
partido como en cualquier pueblo o punto de la demarca-
cion judicial”.

Por medio de este Real Decreto se cre6 un cuerpo de médi-
cos del Estado dependientes del Ministerio de Justicia al servicio de
Juzgados y Tribunales que sera denominado Cuerpo Nacional de
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Médicos Forenses (CNMF), cuyo titulo y funciones se encuentran
reconocidas oficialmente en la Ley de Enjuiciamiento Criminal (14
de septiembre de 1882 y reformas posteriores). No obstante, el de-
sarrollo efectivo de este Cuerpo Nacional, que pervive atn hoy en
dia tras mas de 160 anos, no fue efectivo hasta 1915.

En 1894 el Dr. Rafael del Valle y Aldabalde publica una ver-
sion en espanol del tratado de técnicas de autopsia del Dr. Rudolf
Virchow (1875), con apuntes y anexos especificamente centrados
en la practica de la Patologia Forense, constituyendo posiblemen-
te el primer tratado de técnica de autopsias en espanol dedicado
especificamente a la practica de lo que se ha dado en llamar en la
actualidad Patologia Forense '®.

Desde el punto de vista de la Patologia Forense o tanatologia
médico forense, como se denominaba en la época, es obligado
recordar la figura del Prof. Antonio Lecha Marzo, nacido en Fi-
lipinas, donde estaba destinado su padre, en 1888. Lleg6 a ser
Catedratico de Medicina Legal y Toxicologia de la Universidad
de Sevilla donde muri6 de forma prematura en 1919 a los 31
anos debido a la epidemia de gripe que asolé al mundo, la mal
denominada “gripe espanola”. En el afno 1917 publico el “Tra-
tado de Autopsias y Embalsamamientos: El diagnostico
médico-legal en el caddaver” " al que se puede considerar el
primer tratado espafiol de patologia forense ***'. Esta enterrado
en el Panteon de los Sevillanos Ilustres en la cripta de la Iglesia
de la Anunciacién en Sevilla. Se le considera como uno de los
fundadores de la policia cientifica y su nombre ha pasado a la
historia denominando una de las técnicas de apertura cadavérica
en la autopsia. En palabras del Prof. Luis Concheiro, Catedrati-
co Emérito de Medicina Legal de la Universidad de Santiago de
Compostela, “la Medicina legal no ha tenido un rumbo bien
definido en Espaiia desde sus origenes y lamentablemente
las ideas de Mata se impusieron a las de Lecha-Marzo” **.

La tnica regulacion legal de la autopsia judicial se encuentra
en los articulos 340 y 343 de la Ley de Enjuiciamiento Criminal,
que data originalmente de 1882, y en los que se especifica: “En
aquellos casos de muerte violenta o sospechosa de crimi-
nalidad [...] aun cuando por la inspeccion exterior pudiera
presumarse la causa de la muerte, se procedera a la autopsia
del cadaver por los médicos forenses™.
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La organizacion original de la Medicina Forense en Espana
promovida por el Dr. Mata evoluciono en los anos posteriores para
dar una respuesta acorde a las necesidades de la sociedad y de los
Tribunales de Justicia. La Ley Organica de 1947 del Cuerpo Nacio-
nal de Médicos Forenses y el Reglamento de 1968 que la desarrollo,
recogian la creaciéon de Institutos Anatomicos Forenses y Clinicas
Médico Forenses en aquellas poblaciones cuyo volumen de trabajo
lo aconsejara. De este modo, se considero ya a partir de estas normas
la necesidad efectiva de diferenciar el ejercicio de la patologia foren-
se dentro del marco de la practica médico-legal, como subdisciplina
que requiere conocimientos teoricos y practicos especializados.

Durante casi un siglo y medio, la figura del médico forense
se ha mantenido de forma invariable como un perito unipersonal
adscrito al juzgado, fundamentalmente en la jurisdiccion penal, y
su mision casi en exclusividad era realizar informes periciales en
cualquier rama de la medicina ya fuera en la valoracion de lesiones,
agresiones sexuales, psiquiatria y autopsias, ademas de todas las de-
nuncias por supuesta mala praxis médica.

La promulgacion de la Ley Organica 6/1985 de 1 de Julio
del Poder Judicial, posteriormente modificada por la Ley Orgéanica
16/1994 de 8 de noviembre, suponen un cambio fundamental en
la organizacion de la medicina forense basada en la creacion de los
IMLCF como eje fundamental de la practica médico forense. De
este modo, el ejercicio unipersonal de la practica médico forense y
su adscripcion al juzgado fue sustituido por el ejercicio centrado en
instituciones colegiadas, responsables de la organizacion y salva-
guarda de la calidad profesional en circunscripciones territoriales
fundamentalmente, de ambito provincial.

Paralelamente, desde las asociaciones de médicos forenses se
impulsa un debate interno sobre la organizacion de la medicina fo-
rense que dio como fruto la publicacién en 1988 del Libro Blanco
de la Medicina Forense por parte del Ministerio de Justicia de Espa-
fa, siendo Ministro de Justicia el magistrado D. Fernando Ledesma.
En el Libro Blanco se describen las deficiencias reales del sistema de
organizacion hasta entonces imperante y las propuestas especificas
para su mejora y modernizacién. En este texto se incluyen propues-
tas especificas que abarcan aspectos tales como la necesidad de su-
perespecializacion dentro del ejercicio de las distintas parcelas de la
préactica médico forense, desde la psiquiatria forense hasta la propia
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patologia forense. El analisis de las caracteristicas de los profesionales
integrados en el cuerpo lleva también a la conclusion de la necesidad
de una renovacion urgente, con asentamiento de las bases de un ejer-
cicio profesionalizado y dedicado en exclusiva a esta especialidad #.

ElI RD 296/1996 de 23 de febrero aprob6 el Reglamento del
CNMTF en el que los médicos forenses se constituyen como un cuer-
po nacional de titulados superiores al servicio de la administracion
de justicia, adscrito organicamente al Ministerio de Justicia y a las
Comunidades Auténomas que hayan asumido competencias en la
materia. El art. 3b de dicho Reglamento contempla que son tareas
del ejercicio de los servicios de patologia forense: “La realizacion
de las investigaciones en el campo de la patologia forense
9y de las practicas tanatologicas que les sean requeridas a
través de los IML, por los Juzgados, Tribunales y Fiscalias,
Y que se deriven necesariamente de su propia funcion en el
marco del proceso judicial™.

El RD 386/1996 de 1 de marzo aprueba el Reglamento de
los IML que se configuran definitivamente como érganos técnicos
cuya mision es auxiliar a los Juzgados, Fiscalias y Oficinas del Re-
gistro Civil mediante la practica de pruebas periciales tanto tanato-
légicas como clinicas y de laboratorio, asi como realizar actividades
de docencia e investigacion relacionadas con la medicina forense.

En estos dos altimos Reales Decretos se fundamenta la actual
organizacion funcional y estructuracion de la Medicina Forense
practica alrededor de los institutos de medicina legal (IML), pos-
teriormente denominados Institutos de Medicina Legal y Ciencias
Forenses (IMLCF), basada en esos criterios de especializacion y ra-
cionalizacion de los medios humanos y materiales con vistas a dar
un servicio publico de mayor calidad.

Deben pasar, sin embargo, varios anos hasta la puesta en mar-
cha efectiva de los diferentes IMLCE. Los primeros en ser oficialmen-
te creados en el ano 1998 fueron los de la Comunidad Valenciana y
Pais Vasco. En Andalucia los IMLCF se crearon en 2002 mediante el
Decreto 176/02 de 18 de junio de la Consejeria de Justicia.

Recientemente, el 28 de febrero de 2023, se ha publicado el
RD 144/23 (BOEn° 51 de 1 de marzo) por el que se aprueba el Re-
glamento de los Institutos de Medicina Legal y Ciencias Forenses.
Este RD deroga el Real Decreto 296/1996, de 23 de febrero, por
el que se aprueba el Reglamento Orgéanico de Cuerpo de Médicos
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Forenses, y el Real Decreto 386/1996, de 1 de marzo, por el que se
aprueba el Reglamento de los Institutos de Medicina Legal.

La puesta en marcha de los IMLCF ha significado un avance im-
portante del sistema médico forense espaiiol, asi como en el desarrollo
de las areas de capacitacion dentro de la medicina forense, fundamen-
talmente en la patologia forense. Por otro lado, el importante descenso
de las autopsias clinicas ha convertido a la autopsia forense en el Gnico
referente de la patologia autdpsica **. Esto ha determinado que en mu-
chos hospitales de Espafia los residentes de anatomia patolégica rea-
licen una rotacién externa por los servicios de patologia forense para
formarse adecuadamente en la practica de las autopsias.

El pasado de la patologia forense en Espana es un camino labra-
do por algunos brillantes profesionales dignos y esforzados que han ido
asentando las bases de lo que actualmente conforma la practica de esta
disciplina en nuestro pais. Ojala las generaciones venideras vean a la
actual generacién como la que supo dar el sentido moderno y profesio-
nal que esta disciplina esta demandando en nuestro pais. La sociedad
y la administracion de Justicia espanolas se merecen una verdadera
patologia forense del siglo XXI para un pais del siglo XXI .

2.2. La patologia forense

La Patologia Forense (PF), término derivado del inglés ““forensic
pathology™y que en la tradiciéon médico legal espafiola también se ha
denominado Anatomia Forense, Cirugia Forense y Tanatologia Fo-
rense, es la parte de la medicina forense que se encarga de la inves-
tigacion médico-legal en casos de muerte violenta o sospechosa de
criminalidad con objeto de determinar la causa, el mecanismo y las
circunstancias que han rodeado a la misma ***?’. La patologia foren-
se es, probablemente, la mas genuina de las actividades en la practica
pericial del médico forense y la que le identifica universalmente.

De la misma forma que el diagnéstico en la medicina clinica
esta basado en la anamnesis, exploracion clinica y exploraciones com-
plementarias; la investigacion médico-legal de una muerte violenta o
sospechosa de criminalidad esta basada en tres pilares fundamentales:
antecedentes del caso, examen del lugar de la muerte (levantamiento
del cadaver) y autopsia (macro-microscopica) ademas de los examenes
complementarios (toxicoldgicos, bioldgicos, criminalisticos, etc.) %’

La PF aplica los conocimientos cientificos de la anatomia pato-
logica sobre las alteraciones que se producen en los 6rganos vy tejidos
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como consecuencia de un proceso violento (lesion) o natural (enfer-
medad) con el objetivo de resolver el problema judicial planteado. El
trabajo del patologo forense implica la comunicacion y colaboracion
con otros especialistas como toxicologos, microbidlogos, patdlogos
clinicos, cardi6logos, neurélogos, bidlogos moleculares etc. °.

2.2.1. La dimension sanitaria y social de la patologia forense

La PF tiene, en primer lugar, un evidente objetivo judicial
como organismo auxiliar de la Administracion de Justicia. No obs-
tante, al margen de este mandato, su mision trasciende al ambito
clinico-preventivo y de investigaciéon, ambitos a menudo relacio-
nados. En este sentido, la investigacion médico-legal de la muerte
con frecuencia se enfoca al conocimiento de los factores de riesgo
epidemiolégico relacionados, asi como a la base fisiopatologica sub-
yacente a una determinada patologia. En ambos casos el objetivo
ultimo es hacer posible la prevencién del suceso por lo que su reper-
cusion en la salud puablica es evidente.

Uno de los ejemplos mas paradigmaticos de esta proyeccion es
la muerte sabita, tanto infantil y juvenil como del adulto . Con este
objetivo, en la mayor parte de los Hospitales Universitarios espafoles
se han creado Unidades de Cardiopatias Familiares donde se realiza
screening clinico y, en su caso, analisis genético de los familiares de pri-
mer grado de las victimas de una muerte subita cardiaca secundaria a
una patologia hereditaria. La participacion de los médicos forenses en
estas unidades hospitalarias es fundamental comunicando las muertes
subitas con sospecha de componente hereditario o familiar.

De acuerdo con Xifro-Collsamata et al (2006) %, la orienta-
cion a la salud publica de la medicina forense es una condicion ne-
cesaria de la mejora de su calidad, cuya medida no puede basarse
unicamente en la resolucion adecuada de las cuestiones planteadas
por la justicia. Se subraya que el impacto en la salud ptblica es a la
vez un requisito de la excelencia de la medicina forense y una de sus
formas preferentes de servicio a la comunidad.

La investigacion y reporte de casos en PF redunda en la pre-
vencion y epidemiologia en diversas areas de salud pablica, nutrién-
dose de informacion util y fiable respecto a causas de muerte y mor-
talidad especifica. Como ejemplo de coordinacion y respuesta entre
la medicina forense, salud publica y seguridad en el consumo sirva
el caso publicado de muerte violenta derivada del uso inadecuado
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de un pafiuelo portabebés . En este caso, la Agéncia de Salut Pa-
blica de Cataluna, la Sociedad Catalana de Pediatria y el Instituto
de Medicina Legal de Catalunya, pusieron en comun la informa-
cion disponible sobre la victima y riesgos asociados al transporte en
panuelos portabebés, informandose del incidente a diversas agen-
cias estatales y autonémicas para la evaluacion de las caracteristicas
y las recomendaciones de seguridad de estos productos.

La informacién sobre las causas de la muerte y sus factores asocia-
dos es esencial en el desarrollo de politicas de salud para la prevencion
y control de las enfermedades. La investigacion en PF ofrece informa-
ci6on utll y fiable en estudios sobre prevencion y epidemiologia en di-
versas areas de la medicina, como es el caso de la mortalidad de origen
infeccioso o hereditario **. Mediante la autopsia se pueden identificar
enfermedades infecto-contagiosas y sus microorganismos responsables
que exigen la rapida instauraciéon de medidas preventivas en los con-
tactos cercanos para evitar casos secundarios. Algunas de ellas, como la
meningococia, son enfermedades de declaracion obligatoria y de indu-
dable interés sanitario. La colaboracion entre las distintas instituciones
médico-legales y entre éstas y las autoridades sanitarias es esencial para
el adecuado manejo de estas graves infecciones. En este sentido Mo-
rentin et al, (2012) * plantean la necesidad de usar un protocolo en la
investigacion de las muertes stibitas con sospecha clinica o patologica
de etiologia infecciosa. Este protocolo incluye pautas de intervencion
precisas y rapidas que permiten la respuesta coordinada inmediata de
los distintos profesionales (médicos forenses, patdlogos, microbidlogos y
médicos de sanidad) e instituciones implicadas (IMLCE Departamen-
tos de Sanidad y Centros Hospitalarios).

Los datos sobre defunciones y causas de muerte son una herra-
mienta de maxima importancia en la politica social y sanitaria de
cualquier pais. El conocimiento de las causas de muerte en una po-
blacién determinada tiene un gran impacto en la puesta en marcha
de programas sanitarios de prevencion. Estos programas consumen
una gran cantidad de recursos economicos que pagamos todos los
ciudadanos. En el ambito de la salud ptblica y concretamente en lo
que respecta a la mortalidad por causas externas, en los tltimos afos
se ha propuesto la incorporacion de la informacion médico-forense
para mejorar la validez de las estadisticas de mortalidad. Esta cola-
boracion interdisciplinar se refleja en el mejor conocimiento de los
factores asociados a estas muertes pudiendo utilizarse para elaborar
politicas de proteccion y preventivas para la sociedad 2.
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Esta propuesta se ha hecho realidad en 2020 con la incor-
poracion de los datos forenses procedentes de los IMLCE en las
defunciones con intervencion judicial al circuito de declaracion es-
tadistica, mediante una aplicacién via web denominada IML-web
desarrollada por el Instituto Nacional de Estadistica (INE) (codifi-
cacion automatica de causas de muerte con intervencion judicial)
(https://servicios.internet.ine.es/iml-web/presentacion).

En el afio 2021, del total de muertes ocurridas en Espaia la au-
topsia judicial se practico en el 5.6% de las mismas. Aunque estas de-
funciones suponen un pequeno porcentaje de la mortalidad, afectan a
problemas de primera magnitud social como por ejemplo los suicidios,
las muertes por accidentes de trafico, la muerte stbita infantil y en el
adolescente, caidas accidentales, intoxicaciones, ahogamientos y homi-
cidios. Estas muertes son, en muchos casos, prevenibles y evitables y su-
ponen la primera causa de mortalidad para ambos sexos en los tramos
de edad mas jovenes de la poblacion. De este modo, se ha mejorado
la calidad de la estadistica de defunciones con intervencion judicial y
se ha convertido a los IMLCF en la fuente primaria de informacién
reforzando el papel sanitario y social de los mismos al disponer de una
informacion sobre causas de muerte codificada, estandarizada y desa-
gregada para cada IMLCE Por otra parte, esta colaboracion ha conse-
guido que se adelante en seis meses la publicacion de las estadisticas de
defunciones segiin causa de muerte por parte del INE en el ano 2022.

2.3. La Sociedad Espaifiola de Patologia Forense

La puesta en marcha de los IMLCF signific6 un avance im-
portante en el desarrollo de las areas de capacitacion dentro de la
medicina forense, fundamentalmente en la patologia forense. Por
ello se consideré necesario la creacién de una sociedad cientifica
dedicada a impulsar el avance de una disciplina que, como se ha
comentado anteriormente, cada dia tiene mas importancia no solo
desde el punto de vista judicial sino también sanitario y social.

Esta idea toma cuerpo en el Congreso Bienal de la Sociedad Es-
panola de Anatomia Patologica (SEAP) y de la Sociedad Espaiiola de
Citologia (SEC) (Sevilla, mayo 2009) y finalmente se hizo realidad du-
rante el VIII Curso de Patologia Forense (Logrofio, octubre 2009) en
el que se realizo la asamblea constituyente de la Sociedad Espanola de
Patologia Forense (SEPAF) y se eligi6 a la primera Junta Directiva con
los siguientes miembros: Dr. Joaquin Lucena, especialista en medicina

legal y jefe de servicio de patologia forense del IMLCE de Sevilla (Pre-
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sidente), Dra. Beatriz Aguilera, especialista en anatomia patologica y
facultativa del Instituto Nacional de Toxicologia y Ciencias Forenses
(INTCF) de Madrid (Vicepresidenta), Dr. Pedro Manuel Garamendi,
especialista en medicina legal y médico forense del IMLCF de Huelva
(Secretario), Dr. Julio Irigoyen, especialista en medicina legal y médico
forense del IMLCYF de La Rioja (Tesorero) y la Dra. Pilar Molina, es-
pecialista en anatomia patologica y facultativa superior del IMLCEF de
Valencia (Vocal) (www.sepaf.es) (Figura n° 10).

Figwran® 10. Foto de la asamblea fundacional de la Sociedad Espariola de Fatologia Forense (SEPAF)
y eleccion de la primera junta directiva celebrada en el Colegio Oficial de Médicos de La Rigja. Fn el
centro de la foto, segunda fila, se encuentra el Prof” Horacto Oliwa Alddnuz, fundador de la Sociedad
Espaiiola de Anatomia Patoldgica (SEAP) que actud como padrino del acto. (17 octubre 2009).

Ya hemos celebrado seis congresos conjuntos con la SEAP y
con la SEC (Zaragoza, 2011; Cadiz, 2013; Santander, 2015; Valen-
cia, 2017; Granada, 2019 y Barcelona, 2021 -on line-). El VII con-
greso nacional de la SEPAF, conjuntamente con el XXXI congreso
nacional de la SEAP y el XXVI congreso nacional de la SEC, bajo
el lema “La Patologia del Futuro” se realizara en Sevilla del 3 al
5 de mayo de 2023. A raiz de estas experiencias se ha creado una
sinergia muy positiva, sobre todo con el Club de Autopsias de la
SEAP ya que hemos pasado “de la ignorancia mutua a la alian-
za estratégica™’. A fin de cuentas, la patologia clinica y forense
son las dos caras de la misma moneda.

Durante todos estos anos, la SEPAF ha mantenido una in-
cesante actividad en la participacién y colaboracién en congresos
nacionales e internacionales, publicacion de libros y articulos, im-
particién de cursos y mantenimiento de grupos de trabajo. Modes-
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tamente, pensamos que la SEPAF ha tenido un papel protagonista
en la mejora de la patologia forense en los tltimos afios, contribu-
yendo a su desarrollo y avance, y colaborando para que goce de
buen estado de salud desde el punto de vista cientifico *.

La filosofia de considerar a la patologia forense como una pa-
tologia al servicio de la comunidad nos ha llevado a realizar diver-
sas colaboraciones con otras especialidades médicas clinicas como
la Asociaciéon Espanola de Pediatria (Libro Blanco de la muerte
subita infantil, 2013) y la Sociedad Espafola de Cardiologia y Fe-
deracion Espafiola de Medicina del Deporte (registro nacional de
muerte subita asociada a la actividad fisica). La tGltima aproxima-
ci6n entre la patologia forense y la medicina clinica, concretamente
la cardiologia, se ha visto plasmada en la obra “Atlas Clinico-Pa-
tologico de Enfermedades Cardiovasculares”, trabajo conjun-
to de patologos forenses de todo el territorio nacional y de cardio-
logos provenientes en su mayoria del Hospital Universitario Puerta
de Hierro-Majadahonda (Madrid). La edicion inglesa de esta obra
“Clinico-pathological Atlas of Cardiovascular Diseases” fue
editada por Springer en 2015 ** (Figura n°® 11).

Joaquin 5. Lucena - Pablo Garcia-Pavia
M. Paz Suarez-Mier - Luis A. Alonso-Pulpon Editors

Clinico-Pathological
Atlas of

Figura n’ 11. Portada del Clinico-Pathological Atlas of Cardiovascular Diseases. Springer; 2015.
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3. EL SERVICIO DE PATOLOGIA FORENSE DEL INSTI-
TUTO DE MEDICINA LEGAL Y CIENCIAS FORENSES
DE SEVILLA

3.1. Funciones

Los IMLCF de Andalucia fueron creados por el Decreto
176/2002, 18 de junio, de la Consejeria de Justicia y Administraciéon
Publica (BOJA n°® 94 del 10 de agosto de 2002). Este Decreto cons-
tituye el Reglamento mediante el que se regula el funcionamiento
de los IMLs con sede en cada una de las respectivas capitales de las
ocho provincias andaluzas. Este Reglamento fue modificado por el
Decreto 69/2012, 20 de marzo, de la Consejeria de Justicia (BOJA
n° 63 de 30 de marzo) y posteriormente por el Decreto 90/2018, 15
de mayo, de la Consejeria de Justicia (BOJA n” 97 de 22 de mayo).

Estas normas establecen a los IMLCF de la Comunidad Au-
tonoma de Andalucia como 6rganos técnicos adscritos a la Conse-
jeria competente en materia de medicina legal. Sus funciones son,
entre otras, auxiliar a los Juzgados, Tribunales, Fiscalias y Oficinas
de Registro Civil de los partidos judiciales de la provincia, mediante
la asistencia técnica, la emision de informes y la practica de pruebas
periciales médicas, tanto tanatolégicas, como clinicas, de laborato-
rio, asi como las especificas de la psicologia y el trabajo social.

En los IMLCEF se establecen los siguientes servicios: a) Pato-
logia Forense, b) Clinica Médico Forense, c¢) Psiquiatria Forense y
d) Laboratorio Forense. Al Servicio de Patologia Forense (SPF) le
corresponderan las siguientes funciones:

* La investigaciéon médico legal en todos los casos de muerte
violenta o sospechosa de criminalidad, cuando sea ordenada
por la autoridad judicial.

* La identificacién de cadaveres y restos humanos.

* Estudio de los casos de presunta mala praxis médica con resul-
tado de muerte en la forma que determinen las leyes procesales.

* Organizacién del control de entrada, permanencia y salida
de cadaveres y restos cadavéricos.

* Preservar la cadena de custodia de las muestras internas y
externas que se reciban.
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La principal mision del SPF es la investigacion médico-legal
de los casos de muerte violenta o sospechosa de criminalidad orde-
nada por la autoridad judicial. La investigacion médico-legal de la
muerte se define como el conjunto de actuaciones que se realizan
desde la escena de la muerte hasta el laboratorio pasando por la
sala de autopsias que tienen como objetivo determinar el tipo de
muerte (natural o violenta), la etiologia (accidental, suicida u ho-
micida), data, causa y mecanismo, asi como otras circunstancias de
interés médico-legal y judicial %

Para entender estos conceptos es necesario realizar un analisis
de los términos de muerte natural, violenta y sospechosa de crimi-

nalidad.

La muerte natural es el resultado final de un proceso morboso
de la patologia humana que se produce sin el concurso de facto-
res de caracter ex6geno o extranos al organismo. La causa de la
muerte se origina “dentro del propio cuerpo” vy, por tanto, no se es-
tablece responsabilidad de terceros. También se considera natural
a la muerte repentina que ocurre de forma rapida, pero en la que
conocemos los antecedentes patolégicos previos. En estos casos, lo
habitual es que se extienda el certificado médico de defuncién que
permite realizar la inscripcion en el Juzgado de Registro Civil me-
diante la que se otorga la licencia de enterramiento o incineracion
del cadaver.

La muerte violenta es la que se produce por la acciéon de cau-
sas externas, es decir, que son el resultado inmediato o diferido
de un proceso exogeno ya sea de naturaleza suicida, homicida o
accidental. Estas muertes estan incluidas en el capitulo XX de la
Clasificacion Internacional de Enfermedades, X version, de la Or-
ganizacion Mundial de la Salud. En estos casos el art. 342 de la Ley
de Enjuiciamiento Criminal (1882 y reformas posteriores) obliga a
la realizacion de una autopsia judicial.

La muerte sospechosa de criminalidad es un concepto juridico
y consecuentemente de utilizacién en el ambito judicial. Desde el
punto de vista cientifico nos situariamos en aquellas circunstancias
en las que el médico no dispone de datos que le permitan conocer
de que ha muerto un sujeto. Siempre es subsidiaria de autopsia judi-
cial. La podemos definir como aquella muerte sin signos de violencia
evidentes, pero en la que se puede sospechar una causa externa (cir-
cunstancias, examen externo, analisis del perimundo y testimonio de
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testigos) accidental, suicida u homicida o una accién intercurrente de
la que pueda derivarse responsabilidad de tercera persona. En este
concepto se incluyen los siguientes tipos de muerte:

* Intoxicaciones (con o sin intencionalidad propia o ajena).

* Las desencadenadas por accién u omision de tercero (maltra-
to infantil o del anciano).

* Muerte subita-inesperada.

* Muerte sin asistencia médica.

* Procesos clinicos de evolucién atipica

* Denuncias de mala praxis médica

* Muerte en custodia

* Cadaver no identificado o restos cadavéricos

3.2. Estadistica 2004-2022.

El SPF del IMLCF de Sevilla inici6 su andadura el 27 de oc-
tubre de 2003, continuando la labor que anteriormente habia des-
empenado el Instituto Anatémico Forense. Desde 2004 a 2022 (19
anos) el niamero de ingresos ha sido de 17948 correspondientes a
17842 (99,6%) autopsias completas, 93 restos esqueléticos (0,5%)
y a 13 fetos (0,01%) (Figura n° 12). El namero de autopsias ha
sufrido un aumento notable en el Gltimo ano, 2022, que ha sido un

16% superior al afio 2021 (1188 vs 1124).

Total Ingresos SPF Sevilla 2004-2022 (N=17948)
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Figura n’ 12. Evolucion de los registros de entrada desde 2004 a 2022.
(Fuente SPF IMLCF de Sevilla).
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En el ano 2021, la tasa de autopsias judiciales con respecto al
total de fallecimientos en Sevilla (5,8%) es ligeramente superior a la
de Andalucia y Espana (5,6%) (Tabla n° 1).

ARO 2021 TOTAL TOTAL TASA DE
FALLECIDOS AUTOPSIAS AUTOPSIAS

ESPANA 450120 25166 5,6%
ANDALUCIA 79933 4455 5,6%
SEVILLA 17703 1024 5,8%

Tabla n’ 1. Tasa de autopsias judiciales respecto al total de fallecimientos en el afio 2021.

De las 17842 autopsias en cadaveres completos, el nimero de
varones fue de 13163 (73,8%) y el de mujeres 4679 (26,2%), con
una relacion H:M de 2,8:1. El niimero de muertes naturales ha
sido de 9475 (53%), violentas 8357 (47%) y 10 (0%) indeterminadas
(Figura n° 13). La distribucion de estos tipos de muerte a lo largo
de 19 afios se representa en la Figura n® 14.

Autopsias Segin Tipo de Muerte (N=17842)

Indeterminadas; 10; 0%

Violentas; 8357;47%

Naturales; 9475, 53%

Figura n” 13. Autopsias segin el tipo de muerte. (Fuente SPF IMLCE de Sevilla).
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Muertes naturales y violentas SPF Sevilla 2004-2022 (N=17832)

e VIDLENTAS e NATURALES
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Figura n® 14. Evolucion de las autopsias segiin el tipo de muerte. (Fuente SPF IMLCF de Sevilla).

Se observa como a partir del 2014, el nimero de muertes naturales
asciende de forma progresiva hasta el afo 2021 que alcanza el 60,5%
para descender ligeramente al 58% en el 2022. La relacion de H:M se
mantiene estable (3:1), pero el nimero de autopsias en personas por en-
cima de los 70 afios aumenta hasta el 32% en el ano 2022 (Tabla n° 2).

.

2016 494 (55%) 405 (45%) 0(0%) 693 (77%) 206 (23%) 254 (28%)
2017 550 (56%) 436 (42%) 0(0%) 689 (70%) 297 (30%) 301 (30,5%)
2018 556 (57%) 419 (43%) 1(0%) 695 (71%) 281(29%) 283 (29%)
2019 604 (60%) 399 (40%) 1(0%) 753 (75%) 251 (25%) 294 (29%)
2020 599 (60%) 403 (40%) 0(0%) 750 (75%) 252 (25%) 291 (29%)
2021 619 (60,5%) 404 (39,5%) 1(0%) 753 (73,5%) 271 (26,5%) 281 (27,5%)
2022 688 (58%) 499 (42%) 1(0%) 885 (75%) 303 (25%) 346 (32%)

Tabla n’ 2. Evolucion de los tipos de muerte por sexo y edad > a 70 afios en el periodo 2016-2022.
(Fuente SPF IMLCF de Sevilla).
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Llama la atencién el aumento en el porcentaje de las muertes
naturales, sobre todo en personas por encima de los 70 afos, que se
realizan en un servicio de patologia forense que tiene como mision
la investigacion médico-legal de la muerte violenta y/o sospechosa.
Esta situacion, a todas luces anémala y paradojica, es debida a la
negativa de los médicos que atienden las urgencias extrahospitala-
rias a realizar el certificado médico de defuncion (CMD), incluso
en muertes presenciadas en personas con antecedentes patologicos
y factores de riesgo cardiovascular. La carencia del CMD deter-
mina que estas muertes sean consideradas como “sospechosas de
criminalidad” y se activa el protocolo judicial lo que genera una
importante sobrecarga el trabajo del SPE, gasto innecesario de los
recursos publicos y un aumento en el dolor de las familias que se
ven sometidas a una situacion que les crea incertidumbre, angustia
y sentimiento de culpa **.

En las muertes naturales, 6537 (69%) se han presentado de
forma subita (MS) siendo de origen cardiovascular en el 75%,
fundamentalmente por enfermedad coronaria aterosclerética que
clinicamente corresponden a sindromes coronarios agudos. Segin
estos datos, la incidencia global de MS en Sevilla sobre los casos
autopsiados de 18/100.000 habitantes/afio en la poblacion gene-
ral. ElI 25% de las MS fueron de origen no cardiovascular con la
siguiente distribucion: cerebrovascular (12%), respiratorio (7%) y
digestivo (5%). En 110 casos (1,7%), las MS estuvieron asociadas
a la realizaciéon de una actividad deportiva de tipo recreacional,
100% varones, 98% de origen cardiovascular, 27 (24,5%) en < de
35 anos 'y 83 (75,5%) en > de 35 afos.

Con respecto a las muertes violentas (47%), las etiologias
de las mismas se describen en la Figura n® 15. La principal
causa de muerte es el suicidio (34%), seguida de los accidentes
casuales o fortuitos (29%), sobre todo por caidas en personas
mayores, los accidentes de trafico (21%), las muertes por reac-
ci6én adversa al consumo de drogas de abuso (RADA) (11%), los
homicidios (3%) y los accidentes laborales (2%). La evolucion
de las muertes violentas en el periodo 2004-2022 se presenta
en la Figura n° 16.

A continuacion, se describen con mas detalle la evolucion de
algunas de las etiologias de la muerte violenta. En el caso del suicidio,
en estos 19 afios se han producido 2820 (34%) con una media de 157
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MUERTES VIOLENTAS 2004-2022 (N=8357)

Acc. Labaorales;

Homicidios; 269;  1BLi2%
3%

Suicidios; 2820;
34%

Acc. Trifico;
1737;21%

Acc. Casuales;
2397,29%

Figura n’ 15. Etiologia de las autopsias por muerte violenta. (Fuente SPF IMLCF de Sevilla).

Muertes Violentas 2004-2022 (N=8357)

Figura n’ 16. Evolucion de las autopsias por muerte violenta. (Fuente SPF IMLCF de Sevilla).

casos aflo, 13 casos al mes (intervalo 123 en 2009 y 179 en 2014),
74%o varones (relacion H:M 2,9:1), predominio en la década de los
50 afios (22%) (rango 10-103 anos). En este periodo se han registrado
14 casos de suicidios en < de 16 anos, siendo el caso mas joven un
varén de 10 afios. Los mecanismos mas frecuentes son la ahorcadura
(47%), precipitacion (25%), intoxicacion (10,5%) y arma de fuego
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(6,6%). No se evidencia un predominio del suicidio en ninguna esta-
ci6on anual. En la gréafica se observa una distribucion de los suicidios
“en dientes de sierra” con subidas y bajadas, el nimero mas bajo de
casos se produjo en 2009 (123) y el mas alto en 2014 (179). No obs-
tante, en los ultimos 3 anos (2020, 2021 y 2020) se observa una linea
recta con una media de 160 suicidios (Figura n® 17). La tasa de sui-
cidios en Sevilla es de 8,30 por 100.000 habitantes/ano, que coincide
con la tasa de Espafia, mientras que la tasa mundial es de 9,30 (www.
ine.es). La comparativa del niimero de suicidios en Espafia y Sevilla
en el periodo 2004-2021 se refleja en la Figura n°® 18.

Muertas por Suicidio 2004-2022 (N=2820)
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Figura n’ 17. Evolucion de las autopsias por suicidio. (Fuente SPF IMLCF de Sevilla).

Comparativa Muertes Suicidio Espafia-Sevilla (2003-2021)
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Figura n” 18. Evolucion comparativa de las autopsias por suicidio en Sevilla y Espania.
(Fuente SPF IMLCF de Sevilla ¢ INE).
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La Figura n° 19 representa la tasa de suicidios por hombres
y mujeres en 25 paises del mundo en 2019, siendo Espana el n® 21.
(Fuente OMS. Tomado de la web www.statista.com).
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Figura n” 19. Grdfica con las tasas de suicidios en 25 paises en 20139.

A modo de ejemplo, vamos a exponer con mas detalle la evolu-
ci6én temporal de los suicidios en el ano 2020 para ver si la pandemia
del SARS-COV2 pudo tener alguna influencia, positiva o negativa so-
bre los suicidios en Sevilla. En este afio se produjeron 162 suicidios,
cinco mas de la media, y la distribucion temporal se describe en la Fi-
gura n° 20. Se observa una disminucion de los suicidios coincidiendo
con el inicio de la pandemia y el confinamiento en el mes de abril (7),
pero un aumento en los meses de mayo (17), julio (18) y agosto (19).
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Figura n” 20. Evolucion de las muertes por swicidio en 2020. (Fuente SPF IMLCF de Sevilla).
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Los fallecidos por accidente de trafico sufrieron un importante
descenso desde 2004 (191) hasta el 2017 (46) debido al endurecimiento
de las penas en el Codigo Penal en el ano 2015 y reformas posteriores.
En el afio 2020 debido al confinamiento decretado por el gobierno en
el estado de pandemia también se observé una bajada en estos falleci-
mientos (46) pero posteriormente la cifra ha vuelto a subir y en el afio
2022 se alcanzaron cifras como en diez anos antes (Figura n® 21).
En estos 19 afos, en Espania han fallecido 45654 personas en acci-
dentes de trafico (wwwine.es y www.dgt.es) aunque las cifras de 2022
(1145 fallecidos) son provisionales ya que no han sido aun publicadas
por el INE (Figura n°® 22). Con estos datos provisionales de 2022, los
fallecidos en Sevilla suponen el 3,8% del total. No obstante, mientras
que la cifra de fallecidos en Espana ha ido disminuyendo, en Sevilla se
observa un aumento en los dos ultimos anos después de la pandemia.

Muertes por Accldente de Trdfico Sevilla 2008-2022 (N=1737)
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Figura n® 21. Evolucién de las autopsias por accidente de trdfico. (Fuente SPF IMLCF de Sevilla).
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Muertes por Accidente de Trdfico Espafia 2004-2022 (N=45654)
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Figura n® 22. Fvolucion de las muertes por accidente de trdfico en Espafia. (Fuente INE).
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En estos 19 anos se han producido 259 muertes de etiologia homi-
cida con una media de 14 homicidios/afno, aproximadamente 1 caso al
mes, pero con algunas variaciones importantes siendo el ano 2016 el que
tuvo la cifra mas alta (23), mientras que el 2011 y 2014 tuvieron la mas
baja (8) (Figura n°® 23). La relacion H:M es de 2:1 y los mecanismos
mas frecuentes el arma blanca (25%), arma de fuego (24%), contusiones
(24°%0) y estrangulacion (14%). La tasa media de homicidios en Sevilla en
estos 19 afos ha sido de 0,7/100.000 habitantes/afno que coincide con la
tasa de Andalucia y es equivalente a la tasa media de Espana, aunque en
el afio 2021 descendi6 hasta el 0.6. Estos datos contrastan con las cifras
en otros paises del mundo segun los datos publicados por la Oficina de
las Naciones Unidas Contra la Droga y el Delito (UNODC) en el Estu-
dio Mundial Sobre el Homicidio en 2019 %. La tasa en Sevilla y Espana
es mas baja que la media europea (Figura n° 24).

Muertes por Homicidio 2004-2022 (N=259)
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Figura n® 23. Evolucion de las autopsias por homicidio. (Fuente SPF IMLCF de Sevilla).
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Figura n’ 24. Tasa de homicidios por 100.000 habitantes por regiones del mundo en 2017
(Fuente: UNODC; 2019).
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4. LA MUERTE SUBITA

4.1. Concepto

| fallecimiento de una persona de manera rapida e inesperada

no es un evento que haya aparecido recientemente relacionado
con el tipo de vida de las sociedades occidentales. A lo largo de la
historia de la medicina, situaciones que ahora conocemos con el
nombre de muerte stbita (MS) fueron descritas por Hipocrates de
Cos (460-370 AdC) en sus famosos Aforismos. En el libro II, 41,
el considerado padre de la medicina describe que “Las personas
que sufren desmayos frecuentes y graves sin una causa ob-
via, mueren de repente”. Posteriormente en la medicina arabe,
Ibn Sina, latinizado como Avicena (980-1037), en su famoso Canon
de Medicina (1012) describe el episodio que hoy conocemos como
sincope de origen cardiaco “El colapso es causado por la para-
da subita de todas las facultades locomotoras. Esto puede
ser debido a debilidad del corazon o a su llenado con mate-
ria’. El Canon de Medicina fue traducido al latin por Gerardo de
Cremona entre 1150 y 1187 y fue utilizado como libro de texto en
las universidades europeas de Montpellier y Lovaina hasta el siglo

XVIIL.

A'lo largo de este tiempo muchos autores han debatido acer-
ca de la definicién mas apropiada sobre cuando una muerte debe
considerarse “stbita”, tanto desde el punto de vista médico-legal,
como desde el punto de vista de la cardiologia y de la patologia
cardiovascular #0-37-38:39,

Una definicion clasica de la MS desde el punto de vista médi-
co-legal es la de Oliveira de Sa'y Concheiro (1980) **: “Muerte im-
prevista, aparentemente de causa natural, pero de patologia
desconocida; habitualmente rapida que puede ser, en todo
caso, sospechosa de haber tenido eventualmente una causa
violenta. La causa violenta suele ser una posibilidad lejana,
pero admisible™.
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Desde el punto de vista cardiologico, la MS ha sido definida
como “un evento fatal, natural e inesperado, que ocurre en
un sujeto aparentemente sano o cuya enfermedad no era
tan grave como para predecir un final tan precipitado, den-
tro de un periodo de tiempo de 1 hora desde el inicio de los
sintomas”*'. Esta definiciéon describe de forma acertada muchas
muertes presenciadas en la comunidad o en los servicios de ur-
gencias, pero resulta menos satisfactoria en los casos de pacientes
cuyas muertes han ocurrido sin testigos, mientras dormian o en
un tiempo desconocido antes del hallazgo del cuerpo sin vida.
Es por ello que en la actualidad la MS se define como aquella
que acontece de forma natural, inesperada y en un intervalo de
tiempo inferior a las 6 horas desde el inicio de los sintomas en una
persona con aparente buen estado de salud y que se encuentra
realizando sus actividades habituales en el momento del suceso
fatal. También se incluyen las muertes no presenciadas, pero en
las que la victima fue vista con vida y en buen estado de salud en
las 24 h previas al fallecimiento ***°. De hecho, la OMS ya definia
la MS como la ocurrida en un intervalo de 24 horas desde el inicio
de los sintomas *. A efectos practicos, una muerte también debe
considerarse como subita si un paciente es resucitado tras un paro
cardiaco, sobrevive mediante soporte vital durante un periodo li-
mitado de tiempo y finalmente muere a consecuencia del dano
cerebral irreversible sufrido **%.

Por tanto, los conceptos centrales en la definicion de MS son la
naturaleza no traumatica del evento y el hecho de que el fallecimien-
to debe ocurrir de forma inesperada y rapidamente evolutiva *’.

En nuestro pais, la Ley de Enjuiciamiento Criminal (LECr)
de 1882 en su articulo 342 determina que debe realizarse autopsia
médico-legal a todas las muertes violentas o sospechosas de crimi-
nalidad. Es en este ultimo grupo en el que se sittan las MS, ya
que tanto la forma de presentacion como el desconocimiento de la
existencia de una patologia natural o, en su caso, la falta de testigos,
hacen que se trate de una muerte “sospechosa”. La consideracion
de la M'S como una muerte “sospechosa’ no es exclusiva de la legis-
lacion espanola ya que ocurre igual en la mayor parte de los paises
occidentales. De ahi que sea el patologo forense el responsable de
determinar la causa precisa de la MS *'*%. La autopsia puede repre-
sentar en estos casos la primera y la tltima oportunidad para hacer
el diagndstico correcto de la causa de la muerte *%.
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4.2. Epidemiologia

En el anio 2020 se produjeron en Espafia 493.776 falle-
cimientos (50.6% varones) y fueron las patologias del sistema
circulatorio las que mayor numero de muertes ocasionaron
con un 24.3% (tasa de 253 por cada 100.000 habitantes). Las
muertes por causas externas (violentas) fueron 16.078 (63.8%
varones) lo que supone el 2.3% de todos los fallecimientos y
una tasa de 34.2 por cada 100.000 habitantes (https://www.
ine.es/dyngs/INEbase/es/operacion.htm?c=Estadistica_C&c
1d=1254736176780&menu=ultiDatos&idp=1254735573175).

La MS es una de las principales formas de muerte en los
paises industrializados, pero la variabilidad en la definicion y
el diagnéstico, asi como la falta de informacioén, la ausencia de
investigacion autopsica de muchos casos y la heterogeneidad
de los codigos de certificacién de causas de muerte dificultan
la evaluacion epidemiologica. Asi mismo, puesto que aproxi-
madamente el 50% de los fallecidos stbitamente tienen una
historia previa de enfermedad cardiaca, los médicos clinicos
tienden a atribuir la MS a enfermedades de las coronarias sin
que se realice investigaciéon patologica, cumplimentando de
este modo los certificados de defuncion. Todo esto hace que la
incidencia real esté subestimada **%.

La MS en una persona joven en aparente buen estado de
salud es un acontecimiento dramatico con implicaciones clini-
cas y sociales y un evento devastador para las familias afecta-
das y la comunidad. La tasa de MS en personas < de 35 afos
es aproximadamente de 1-2 casos/100.000 habitantes/afio y
suele ser debida a enfermedades hereditarias que afectan tanto
al miocardio como a los canales i6nicos (canalopatias) *-*°.

De acuerdo con la OMS, la incidencia de MS en los paises
industrializados entre los hombres de edad comprendida entre
35 y 64 anos varia de 20 a 100/100.000 habitantes/ano. A
partir de los 65 afos, la incidencia aumenta de forma exponen-
cial, sobre todo en varones (3:1) llegando a 128/100.000 habi-
tantes/ano y la causa mas frecuente en este grupo de edad es
la enfermedad coronaria aterosclerética *-*%*. En USA se pro-
ducen anualmente unos 400.000 casos y la incidencia de MS
en la poblacion general es de 100-200 casos por 100.000 ha-

bitantes y afio ***. La muerte stbita representa del 12 al 13%
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de todas las muertes naturales, cuando la definicién temporal
se restringe a las muertes que ocurren en un intervalo menor
de 2 h desde el inicio de los sintomas °*°'. Es generalmente
admitido que la muerte stubita cardiaca (MSC) representa del
80 al 90% de todos los casos de muerte subita y que la mayoria
de éstos (80%) se deben a cardiopatia isquémica, bien sea en el
contexto de un sindrome coronario agudo o en pacientes con
eventos coronarios previos y/o disfuncion ventricular. En estu-
dios prospectivos que han utilizado multiples fuentes de vigi-
lancia para la confirmacion del caso, las tasas de MSC oscilan
entre 40-100 por 100.000 habitantes en la poblaciéon adulta 2,
con las tasas mas bajas en China *. En este sentido, la MSC
esta considerada como uno de los mayores problemas de salud
publica a nivel internacional *7:1:7435.56.57.38

En Espana, la MSC tiene una incidencia de las mas bajas
entre los paises industrializados, segiin ponen de manifiesto los
escasos estudios disponibles en nuestro pais **°%%. No obstante,
la incidencia real de la MS no es conocida al no disponer de
estadisticas fiables. Segin Marrugat et al (1999) °* en Espana se
deben producir unas 9.000 MSC al afio en pacientes de 25 a 74
anos, aunque menos de la cuarta parte reciben este diagnostico
en el boletin estadistico de defuncién. Por este motivo, algunos
autores consideran que, ante el reto comun de la MS, se hace
necesario crear un registro nacional auspiciado por la adminis-
tracion sanitaria, en coordinacion con el Ministerio de Justicia
y la Comunidades Auténomas con competencias en la materia
%%, Segtn datos extraidos del aplicativo IML-web (https://ser-
vicios.internet.ine.es/iml-web/), en 2021 se realizaron 25166
autopsias judiciales de las que 13958 (55,5%) fueron conside-
radas muertes naturales y 8916 (64%) MS. El 67,5% de todas

las MS fueron de origen cardiovascular.

4.3. Objetivos de la autopsia en la MS

Ante un caso de MS, la autopsia tiene como objetivos es-
tablecer #*9:
 Si la muerte es natural o violenta.
* Si alguna sustancia téxica, medicamento o droga de
abuso puede ser responsable o coadyuvante del falleci-
miento.

* Sila muerte es natural, su origen cardiaco o extracardiaco.
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* Si la patologia cardiaca que origina la muerte puede ser
hereditaria y, por tanto, se requiere la evaluaciéon car-
diolégica de los familiares de primer grado y el scree-
ning genético post-mortem (autopsia molecular) del

probando.

Para alcanzar estos objetivos se debe realizar una inves-
tigacion médico-legal siguiendo las recomendaciones interna-
cionales **°! de acuerto al esquema que se describe en la Figu-
ra n® 25.

PROTOCOLO
ESTUDIO MUERTE SUBITA |
|

Circunstancias | Examendellugar | Historia clinica

‘ de la muerte de la muerte |
L _

Autopsia completa
Estudio macroscdpico |

|
| o | | [

Estudios Andlisis Andlisis Andlisis
histopatoldgicos quimico-toxicolégicos bioldgicos microbioldgicos
l A ; | [

Estudio drganos Excluir muerte téxica y | Bioquimicos y Cultivos
principales drogas como factor genéticos Antigenos
con especial coadyuvante de la (autopsia bacterianos
detalle del muerte molecular) PCR
corazén '

Figura n’ 25. Protocolo de estudio de la muerte sitbita. (‘Tomado de Morentin et al, 2012)".

Una vez aplicado este protocolo de estudio, podemos determi-
nar si se trata de una muerte natural, si tiene el caracter de stbita-
inesperada, st es de origen no cardiovascular o cardiovascular y, en
este ultimo caso, si puede ser hereditaria y, por tanto, se requiere
la evaluacion cardiologica de los familiares en primer grado y la
realizacion de screening genético postmortem.

4.4. Etiologia de la MS

Como se ha mencionado anteriormente, la MS puede ser de
origen cardiovascular o no cardiovascular. Las diferentes enferme-
dades incluidas en ambos casos se describen en la Figura n° 26.
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Cardiovascular

Patologia de las arterias
coronarias

Enfermedad ateromatosa
Origen anémalo
Diseccién espontanea
Puente o tanel coronario
Arteritis

Enfermedades miocardicas

Miocardiopatia hipertrofica
Miocardiopatia arritmogénica
Miocardiopatia dilatada

Hipertrofia idiopatica del ventriculo
izdo.

Miocarditis

Enfermedades infiltrativas

Enfermedades valvulares

Estenosis adrtica
Prolapso valvula mitral
Endocarditis infecciosa

Cardiopatias congénitas

Tetralogia de Fallot
Transposicion grandes arterias

Tumores: Primarios,
metastdsicos

Diseccion adrtica

Aneurismas

Tromboembolismo

Alt. sistema de conduccién

Vias accesorias (s. de preexcitacién)
Estenosis de las arterias nodales
Tumor del nodo A-V

Canalopatias

S. de QT largo

S. de QT corto

S. de Brugada

Taquicardia ventricular polimorfa
catecolaminérgica

Sistema nervioso

Hemorragia intracraneal
Epilepsia

Meningitis
Pulmonar Epiglotitis aguda
/[Respiratorio Asma bronquial

Bronconeumonia
Procesos Sepsis
sistémicos Diabetes

Figura n® 26. Etiologia de la MS, cardiovascular y no cardiovascular:
(Tomado de Moventin et al, 2012) ™.

4.4.1. MS de origen cardiovascular (MSCYV)
Nos encontramos con dos posibilidades: a) MSCV debida

enfermedad estructural cardiovascular (“mors cum materia™); o b)
MSCV en corazén estructuralmente normal (“mors sine materia™),
denominado por los clinicos sindrome de la muerte subita arritmi-
ca o “sudden arrhythmic death syndrome™ en terminologia inglesa. Las
enfermedades que podemos encontrar en ambas situaciones se des-
criben en la Figura n® 27.
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| MUERTE SUBITA CARDIACA

e ™~

SIN HALLAZGOS ESTRUCTURALES CON HALLAZGOS ESTRUCTURALES
“Mors Sine Materia” “Mors Cum Materia”

l 10-40% 60-90% l

Enf. Art. Coronarias

Sd. de Muerte Subita Arritmica * Aterosclerdtica
* No Aterosclercdtica
(SADS)
« LQT,SQT
* S Brugada Miocardiopatias

« TVPC
* Defecto progresivo de la I
conduccién cardiaca

Valvulopatias

* S. repolarizacién precoz

Lo ‘ L Aortopatias
*  Fibrilacién ventricular idiopética

TEP/TVP

Figura n®27. Tipos de MSC tras la realizacion de la autopsia.

A continuacién, vamos a realizar un repaso somero de las
principales causas de MSCV, tanto en las cardiopatias estructura-
les como en el corazéon estructuralmente normal o sindrome de la
muerte subita arritmica.

4.4.1.1. Enfermedades de las arterias coronarias

4.4.1.1.1. Enfermedad coronaria aterosclerotica (ECA)

La aterosclerosis coronaria es una de las lesiones que el pato-
logo forense encuentra con mas frecuencia en su practica diaria,
responsable de la muerte o como hallazgo incidental. En el 99% de
los casos, la cardiopatia isquémica tiene como sustrato morfolégico
una aterosclerosis coronaria. La trombosis mural u oclusiva debida
a erosion o rotura como complicacion de una placa aterosclerdtica
representa el principal sustrato de los sindromes coronarios agudos
(SCA) y la MS de origen isquémico. La mitad de los pacientes que
sufren una cardiopatia isquémica fallecen de forma stbita y la MS
es la primera manifestacion de la enfermedad coronaria en un 25%
de los casos *.

Se han realizado diferentes clasificaciones morfologicas sobre
la evolucién de la placa de ateroma. De todas ellas, la que me pare-
ce mas facil y completa es la efectuada por Virmani et al (2000)
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en la que se realiza una simplificacion de la clasificacion de la Ame-
rican Heart Association (1994, 1995). Esta clasificaciéon contempla
desde las lesiones iniciales o preaterosclerdticas (hiperplasia intimal
y xantoma intimal) hasta las lesiones ateroscleroticas (hiperplasia
intimal patologica, ateroma con cépsula fibrosa, nodulo calcificado
y placa fibrocalcificada).

La ECA consiste en la afectaciéon de al menos uno de los 3
vasos coronarios cuya luz presenta una estenosis = 75% debida a
una placa aterosclerética y/o una trombosis sobre placa, ya sea so-
bre una placa arteriosclerotica rota o una erosion endotelial de una
placa por otro lado integra **.

Similares resultados se encontraron en Espafia en el estudio
realizado por la Red Tematica de Muerte Stbita del Adulto (Es-
tudio EULALIA) en el que se analizaron 204 muertes subitas ocu-
rridas en Barcelona y Sevilla ®. En el 90% de los casos, la MS fue
de origen cardiovascular siendo la ECA la patologia mas frecuente
(58%), aunque inferior a la observada en estudios anglosajones pa-
recidos en los que la incidencia fue mayor (80-90%) *.

La patologia coronaria causante de MS puede estar a nivel
del origen, en el trayecto epicardico o en las ramas intramurales.
Se considera causa de muerte subita cuando hay oclusion en mas
del 75% de la luz de una o mas coronarias epicardicas principales,
rotura o erosion de la placa y trombosis mural u oclusiva, infarto
agudo de miocardio o cicatriz por infarto de miocardio antiguo *.

A nivel coronario, estas lesiones pueden comprometer una,
dos o las tres arterias coronarias epicardicas. Los estudios necropsi-
cos realizados son bastante diversos ya que encuentran afectacion
de un solo vaso entre el 15-26%, de dos vasos entre el 27-39% y de
tres vasos entre el 33-62%. En el estudio Eulalia (Red Tematica de
Muerte Subita del Adulto), la ECA afectaba a un vaso en el 36%,
dos vasos en el 40% y tres vasos en el 24%. La arteria coronaria
descendente anterior (ADA) estaba afectada en el 74% de los casos
de ECA. Se observé un porcentaje menor de trombosis aguda, ex-
presion anatomopatolégica del infarto agudo de miocardio, (52 vs
40%) pero un porcentaje mayor de hipertrofia ventricular izquierda
(48 vs 20%) *°.

En los fallecidos jovenes la afectacion suele ser de tipo univaso
y localizada predominantemente en el tercio proximal de la arteria
coronaria descendente anterior (ADA), inmediatamente distal a la
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bifurcacién del tronco coronario izquierdo. Esta localizacion tiene
una explicacion hemodinamica debido a que es en este punto donde
la velocidad de flujo sanguineo se reduce criticamente y la pared del
vaso sufre mayor traccion. En contraste con la MSC en el adulto y
el anciano, la trombosis oclusiva de una arteria coronaria principal
no es la regla, ya que solo se observa en el 25-30% de los casos ®. La
lesion responsable raramente muestra las caracteristicas de la placa
aterosclerotica vulnerable observada en los adultos (centro necrético
cubierto por delgada capsula fibrosa) y estan compuestas por una
combinacion de tejido celular y fibroso denso intimal (placa fibroce-
lular), indicativa de un fenémeno proliferativo acelerado. Cuando se
observa una trombosis oclusiva, raramente es debida a la rotura de
una placa o a la fisura de una placa vulnerable, sino que es la conse-
cuencia de una erosion endotelial con erosion de la capa superficial
de la intima %>, Por el contrario, la ECA en los adultos y ancianos
suele afectar a varias de las arterias coronarias, la ADA, la coronaria
derecha (ACD) o la circunfleja (ACx) y las placas se caracterizan por
presentar un gran nucleo lipidico (placa fibrolipidica) que puede lle-
gar a calcificarse y formar una placa fibrocalcificada.

4.4.1.1.2. Enfermedad coronaria no aterosclerotica
a) Anomalias congénitas de las arterias coronarias

En el corazén normal, las arterias coronarias se originan en los
senos de Valsalva de la aorta, izquierdo y anterior derecho, perpen-
diculares a la pared aértica. La raiz pulmonar, situada por delante
y ala izquierda de la aorta, no interfiere con el origen y el trayecto
proximal de las arterias coronarias izquierda y derecha.

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias incluyen
un amplio espectro de malformaciones que estan presentes desde
el nacimiento y con diferentes manifestaciones clinicas y grados de
severidad. Los pacientes pueden estar asintomaticos y las anoma-
lias de las coronarias ser un hallazgo incidental durante la imagen
cardiaca o en la autopsia. No obstante, en otros casos pueden ser
causa de muerte stbita (MS), a veces como primera presentacion
0859 En la mayoria de los casos, la MS ocurre durante el ejercicio o
inmediatamente después y es la segunda causa de muerte subita en
deportistas en EE.UU. En general podemos decir que su incidencia
varia entre el 0,3 y el 1,3%. Existen casos familiares de origen ano-
malo de las arterias coronarias, por lo que es recomendable realizar
un screening familiar "'
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De acuerdo a las Guias para el estudio de la MSCV de la
Association for European Cardiovascular Pathology (AECVP),
los grados de certeza (cierto, altamente probable o incierta) en
la definicion del papel causal de las anomalias coronarias en la
MSC son diferentes, asi como las recomendaciones para el tra-
tamiento y la descalificacion para el deporte. Solo el origen del
tronco de la pulmonar es considerado como una causa cierta de
MSC, mientras que el origen de la coronaria izquierda desde el
seno derecho opuesto es considerada como altamente probable
y el resto (coronaria derecha desde el seno izquierdo, circunfleja
desde el seno derecho con trayecto retroadrtico, salida alta y
puente intramiocardico) son consideradas como causas inciertas

de MSC %,

Las anomalias congénitas de las coronarias mas relacionadas
con MS son "7

* Origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar:
* Ostium en seno pulmonar izquierdo (mas frecuente).
* Coronaria derecha y sus ramas dilatadas y tortuosas.

* Es frecuente encontrar signos de isquemia créonica e HVI.

* Origen anémalo de la coronaria izquierda en el seno aértico
derecho:

* Ostium anémalo cercano a comisura valvular y con fre-
cuencia malformado (en forma de hendidura).

« Angulo agudo entre la aorta y la coronaria.

* El recorrido puede ser interarterial (hacia la derecha en
el epicardio o incluido dentro de la adventicia adrtica),
retroaortico (hacia la izquierda) o metido en el septo.

* Es frecuente encontrar signos de isquemia crénica e hi-
pertrofia del ventriculo izquierdo.

* Origen de la coronaria derecha en el seno aortico izquierdo:
* Ostium anémalo con similares caracteristicas al anterior.

* Generalmente no se observan signos de isquemia miocar-
dica.

* Ostium y coronaria Gnica:

* Coronaria izquierda o derecha tnicas dando todas las ramas.
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* Ostium de localizacion alta (“High Take-Off”):
¢ Ostium localizado a mas de 1 cm de la unién sinotubular.

* Suelen tener morfologia en ojal y trayecto inicial intra-
mural.

e Puente miocardico:

* Profundidad del tanel mayor de 5 mm o profundidad de
2-3 mm durante 2-3 cm de longitud.

* Morfologia del miocardio circundante en forma de vaina
que actua de forma similar a un esfinter.

* Desestructuracion miocardica y degeneracion grasa peri-
vascular.

* En las Guias de la AECVP se clasifica como un hallaz-
go de significancia incierta en términos de riesgo ***°. Por
otro lado, hoy es bien conocido que el puente intramio-
cardico es parte de la expresion fenotipica de la MCH 7.

b) Diseccion coronaria

La diseccion coronaria se caracteriza por la formaciéon de un
hematoma en la pared, entre la capa muscular y la capa elastica
interna, que comprime la luz produciendo isquemia aguda. Las
formas espontaneas se producen fundamentalmente en mujeres
jovenes y un tercio de ellas en relacion con el embarazo. Pueden
ser espontaneas o 1atrogénicas. Dependiendo de su extension pue-
den manifestarse por angina, IAM, arritmias o debutar con muer-
te subita. La arteria mas frecuentemente implicada en mujeres es
la coronaria descendente anterior y en hombres la coronaria de-
recha. Excepcionalmente afecta a varias arterias. Se han descrito
como factores predisponentes: la aterosclerosis, el desequilibrio
hormonal del periodo postparto o por la toma de anticoncepti-
vos (cambios del tejido conectivo progesterona- dependientes) o
algunas colagenopatias como el sindrome de Marfan o de Ehlers-
Danlos. Los factores desencadenantes hemodinamicos tienen en
comun una elevacion aguda de la presion de perfusion coronaria,
como el ejercicio fisico intenso o la accién de la cocaina **"'. El
elevado estrés de la pared, debido al aumento de la presion arte-
rial por los efectos inotropicos y cronotropicos asociados al efecto
vasoconstrictor directo de la cocaina pueden ser responsables de
la formacion de un desgarro intimal y la diseccion subsecuente de
la arteria coronaria ".
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4.4.1.2. Miocardiopatias

Las miocardiopatias (MCP) son un grupo heterogéneo de en-
fermedades del miocardio asociadas con disfunciéon mecanica y/o
eléctrica que a menudo (pero no invariablemente) presentan una
inapropiada hipertrofia o dilatacion ventricular y que estan debi-
das a diversas causas que frecuentemente son genéticas. Las MC
pueden estar limitadas al corazon o ser parte de una patologia sisté-
mica generalizada, llevando a menudo a la muerte cardiovascular
o a discapacidad relacionada con un fallo cardiaco progresivo ”7°.

La clasificacion actual divide las MCP en dos grandes grupos ba-
sados en la afectacion organica predominante: Primarias y secundarias.

a) MCP primarias (genéticas, no genéticas, adquiridas) son
aquellas que exclusiva o predominantemente se confinan al mus-
culo cardiaco y son relativamente pocas. Entre ellas se encuentran
la miocardiopatia hipertrofica, la miocardiopatia arritmogénica, la
miocardiopatia dilatada, las miocardiopatias mitocondriales, las ca-
nalopatias, las miocarditis y la provocada por estrés (Tako-Tsubo).
Se encuentran con mas frecuencia como causa de muerte en jove-
nes menores de 35 afios *4 7777879,

b) MCP secundarias muestran afectacion miocardica como
parte de un largo y variado nimero de desordenes sistémicos ge-
neralizados (multiorganicos). Entre ellas se encuentran las infiltra-
tivas (amiloidosis), las enfermedades por depésito (Enfermedad de
Fabry), las producidas por drogas, la fibrosis endomiocardica, las
granulomatosas (sarcoidosis), las endocrinas (diabetes, hiper/hi-
potiroidismo, feocromocitoma), las neuromusculares, las enferme-
dades del colageno (lupus, dermatomiositis, esclerodermia, artritis
reumatoide) y las secundarias a quimioterapia ”.

4.4.1.2.1. Miocardiopatia Hipertrofica (MCH)

Es una enfermedad primaria del musculo cardiaco que se ca-
racteriza por la presencia de una hipertrofia significativa del ven-
triculo izquierdo (en adultos >15 mm) de origen primario, es decir,
no secundaria a alguna causa que condicione un aumento de la
resistencia a la salida de la sangre desde el ventriculo izquierdo,
como ocurre en la HTA y en la estenosis aortica.

La MCH es una entidad relativamente frecuente afectando
0.2-0.5% de la poblacién general (aproximadamente en 1 de cada
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500 individuos). Entre el 50-60% de los casos son de origen fami-
liar, con una herencia autosémica dominante en la gran mayoria de
los casos, pero con una penetrancia incompleta ®.

Es una de las principales patologias relacionadas con la MS,
sobre todo en adolescentes y adultos jévenes, ya que en este grupo
de edad en un 25% de los casos debuta como MS. En USA repre-
senta la causa mas frecuente de MS en personas jévenes y en atletas
8. Su frecuencia en el sur de Europa como causa de MS relaciona-
da con el deporte es mas baja #%.

En la actualidad hay descritas mas de 500 mutaciones locali-
zadas en 11 genes relacionados con esta patologia entre el 35-60%
de las personas afectas. Las mutaciones descritas en la mayoria
de los pacientes se localizan fundamentalmente en tres genes que
codifican las proteinas del sarcomero cardiaco, unidad contractil
funcional de los miocardiocitos: la cadena pesada de la betamiosi-
na cardiaca (M1H?7), la proteina C de union a la miosina cardiaca
(MYBPC3) y la troponina T (TNNT2). La rentabilidad diagnostica
del estudio genético en la MCH es del 60-70%) *#88657 Hasta
el 10% de los casos en adultos son debidos a otros trastornos he-
reditarios y no hereditarios, como las enfermedades metabdlicas
(enfermedades de Anderson-Fabry, Danon y Pompe), miocardio-
patias mitocondriales, enfermedades neuromusculares (ataxia
de Friedreich), sindromes malformativos (sindromes de Noonan,
LEOPARD vy Costello), enfermedades infiltrativas (amiloidosis) y
trastornos endocrinos (hijos de madres diabéticas, feocromocitoma
y acromegalia) %, Las caracteristicas macroscopicas y microscopi-

cas de la MCH se describen en la Tabla n° 3.

4.4.1.2.2. Miocardiopatia arritmogénica (MCA)

Se caracteriza morfolégicamente por un reemplazo progre-
sivo del miocardio por tejido fibroadiposo. Inicialmente se des-
cribi6 como un proceso malformativo y selectivo del ventriculo
derecho, de ahi la denominacion de displasia arrtimogénica del
ventriculo derecho. Posteriormente los hallazgos de autopsia, los
estudios de correlacion genotipo-fenotipo y el aumento en la utili-
zacion de la resonancia magnética cardiaca con realce de contras-
te con gadolinio, han mostrado que el reemplazo del miocardio
por tejido fibroadiposo es el rasgo fenotipico caracteristico que
afecta al miocardio de ambos ventriculos, con una afectacion del
ventriculo izquierdo de forma paralela o incluso de mayor seve-
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Caracteristicas

Macroscopicas

Caracteristicas
Microscoépicas

Hipertrofia cardiaca (el peso puede so-
brepasar los 500 g y en ocasiones los
1000 g).

Hipertrofia preponderante del ventri-
culo izquierdo (VI), aunque también
puede comprometer al ventriculo de-
recho.

La hipertrofia del VI adopta diversas
formas segin donde esté localizada:

Tipo I: hipertrofia de la parte anterior
del tabique interventricular, general-
mente en la base.

Tipo II: hipertrofia de todo el tabique,
sin compromiso de la pared libre.

Tipo III: hipertrofia del tabique y de la
pared anterior del VI.

Tipo IV: hipertrofia de cualquier parte
del ventriculo, incluyendo el apex.

Trabéculas y musculos papilares pro-
minentes.

Aspecto arremolinado del miocardio.

Puentes intramiocardicos en la arte-
ria coronaria descendente anterior iz-
quierda (ADA).

Focos cicatriciales blanquecinos de
distribuciéon variable (no siguen la dis-
tribucién vascular a diferencia de las
cicatrices de infarto).

Placa de fibrosis endocardica suba-
ortica por roce del velo anterior de la
valvula mitral (no es patognomonica,
también aparece en estenosis valvular
aortica).

Puede haber dilataciéon del VI en la
fase terminal de la enfermedad.

Hipertrofia de miocitos, que
presentan ntcleos hipercro-
maticos.

Desorden de miocitos que se
disponen formando 4ngulos
o adoptando aspecto arre-
molinado o de fasciculos dis-
puestos perpendicularmente.

Desorden de las miofibrillas.

Aumento de la celularidad
intersticial.

Arterias  intramiocardicas
con paredes engrosadas por
hipertrofia y desorden de la
capa media y fibrosis intimal,
lo que contribuye a la isque-
mia y fibrosis miocardica.

Evolucién hacia la fibrosis
intersticial o de reemplazo.

Focos de miocarditis en algu-
nos casos.

Tabla n" 3. Anatomia patoldgica de la MCH. (Modificado de Aguilera et al, 2015) ™.
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ridad que en el ventriculo derecho. Esto ha conducido a la nueva
designacion de “miocardiopatia arritmogénica que representa la
evolucion del término original de “displasia arritmogénica” del
ventriculo derecho” y se han propuesto nuevos criterios diagnos-
ticos (Criterios de Padua) ¥%.

En la actualidad se diferencian tres formas de la enfermedad:

* MCA clasica con compromiso inicial y preponderante del
ventriculo derecho que en su evolucion se puede extender al
ventriculo izquierdo con una localizacion subepicardica ca-
racteristica.

* MCA biventricular con compromiso paralelo de ambos ven-
triculos que es la forma de diagnéstico macroscopico mas facil.

* MCA izquierda o de predominio izquierdo que afecta al ter-
cio o mitad subepicardica de la pared libre del VI y al tabique
interventricular %9192,

La MS se da principalmente en varones jovenes. En el con-
texto forense en bastantes ocasiones la MS es la primera manifesta-
cion de la enfermedad. En otros pacientes existen sintomas previos,
principalmente palpitaciones y sincope, pero el diagnoéstico clinico
es complejo . Es una enfermedad que evoluciona en brotes, con
pérdida a veces importante de miocitos seguida de respuesta in-
flamatoria, dolor precordial y elevaciéon de las enzimas cardiacas.
La arritmia letal en muchas ocasiones esta desencadenada por el
ejercicio fisico. En Italia y Espafia es la patologia estructural mas
frecuente de MS asociada al deporte ## por lo que a los jévenes
varones diagnosticados de esta enfermedad deberia desaconsejarse
la practica de actividades deportivas de alto nivel .

En mas de la mitad de los casos es familiar y se hereda de
forma autosémica dominante, con penetrancia incompleta y expre-
sividad variable debida a mutaciones patogénicas de los genes que
codifican las proteinas de las uniones intercelulares, principalmente
los desmosomas como la placofilina (PKP2), desmoplaquina (DSP),
desmogleina (DSG2) y desmocolina (DSC2). El fenotipo de las va-
riantes recesivas (enfermedades de Naxos y de Carvajal-Lahuerta)
se ha descrito en la edad infantil. La rentabilidad diagnostica del
estudio genético es de aproximadamente el 50% **.

Las caracteristicas macroscopicas y microscopicas de la MCH
se describen en la Tabla n° 4.
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Caracteristicas Caracteristicas

Macroscopicas Microscoépicas
» Corazones aumentados de peso. * Reemplazo por tejido fi-
broadiposo en proporciéon
* Reemplazo del miocardio por tejido variable (a diferencia de la
fibroso o fibroadiposo que comienza lipomatosis del ventriculo
por la region subepicardica de los ven- derecho que es solo tejido
triculos (en el ventriculo derecho sélo adiposo).
se conserva el miocardio de las trabé-
culas). » Cambios de los miocitos con
apoptosis y vacuolizacion del
* Lesion del miocardio en parches o di- citoplasma.
fusa.

¢ Focos frecuentes de infiltrado
* Afectacion circunferencial del ventri- de células inflamatorias.

culo izquierdo con compromiso del
tabique interventricular.

* Dilatacion de los ventriculos con for-
macién de aneurismas especialmente
en el ventriculo derecho.

Tabla n’ 4. Anatomia patoligica de la MCA. (Tomado de Agwilera et al, 2015) *.

4.4.1.2.3. Miocardiopatia dilatada (MCD)

Esta miocardiopatia engloba una serie de enfermedades etio-
logicamente heterogéneas que se caracteriza por una hipertrofia
cardiaca con dilataciéon del ventriculo izquierdo o biventricular
y disminucién de la fraccién de eyeccion en ausencia de HTA,
valvulopatias o aterosclerosis coronaria. Es la mas frecuente de
las MCP e incluye formas genéticas y no genéticas con una preva-
lencia que alcanza 1:250 individuos y se considera que es familiar
hasta en el 50% de los casos. En los tltimos anos se han identifica-
do mas de 90 genes implicados relacionados con el citoesqueleto,
las proteinas del sarcémero, el sarcolema, la envoltura nuclear,
las uniones intercelulares, los canales 16nicos y las proteinas mito-
condriales. La herencia en la mayoria de los casos es autosémica
dominante y son menos frecuentes la ligada al cromosoma X, la
autosoémica recesiva y la mitocondrial. La rentabilidad del estu-
dio genético es del 49%, alcanzando el 70% en los casos familia-
res %, Las caracteristicas macroscopicas y microscopicas de la
MCD se describen en la Tabla n® 5.
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Caracteristicas Caracteristicas

Macroscopicas Microscoépicas
» Corazon aumentado de peso (sobrepa- * Puede haber minima altera-
sa los 500 g en adultos). cién en el miocardio.
* Forma globoide. * Miocitos de tamafio variable,
multinucleados o degenera-
* Cavidades dilatadas con paredes delga- dos.
das y trabéculas aplanadas (reduccién
de la relacion entre el grosor de las pa- * Fibrosis intersticial o de re-
redes y el diametro de la cavidad). emplazo.

* El tabique interventricular puede ser
recto en formas con gran dilatacion del

VD.

* Miocardio de aspecto normal o con par-
ches de fibrosis de extension variable.

* Suele haber fibrosis endocardica y
trombos cavitarios.

Tabla n’ 5. Anatomia patoligica de la MCD. (Tomado de Aguilera et al, 2015) *.

4.4.1.2.4. Hipertrofia idiopatica del ventriculo izquierdo (HIVI)

Se define como una hipertrofia concéntrica del ventriculo iz-
quierdo en el examen macroscopico con hipertrofia de miocardio-
citos, fibrosis intersticial y ausencia de desorganizacion de las mio-
fibrillas en el examen histologico. Se debe excluir la HTA y otras
enfermedades infiltrativas o por deposito, asi como el consumo de
anabolizantes y drogas de abuso. Hay que realizar el diagnéstico
diferencial con el corazon de atleta. Actualmente, no se considera
como una forma inicial de MCH. La HIVI se ha descrito en varios
estudios en casos de muerte stbita en jovenes y asociada al depor-
te #869.97 Fn un estudio retrospectivo realizado sobre 99 muertes
subitas inexplicadas realizado en Dinamarca (edad media 37 afios,
intervalo 0-62 anos, 75% varones) 32 casos tenian corazones es-
tructuralmente normales y en los 62 (63%) casos restantes se ha-
llaron anomalias cardiacas no suficientes para establecer un diag-
nostico. Entre ellas los cinco hallazgos mas frecuentes fueron HIVI
y/o cardiomegalia (31%), fibrosis miocardica (19%), dilatacion de
cavidades (7%) e inflamacién del miocardio (5%) .
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4.4.1.2.5. Miocardiopatia no compactada (MNC) o espongiforme

Es una miocardiopatia infrecuente que se produce por la deten-
ci6n 1n utero del normal proceso de compactacion del miocardio por
lo que también se le denomina ventriculo izquierdo no compactado.
Morfologicamente se caracteriza por excesivas trabeculaciones en el
ventriculo i1zquierdo y profundos recesos intertrabeculares que comu-
nican con la cavidad ventricular. El espesor de la zona endocardica no
compactada es dos veces superior a la capa epicardica compactada del
miocardio (NC/C >2) 1% E] ventriculo derecho también, aunque
raramente, puede estar afectado. Es considerada como una forma ge-
nética de miocardiopatia por la American Heart Association ” y una
miocardiopatia no clasificada por la European Society of Cardiology
76, Aligual que otras miocardiopatias primarias frecuentemente es una
enfermedad de presentacion familiar '™, Clinicamente se manifies-
ta por insuficiencia cardiaca, taquiarritmias y fenémenos embolicos.
Ocasionalmente puede manifestarse como MS, aunque es muy in-
frecuente en la practica autdpsica. Se puede asociar con cardiopatias
congénitas o con otras miocardiopatias . Actualmente se la considera
como un rasgo fenotipico mas que como una verdadera miocardio-
patia que se puede presentar tanto de forma aislada como asociada a
cardiopatias congénitas u otras miocardiopatias *'.

4.4.1.2.6. Miocardiopatia hipertensiva

La asociacion entre hipertrofia del ventriculo izquierdo y MSC en
pacientes hipertensos se ha puesto de manifiesto en numerosos estudios.
En un seguimiento de 3242 pacientes hipertensos durante 10,3 afios
se observé que por cada 10 mm/Hg de aumento de la presion arterial
en monitorizaciéon ambulatoria de 24 h, el riesgo de MSC aument6 un
35% . La cardiopatia asociada a la HTA es la causa mas frecuente de
hipertrofia del ventriculo izquierdo debido a la sobrecarga de presion
como consecuencia del aumento de las resistencias vasculares periféri-
cas. Macroscopicamente se caracteriza por una hipertrofia concéntrica
del VI, aunque en estadios avanzados el endurecimiento de la pared
del VI da lugar a una hipertrofia excéntrica con dilatacion de la cavi-
dad que puede ser dificil de distinguir de la MCD (fase dilatada de la
cardiopatia hipertensiva). Hay que tener en cuenta que la cardiopatia
hipertensiva solo debe considerarse cuando hay antecedentes clinicos
de hipertension y/o evidencia de dafio hipertensivo en otros érganos
como la microvasculatura de la sustancia blanca cerebral y los rifiones,
y se excluye cualquier otra causa que explique la hipertrofia %,
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4.4.1.2.7. Miocardiopatia asociada a la obesidad

La obesidad se ha convertido en una epidemia en los paises
occidentales por lo que cada dia es mas frecuente encontrar cada-
veres obesos en la sala de autopsias. En las personas obesas, sobre
todo aquellos con obesidad grado III o mérbida (IMC > 40 kg/m?),
el corazon sufre una serie de cambios estructurales secundarios al in-
cremento cronico del gasto cardiaco. Estos cambios incluyen una hi-
pertrofia cardiaca (habitualmente con patrén de tipo excéntrico por
sobrecarga de volumen, aunque también se puede observar un patron
concéntrico) y remodelacion del ventriculo izquierdo. Otras comorbi-
lidades asociadas a la obesidad, como la HTA, el sindrome de apnea
obstructiva del sueno, el sindrome metabolico y la diabetes también
contribuyen a los cambios estructurales en el miocardio. Todas estas
alteraciones se han englobado en lo que se ha dado en llamar mio-
cardiopatia de la obesidad que puede explicar la muerte stibita en los
pacientes obesos. No obstante, el patélogo no debe cometer el error
de considerar que todas las personas obesas con un corazon grande e
hipertrofiado tienen hipertension y que, por tanto, la muerte es debida
a la cardiopatia de la HTA. Como se ha mencionado anteriormen-
te, se debe consultar la historia clinica y el tratamiento realizado, asi
como el dafio hipertensivo en otros 6rganos para emitir el diagnostico
de cardiopatia hipertensiva en un paciente obeso. Finalmente, en un
paciente obeso joven con antecedentes personales de sincope y muer-
tes cardiacas prematuras en otros miembros de la familia debemos
realizar el diagnostico diferencial con otras formas primarias de hiper-
trofia cardiaca por lo que es aconsejable la evaluacion cardiologica de
familiares y el estudio genético del probando ***. En un estudio post-
mortem realizado sobre 212 muertes subitas en sujetos obesos meno-
res de 35 anos (edad media 23%8 afos), las causas mas frecuentes de
muerte fueron: corazon estructuralmente normal (sindrome de muer-
te stibita arritmica) en el 50%, hipertrofia idiopatica del VI (ausencia
de HTA y de valvulopatia) en el 12% y aterosclerosis coronaria severa
en el 12%. El peso medio del corazén fue de 450£141gy en el 20%

de los casos se observé fibrosis en el VI 12

4.4.1.2.8. Miocardiopatia inflamatoria (miocarditis)

La miocarditis es un proceso inflamatorio del musculo car-
diaco. Puede ser causado por la acciéon de numerosos agentes in-
fecciosos (virus, bacterias, hongos, protozoos, etc.), por agentes no
infecciosos (farmacos, toxicos, enfermedades autoinmunes, enfer-
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medades sistémicas) o de causa idiopatica. En nuestro medio, la
mayoria de miocarditis son de origen virico, principalmente por
enterovirus (sobre todo coxackie B) y adenovirus. También se han
descrito por parvovirus B19, citomegalovirus, virus herpes 6, virus
Epstein Barr y virus de la hepatitis G 103104105,

La presentacién clinica no es patognomonica y las manifes-
taciones cardiacas pueden oscilar entre sintomas muy sutiles hasta
insuficiencia cardiaca severa, bloqueo AV completo y MSC ', Es
una causa frecuente de MS cardiaca en joévenes, sobre todo en ni-
nosy adolescentes. El mecanismo de la muerte suele ser arritmico y
la muerte se produce sin sintomas ni signos previos, a menudo du-
rante la realizacion de una actividad fisica. La incidencia reportada
en el Registro de MS del Véneto (Italia) es del 12% . Macroscopi-
camente el corazéon puede parecer normal o apreciarse un aspecto
atigrado del miocardio. Histologicamente en las formas agudas se
observa necrosis de miocitos e infiltrado de linfocitos e histiocitos.
En las formas crénicas pueden verse parches de tejido conectivo
fibroso junto con zonas de miocarditis activa. Los estudios molecu-
lares con técnicas de PCR, incluso en los bloques de parafina, son
de eleccion para detectar el genoma del virus implicado '%%10%:105:107,

La miocarditis se puede resolver sin secuelas, recurrir o llegar a
ser cronica. Por tanto, la miocarditis se considera un precursor de la
MCD, diagnosticada en el 21% de pacientes con miocarditis aguda
en un seguimiento efectuado durante 3 afios '"”. La proporcion exacta
de una MCD croénica secundaria a la progresion de una miocarditis
aguda no es conocida, pero ha sido identificada como causa de la
MCD hasta el 12% de los casos en un amplio estudio retrospectivo '*.

4.4.1.2.9. Canalopatias

Se trata de procesos en los que se produce un mal funciona-
miento de los canales 16nicos o de las proteinas asociadas y, por
tanto, de la actividad eléctrica del corazon, fundamentalmente de
la fase de repolarizacion. Son consideradas enfermedades eléctricas
primarias en las Guias de la European Society of Cardiology *.

Existen formas adquiridas (asociadas a farmacos y que se dan
mas en adultos) y formas congénitas secundarias a mutaciones en los
genes que codifican las proteinas constituyentes de los canales Na*,
K* y Ca*". Los pacientes pueden estar asintomaticos y ser diagnos-
ticados en pruebas de cribado familiar o pueden presentar sincopes,
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convulsiones, arritmias ventriculares malignas y fibrilacion ventricu-
lar letal. En algunos casos debutan con una MS """, En estos cua-
dros los corazones son estructuralmente normales desde un punto
de vista anatomopatologico, tanto macroscopico como microscopico,
por lo que se piensa que entre el 5 y el 40% de las MS en ninos y
jovenes con autopsia negativa, pueden ser debidos a alguna de estas
canalopatias congénitas ''*. El screening genético puede ser usado
para poner de manifiesto la mutacion genética causante de la enfer-
medad. Las canalopatias mas importantes son el sindrome de QT
largo, el sindrome de Brugada; el sindrome de repolarizacion precoz,
la taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminégica y el sindro-
me d€1 QT Ccorto 49,110,111,113,114,115,116, 117 (Ta‘bla nO 6).

a) Sindrome del QT largo (LQTS). Es una de las canalopatias
mas frecuentes y mejor conocidas. Se caracteriza por alargamiento
del intervalo QT corregido (QTc = QT/[RR]1/2) en el ECG []
0,480 msegundos. Clinicamente se manifiesta por sincope, convul-
siones y MSC. Esta se produce por su evolucién a una taquiarrit-
mia ventricular peculiar conocida como “torsades de pointes™ ''*11.
La edad media de presentacion es a los 14 anos. La tasa anual de
MSC en pacientes asintomaticos con LOT'S no tratado ha sido es-
timada en menos del 0.5%, mientras que aumenta hasta el 5% en
los pacientes con historia de sincope '*".

Genéticamente es un trastorno heterogéneo, secundario a
alteraciones en los genes que codifican diferentes canales 16ni-
cos, fundamentalmente de potasio y de sodio. Se han descrito
cientos de mutaciones en 17 genes. Los principales son KCNQ1
(LQTSI), KCNH2 (LQTS2) y SCNSA (LQTS3). Las arritmias
son desencadenadas por diferentes estimulos en dependencia
del genotipo, el ejercicio, fundamentalmente la natacion, en el
LQTSI, el estrés emocional o estimulos auditivos stubitos (por
ejemplo, al reloj despertador) y con menos frecuencia durante el
suefio en el LOQTS2 y el sueno en el LQTS3. El screening gené-
tico identifica una mutacion en el 75% de los casos de LQT'S de
los casos y los tres genes principales suponen el 90% de los casos
con genotipado positivo ',

Los subtipos del LQT'S se clasifican de la siguiente forma:

1. LQTS autosémico dominante (prevalencia 1:2500) sin ma-
nifestaciones extracardiacas. Se le conoce como el sindro-
me de Romano Ward.
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2. LQTS autosémico dominante con manifestaciones extra-
cardiacas. Comprende:

a. Sindrome de Andersen-Tawil (LQTS7) que actualmen-
te se considera como una entidad independiente. Clini-
camente se caracteriza por paralisis periddica, desarrollo
esquelético anormal, arritmias ventriculares del tipo de la
extrasistolia ventricular frecuente con susceptibilidad par-
ticular a desarrollar fibrilacion ventricular, sobre todo en el
sexo femenino '#1%,

b. Sindrome de Timothy (LQT8), caracterizado por pro-
longaciéon del QT, sindactilia, malformaciones cardiacas,
trastornos del espectro autista y dimorfismo '**.

3. LQTS autosomico recesivo (sindrome de Jervell-Lange-
Nielsen) en el que se combina una prolongacion extrema
del QT con sordera congénita '*.

b) Sindrome de Brugada (BrS). Este sindrome arritmogénico
fue descrito por los hermanos Pedro y Josep Brugada en 1992. El Dr.
Pedro Brugada es Académico Honorifico de la RAMSE vy realizo6 su
discurso de ingreso sobre el sindrome que lleva su nombre el 21 de
mayo de 2017. Se caracteriza por episodios de sincope y MSC en
corazones estructuralmente normales y un ECG que presenta blo-
queo de rama derecha y elevacion del segmento ST en forma de
aleta de tiburén en derivaciones precordiales derechas, V1 a V3, a
menudo denominado como patréon ECG del Brugada tipo 1 '*. Los
episodios de sincope y MS (abortada o no) son producidos por una
taquicardia ventricular polimorfica rapida o fibrilacién ventricular
%7, La prevalencia de la enfermedad es del 4-12% de todas las MSC.
La penetrancia y expresividad de este trastorno es muy variable; no
obstante, se considera que afecta fundamentalmente a varones adul-
tos (30-40 anos) y la MS se produce con frecuencia durante el suefio,
pero también por exposicion a farmacos que bloquean los canales de
sodio o por fiebre. Las drogas psicotrépicas, determinados farmacos
antiarritmicos, agentes anestésicos, cocaina, ingesta excesiva de alco-
hol y fiebre son estimulos potenciales que pueden exacerbar el BrS
tipo 1 y desencadenar una fibrilaciéon ventricular '%.

Curiosamente, en 2002 se considerd que el sindrome de muer-
te subita nocturna (sudden unexpected nocturnal death syndrome
-SUNDS-), forma mas comtn de MS en jovenes asiaticos, estaba
emparentado genéticamente con el BrS ', E1 SUNDS ocurre de
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forma predominante en el sudeste asiatico y tiene diferentes térmi-
nos académicos segin los paises: Bangungut en Filipinas, Lai Tai en
Tailandia, Pokkuri en Japon y SUNDS en USA y China. A pesar de
esta diferente terminologia, la caracteristica comun de las victimas
es la MS de personas jovenes, la mayoria varones, en buen estado
de salud durante el suefio nocturno. La primera descripcion de esta
enfermedad se realiz6 en Filipinas por Guazon en 1917 ',

Hasta la fecha se han identificado mas de 200 mutaciones
patogénicas en 16 genes (SCNSA, GPDI1-L, SCNI1B, SCN3B,
KCNE3, KCNE5, KCNJ8, KCND3, CACNA1C, CACNB2b,
CACNA2D1, RANGRF, HCN4, SLMAP and TRPM4). A pesar
que todos estos genes han sido asociados con el BrS, un exhaustivo
test genético solo identifica la causa patognomonica en cast 35-40%
de los casos diagnosticados clinicamente. Aproximadamente el 25-

30% de todos estos pacientes tienen una mutacion en el gen del
canal de sodio SCNSHA (BrS tipo 1) "1,

¢) Sindrome QT corto (SQT'S). Es una enfermedad infrecuen-
te caracterizada por un intervalo QT corto en el ECG (< 330 mili-
segundos) con una onda T puntiaguda y un intervalo corto entre el
picoy el final de la onda T en un corazén estructuralmente normal
132 Clinicamente oscila desde ausencia de sintomas hasta fibrila-
ci6on auricular, sincope recurrente y MSC ''!. Las manifestaciones
clinicas pueden aparecer en la infancia y se le considera una de
las principales causas del sindrome de muerte subita del lactante
(SMSL) . El patrén de herencia es autosomico dominante con
una alta penetrancia. Hasta la fecha se han descrito varias mutacio-
nes en seis genes, tres de ellos (KCNQ1, KCNJ2 y KCNH2) codi-
fican los canales del potasio y tres mas (CACNA1C, CACNB2B y
CACNA2D1) los canales de calcio **. Estos seis genes incluyen casi
el 50% de los casos diagnosticados clinicamente de SQ)T, aunque
las mutaciones en los canales de potasio son las mas prevalentes,
fundamentalmente en KCNH2. En general, los eventos cardiacos
estan relacionados son estimulos adrenérgicos como el ruido o el
ejercicio, aunque también ha sido descrito en reposo.

d) Taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminérgica
(TVPC). Fue descrita en 1995 en 21 nifos y la prevalencia es de
1:10000. Se trata de una arritmia caracterizada por taquicardia ven-
tricular bidireccional con prolongacion del intervalo QT en el ECG
inducida por el estrés fisico y emocional, que afecta a nifos y adoles-
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centes en ausencia de patologia estructural . Esta asociada a una
alta mortalidad (aproximadamente un 30% a los 30 anos de edad)
y habitualmente la primera manifestacion de la enfermedad es la

Channel Disease Gene Protein
Sodium LQT3 SCN3A Navl.5

LQT 10 SCN4B Navp4

LQT 16* SCNIE Navp1®

Brs 1 SCN5A Mavl.5

Br52 GPDI-L Glycerol-3-P-DH-1

BrS 5 SCNIB Navpl

BrS7 SCN3B Navp3

Brl16 SCN2B Navp2
Sodium-related LQT9 CAV3 M-Caveolin

LQT 12 SNTAI a-Syntrophin

BrS 10 RANGRF RAN-G-release factor

BrS 14 SLMAP Sarcolemma associated protein
Potassium LQT1 KCNQI Kv7.1 KvLQTI

LQT2 KCNH2 hERG Kvl11.1

LQTS5 KCNEI MinK

LQT6 KCNE2 MiRP1

LQT7 KCNJ2 Kv2.1 Kir2.1

LQT 13 KCNJs Kv34 Kir3 4

SQT 1 KCNH2 hERG Kvl1l.1

SQT 2 KCNQ!I Kv7.1 KvLQT1

SQT3 KCNJ2 Kv2.1 Kir2.1

CPVT 3 KCNJ2 Kv2.1 Kir2.1

Brs 6 KCNE3 MiRP2

BrS 8 KCNJS Kv6.1 Kir6.1

BrS 9 HCN4 Hypermpolarization cyclic

BiS 11 KCNES nucleotide-gated 4

BiS 12 KCND3 Potassium voltage-gated channel

subfamily E memberl like
Kv4.3 Kird.3

Potassium-related LQT 11 AKAPY A-kinase anchor protein 9
Calcium BrS 3 and shorter QT (SQT 4) CACNAIC Cavl.2

BrS 4 and shorter QT (SQT5)  CACNB2B Voltage-dependent B-2

SQT 6 CACNA2DI Voltage-dependent oc2/51

Brs 13 CACNA2DI Voltage-dependent o2/51

BrS 15 TRPM4 Transient receptor potential M4

LQTS8 CACNAIC Cavl.2

LQT 14 RYR2 Ryanodine Receptor 2

CPVT | RYR2 Ryanodine Receptor 2

CPVT 2 CASQ2 Calsequestrin 2
Calcium-related CPVT 4 TRDN Triadin

CPVT S5 CALMI Calmodulin 1

LQT4 ANK2 Ank-B

Tabla n® 6. Genes asociados con las canalopatias. LQTS: s. de QT largo; BrS: s. de Brugada;

SQI: 5. del QT corto; CPVT: taquicardia ventricular polim
Campuzano et al, 2014)
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muerte %, Este hecho supone que la identificacién de familiares en
riesgo es crucial para evitar nuevos casos ', Se han identificado
dos variantes genéticas asociadas a mutaciones en los canales de cal-
cio, una autonémica dominante en el gen que codifica el receptor de
la rianodina, (RyR2), y una recesiva menos frecuente por mutaciones
en el gen de la isoforma de la calsecuestrina (CASQ2) ',

4.4.1.3. Valvulopatias

La patologia valvular puede ser de origen congénito o adquiri-
do y puede afectar a cualquiera de las cuatro valvulas del corazon,
siendo mas frecuente la afectacion de las valvulas adrtica y mitral.
Hasta hace unas décadas la causa mas importante de valvulopatia
era la fiebre reumatica. En la actualidad hay un aumento impor-
tante de las valvulopatias secundarias a cambios degenerativos aso-
ciados con la edad ',

4.4.1.3.1. Patologia de la valvula adrtica
a) Estenosis adrtica

La estenosis aortica es la valvulopatia mas frecuente en Euro-
pay USA. La etiologia mas frecuente es la degeneracion y calcifi-
cacion valvular asociada a la edad. Le sigue la afectacion congénita,
fundamentalmente la valvula aértica bictspide, que se presenta en
pacientes de menor edad. La etiologia reumatica es rara. Depen-
diendo del nivel de la estenosis puede ser valvular (a nivel de las
valvas), supravalvular (por encima) y subvalvular (por debajo del
anillo) *. La MS puede ocurrir en personas jévenes como conse-
cuencia de una estenosis adrtica congénita, ya sea en una valvula
unicuspide o bicuspide con velos displasicos. En esta edad los velos
raramente presentan una calcificacion distrofica, un fenémeno que
ocurre habitualmente en los adultos y ancianos. La MS es de tipo
arritmica y el sustrato arritmico consiste en una hipertrofia del ven-
triculo izquierdo con isquemia subendocardica caracterizada por
miocitolisis y fibrosis de reemplazo 1%,

b) Valvula aértica bictspide (VAB)

Es una de las malformaciones cardiovasculares congénitas mas
frecuentes con una incidencia del 0,5-2% de la poblacion general.
Es mas frecuente en varones con una relacion de 4:1. Hasta en el
80% de los casos los senos fusionados son el derecho y el izquierdo
de manera que las valvas estan orientadas anterior y posterior. El
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rafe estd generalmente en posicion anterior y el origen de las co-
ronarias esta a ambos lados del mismo. La coartaciéon de aorta se
asocia a este tipo de malformacion *®. Desde una perspectiva noso-
logica, la BAV se clasifica de forma amplia en 3 categorias clinico-
prondsticas ':

a) Valvulo-aortopatia compleja en la que los trastornos con-
comitantes o asociados pueden tener una peor clinica y prondstico
mas grave que la BAV per se (por ejemplo, sindrome de Turner,
Sindrome de Loeys-Dietz, coartacion aortica severa). Se produce
una disfuncion precoz y acelerada de la valvula y/o aortopatia que
se suele diagnosticar de forma temprana en la edad pediatrica, ado-
lescencia o en poblacion adulta. Esta presentacion requiere una re-
paracion quirdrgica temprana y vigilancia estrecha.

b) Véalvulo-aortopatia tipica que es el grupo mas comun con
disfuncion progresiva de la BAV y/o dilatacion de la aorta sin tras-
tornos mayores asociados o concomitantes. Se suele diagnosticar
en la edad adulta, requiere vigilancia a largo plazo y habitualmente
correccion quirtrgica. Los pacientes del grupo a) o b) tienen riesgo
de desarrollar una endocarditis infecciosa y diseccion aortica, a pe-
sar de que la diseccion adrtica es muy infrecuente en nifilos y poco
frecuente en adultos sin dilatacion adrtica.

c) BAV no complicada o sin diagnostico. Suele ser una con-
dicién silente a lo largo de la vida con afectacion valvular leve que
aparece como un hallazgo incidental en la autopsia o en una prue-
ba de imagen. Representa una definicion retrospectiva que solo re-
quiere vigilancia.

La complicacién mas habitual es la estenosis de la valvula de-
bida a calcificacion distrofica degenerativa progresiva que ocurre
aproximadamente dos décadas antes comparada con la valvula
aortica trivalva. Hasta en un 20% de los pacientes con estenosis
aortica congénita se objetivan anomalias cardiovasculares asocia-
das. Es frecuente la asociacion con diseccion de aorta que es de cin-
co a siete veces mas frecuente que la que ocurre en poblacién con
valvula trictspide y el 5-6% de las personas que sufren una disec-
cién aortica presentan una VAB ! Esto sugiere que la VAB per
se es un factor de riesgo para la diseccion aértica, como ocurre en el
sindrome de Marfan. Cuando la VAB esta asociada con una coar-
tacion adrtica, presente en el 40-50% de los casos, una explicacion
para la diseccion adrtica puede ser la severa hipertension en la aorta
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ascendente preestenotica. No obstante, este no es el caso cuando la
diseccion ocurre en una VAB aislada en la que histologicamente se
observa una severa disrupcion de la capa media con fragmentacion
de las fibras elasticas, necrosis de la media con pérdida de las células
musculares lisas y acumulacion de sustancia mucoide. La imagen es
similar a la que se observa en el sindrome de Marfan cuya historia
natural esta caracterizada por una precoz disecciéon aortica a los
30-40 anos y del que se hablara posteriormente en la seccion de
aortopatias. La asociaciéon de la VAB con la patologia degenerativa
de la aorta sugiere la posible existencia de un “sindrome de la VAB”
en el que la VAB es solo uno de los defectos congénitos dentro de la
patologia del desarrollo de toda la raiz aértica *.

4.4.1.3.2. Patologia de la valvula mitral

La patologia mas frecuente de la valvula mitral relacionada
con MS es el prolapso de la valvula mitral (PVM). E1 PVM (degene-
racion mixomatosa de la valvula mitral) es una de las valvulopatias
mas frecuentes y es la patologia que mas habitualmente se observa
en los pacientes que son sometidos a cirugia de esta valvula. Fre-
cuentemente las personas afectas no presentan sintomas y el ha-
llazgo es incidental. En otros pacientes se puede manifestar como
insuficiencia mitral, dolor tipo anginoso o arritmias ventriculares
(incluso muerte subita). El diagnoéstico se establece generalmente
mediante ecocardiografia. En esta patologia, una o ambas valvas
se abomban en forma de “capucha” hacia la cavidad auricular.
Los velos suelen estar agrandados, redundantes y elasticos. El velo
posterior es el que esta afectado con mas frecuencia, sobre todo
su porcion medial y su porcion central. Cuando el velo anterior
esta comprometido es de forma parcial y proximo a la comisura
medial. Las cuerdas tendinosas también suelen mostrar cambios,
con elongacion y adelgazamiento. Por regla general, el diagnostico
macroscopico es suficiente, a no ser que se sospeche endocarditis
infecciosa. A nivel histopatologico el cambio principal es el deposito
de material mixomatoso en la capa espongiosa '*.

La MSC ocurre en el 0,2-0,4% de los pacientes con PVM.
No obstante, el numero de MS relacionadas con esta patologia se
considera infraestimado ya que es una variante valvular coman
con una prevalencia estimada en la poblaciéon general del 2-3%.
En el Registro de MS en personas menores de 40 anos en el Véne-
to (Italia), el PVM ha estado asociado a la MSC en 43 pacientes,
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26 mujeres, con edad mediana de 32 anos, intervalo 19-40 afios.
Esta cifra representa el 7% de todas las MSC y el 13% de la MS
en mujeres en este rango de edad. La muerte esta relacionada con
arritmias ventriculares originadas en el ventriculo izquierdo con
anomalias en la repolarizacion en las derivaciones inferiores en el

ECG 66,142‘

4.4.1.3.3. Patologia de la valvula trictspide

La patologia de la valvula trictspide relacionada con MS
es la enfermedad o anomalia de Ebstein. La anomalia de Ebs-
tein, descrita por Wilhem Ebstein en 1866 '*) es una malforma-
ci6n congénita muy infrecuente que ocurre en aproximadamente
1/200.000 nacidos vivos lo que representa menos del 1% de todas
las cardiopatias congénitas. Se caracteriza, entre otros hallazgos,
por una severa dilatacion de la auricula derecha con displasia de
la valvula trictspide caracterizada por alargamiento de la valva
anterior en forma de “vela” y desplazamiento hacia el apex de
las valvas posterior y septal que dividen al ventriculo derecho en
dos partes. La parte que corresponde a la via de entrada es la
porcion atrializada, mientras que la otra porcién, que incluye la
parte trabecular y la via de salida, constituye el ventriculo derecho
funcional. En la mayor parte de los casos hay una comunicacion
interauricular que determina un shunt derecha-izquierda, bien
como consecuencia de un defecto septal auricular tipo ostium se-
cundum o un foramen ovale permeable. Generalmente se asocia
a alteraciones propias de la valvula con insuficiencia tricuspidea
que evoluciona a insuficiencia cardiaca y la presencia de arritmias
por pre-excitacién ventricular que pueden desencadenar una
muerte subita #1*1,

4.4.1.4. Aortopatias

El espectro de la patologia aértica es amplio, e incluye: tras-
tornos congénitos, malformativos, degenerativos o adquiridos, sin-
dromes heredofamiliares, conectivopatias, asi como patologia trau-
matica. Se han descrito cinco grupos principales de enfermedades,
con frecuencia e incidencia alta de causa de muerte: aterosclerosis,
aneurismas aorticos, sindrome aértico agudo, coartaciéon de aorta
y aortitis .

Por su relacion con la MS nos vamos a referir exclusivamente
a la coartacion de aorta y a la diseccion de la aorta toracica.
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4.4.1.4.1. Coartacién de aorta

La coartacion de aorta es una patologia congénita relativa-
mente frecuente ya que constituye el 5-6% de las anomalias con-
génitas cardiovasculares en ninos y el 15% de las diagnosticadas
en adultos. Consiste en una estrechez circunscrita de la aorta que
habitualmente se localiza inmediatamente distal a la salida de la ar-
teria subclavia izquierda, en la pared opuesta al conducto arterioso
(estenosis yuxtaductal). También se han descrito formas de locali-
zacion atipica en la aorta descendente y abdominal hasta en un 2%
de casos. Estas formas atipicas congénitas se relacionan con ciertas
enfermedades, como la neurofibromatosis, esclerosis tuberosa, sin-
drome de Williams, rubeola o mucopolisacaridosis. Se describen
también formas atipicas asociadas con enfermedades adquiridas,
como la enfermedad de Takayasu, tuberculosis, radiaciéon y eosi-
nofilia. Se asocia hasta en un 58% de los casos con otras anoma-
lias congénitas siendo la mas frecuente la valvula aértica bictspide
(21%) y la persistencia del conducto arterioso (13%) 0147,

4.4.1.4.2. Diseccion de la aorta toracica (DAT)

La DAT conlleva la formacién de una luz aértica doble esta-
blecida por la luz arterial original y la nueva luz/canal formado
dentro de la capa media. Este canal o luz falsa se comunica con
la luz verdadera mediante un desgarro que actiia como puerta de
entrada para la sangre, y a su vez puede tener un desgarro distal
que lo vuelve a comunicar con la luz aértica. El origen es un des-
garro intimomedial por el que la sangre entra a la capa media.
Debido a la presion arterial alta, se diseca o divide la capa media,
produciendo extension distal. Se clasifican segun la localizacion del
desgarro intimal original y la extension de la diseccion (clasificacion
DeBakey) o segtin la afectacion de la aorta ascendente (clasificacion
de Standford) '

Se asocia a multiples factores de riesgo que incluyen hiperten-
sion arterial, valvula aortica bictspide, cuadros sindromicos como
el sindrome de Marfan, sindrome de Loeys-Dietz o sindrome de
Ehlers-Danlos, ectasia anuloaédrtica, coartacion de aorta y trauma
o latrogenia.

Histologicamente, se observa degeneracion quistica de la por-
cion externa de la media, caracterizada por fragmentacion, separa-
cion y pérdida de fibras elasticas, reemplazadas por espacios rellenos
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de mucopolisacaridos. Cuando se produce rotura de aorta ascenden-
te, se puede observar tejido de granulacion en la adventicia y epicar-
dio periadrtico, indicativo de cierto grado evolutivo. Con el objetivo
de mejorar el conocimiento de las enfermedades aoérticas y el manejo
de los pacientes, la Sociedad Europea de Patologia Cardiovascular
(AECVP) y la Sociedad Internacional de Patologia Cardiovascular
han publicado unas guias para el diagnostico de enfermedades aorti-
cas en especimenes con patologia adrtica %!,

En una serie de 35 casos en poblacion de 1-35 afos publicada
por nuestro grupo, se observo una incidencia de muerte stbita por
muy baja siendo los varones joévenes son la poblaciéon con mayor
riesgo. Los factores de riesgo mas frecuentes fueron las cardiopatias
congénitas (VAB), la diseccion y aneurismas de la aorta toracica fa-
miliar y el consumo de cocaina "*". Aproximadamente el 20% de los
individuos con aneurisma o DAT muestran un patrén de herencia
autosomica dominante, mientras que en los aneurismas de la aorta
abdominal no se demuestra tal herencia, y sus factores de riesgo
suelen ser degenerativos y asociados a aterosclerosis, hipertension
e hiperlipidemia "'.

La DAT se puede dividir en dos entidades: sindrémicos (5%) y
no sindréomicos (95%). Los tres cuadros sindromicos mas importan-
tes en relacion con la MS, sobre todo en jovenes, son:

a) Sindrome de Marfan (SM)

El SM, descrito en 1896, es el trastorno genético del tejido co-
nectivo mas frecuente y esta causado por mutaciones en el gen de la
fibrilina-1 (FBN1). Es una enfermedad autosémica dominante con
rasgos fenotipicos que se manifiestan fundamentalmente a nivel
del sistema cardiovascular, esquelético (talla alta y aracnodactilia),
toracico (pectus excavatum) y ocular (luxaciéon del cristalino). La
dilatacion de la raiz adrtica y los aneurismas de la aorta ascendente
son las manifestaciones cardiovasculares cardinales del sindrome y
predisponen a estos individuos a disecciones de la aorta toracica
potencialmente letales 2.

b) Sindrome de Loeys-Dietz (SLD)

El SLD es un trastorno autosémico dominante causado por
mutaciones en los genes que codifican los receptores 3 Iy II de los

transforming growth factor (ITGFBR1 y TGFBR2). La patologia

vascular es mas agresiva que en el SM con una tasa de diseccion
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aortica que se aproxima al 70% de los pacientes. Clinicamente
también muestra tortuosidad arterial, hipertelorismo, paladar hen-
dido y craneosinostosis *°.

¢) Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) tipo IV

El SED es un raro trastorno hereditario del tejido conectivo
con sintesis anormal del colageno fibrilar y enzimas relacionadas de
caracter autosomico dominante. El tipo IV resulta de mutaciones
en el gen que codifica el colageno tipo III (COL3A). Los pacientes
presentan un riesgo aumentado para el desarrollo de aneurisma,
diseccion y ruptura de arterias de calibre mediano a grande. Otras
caracteristicas son piel fina y translacida, fragilidad arterial, intesti-
nal o uterina y envejecimiento prematuro cutineo '*2.

4.4.1.5. Tromboembolismo pulmonar (TEP)

El TEP consiste en el enclavamiento en las arterias pulmo-
nares de un trombo desprendido (émbolo) desde alguna parte del
territorio venoso o desde las cavidades derechas del corazén. En
aproximadamente el 25% de los pacientes se manifiesta como MS.
En el momento actual se considera que el TEP y la trombosis ve-
nosa profunda son manifestaciones clinicas de la misma entidad,
la enfermedad tromboembdlica venosa, puesto que el 90% de los
TEP se originan en el sistema venoso de las extremidades inferio-
res. Otros origenes posibles son la vena cava inferior, las cavidades
cardiacas derechas, el sistema venoso pélvico profundo, las venas
renales y las venas axilares %,

Existen diversos factores genéticos, asi como condiciones ad-
quiridas, permanentes o temporales, que favorecen el desarrollo de
un TEP. Entre los factores de riesgo adquiridos se encuentran la
inmovilizacion prolongada, toma de anticonceptivos orales, obesi-
dad, enfermedades psiquiatricas, fundamentalmente esquizofrenia
y tratamiento con antipsicoticos, sobre todo Clozapina 712215,

La predisposicion genética del riesgo elevado de trombosis ve-
nosa se describe con el término trombofilia que esta asociada con
mutaciones genéticas en los factores que inhiben o regulan la cas-
cada fisiologica de coagulacion. Entre ellos, las mutaciones mas fre-
cuentes se han hallado en el factor V de Leiden, que determina una
deficiencia en la activacién de la proteina C, y en la protrombina
G20210 y con menor frecuencia la antitrombina (I, IT y III) y las
proteinas Cy S 7128,
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4.4.2. MS de origen no cardiovascular MSNCV)

Las principales patologias relacionadas con la MSNCV son las
enfermedades neurologicas y las respiratorias. Entre las primeras
destacan la MS en epilepsia y la hemorragia intracraneal intrapa-
renquimatosa o subaracnoidea, y entre las segundas el asma y la
bronconeumonia.

a) Epilepsia

La muerte stbita-inesperada en epilepsia (MSIEP o sudden
unexpected death in epilepsy - SUDEP-) es definida como el fa-
llecimiento subito e inesperado, presenciado o no, de un pacien-
te diagnosticado de epilepsia en el cual la autopsia no descubre
ninguna causa de muerte anatébmica ni toxicolégica y en la que se
excluye un estatus epiléptico y una muerte traumatica secundaria
a un ataque epiléptico. Se trata, por lo tanto, de un diagnosti-
co de exclusién que requiere un estudio de autopsia completo'”.
No hay una unica explicacion para estos fallecimientos y dife-
rentes mecanismos pueden estar implicados. La gran mayoria de
las MSIEP ocurren con posterioridad a un ataque ténico cloni-
co generalizado por lo que el factor de riesgo mas importante es
una historia de crisis tonico-clonicas generalizadas. Es frecuente
la muerte durante el suefio. El riesgo de MSIEP se ha estimado
en 24 veces superior en jévenes con epilepsia que en la poblacién
general de la misma edad .

Los factores de riesgo mas determinantes son la frecuencia de
las crisis epilépticas y las de aparicion nocturna en posicion en pro-
no "M% Sj en la autopsia no encontramos una causa de muerte
evidente, con un corazon estructuralmente normal, deberemos des-
cartar la posibilidad de una canalopatia subyacente o asociada '*%:

Los episodios de arritmia (torsade de pointes) en el SQTL pueden
producir un sincope convulsivo (epileptiforme) que deriva erronea-
mente a un diagnoéstico de epilepsia en estos pacientes.

* Se han demostrado mutaciones de los genes del SQTL en
pacientes con epilepsia '%.

* El SQTL?2 tiene con frecuencia un fenotipo de convulsiones,
tratandose con antiepilépticos hasta en un 40%. Ciertos cana-
les i6nicos, como el canal de potasio codificado por KCNH2
(LQT?2), se coexpresan tanto en el corazén como en el cere-
bro, pudiendo ser un vinculo patogénico compartido.
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* Por otro lado, los antiepilépticos u otros medicamentos utili-
zados en comorbilidades comunes en estos pacientes (infec-
clones, trastornos psiquiatricos) pueden provocar la forma

adquirida de SQTL.

En las series de MS en ninos y jovenes su frecuencia ha osci-
lado entre el 8% vy el 15% . La incidencia de MSIEP parece ser
superior en pacientes con epilepsia secundaria que con idiopatica
y en aquellos con epilepsia mas severa o intratable. La influencia
de un tratamiento farmacoldgico insuficiente o inadecuado ha sido
propuesto como un factor relacionado con la muerte en estos pa-
cientes, por la presencia frecuente de niveles subterapéuticos de los
farmacos antiepilépticos en sangre '°*.

b) Hemorragia cerebral espontanea

La MS puede ocurrir como resultado del sangrado rapido
dentro de uno o mas de los compartimentos intracraneales —extra-
dural, subdural, subaracnoideo o intraventricular- o en el propio
parénquima cerebral. Las causas varian dependiendo de la edad y
de la localizacion anatémica de la hemorragia, siendo las mas fre-
cuentes la hipertension, la rotura de un aneurisma, malformaciones
vasculares y consumo de drogas o alcohol 9106167,

¢) Asma

La mortalidad asociada al asma ha disminuido considerable-
mente en las ultimas décadas, gracias a la mejora en el manejo
terapéutico de los pacientes. Sin embargo, sigue siendo causa de
MS principalmente en nifios y adultos jovenes con asma de lar-
ga evolucion y formas severas de la enfermedad ', En un estudio
retrospectivo realizado en Dinamarca sobre 625 casos de MS en
poblacion de 1-35 anos (2000-2006) se encontraron 49 (8%) ca-
sos con antecedentes de asma incontrolada. De ellos, 13 fallecieron
como consecuencia de un ataque de asma por lo que la MS debida
a asma represent6 el 2,1% de todas las MS en esta edad. El resto
de los jovenes asmaticos fallecieron por otras causas, fundamental-
mente cardiacas. La incidencia de MS debida a asma en este grupo
de poblacion fue de 0,008 por 100.000 habitantes y ano. El 84%
tuvieron sintomas previos a la muerte predominando la disnea '®.
Un estudio similar realizado en Holanda en poblacién menor de
40 anos basado en la revision de los certificados de defunciéon en
muertes extrahospitalarias encontré 37 casos de asma (1,9%) sobre
un total de 1908 MS '"°. Los hallazgos histopatoldgicos caracteris-
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ticos del asma bronquial en fase aguda son: edema de la mucosa,
aumento de células inflamatorias con predominio de eosinofilos,
engrosamiento de la membrana basal, hipertrofia del musculo liso
y formacion de tapones mucosos en el interior de los bronquios con
formacion de cristales de Charcot-Leyden. Estos hallazgos no son
rasgos patognomonicos del asma fatal. Por ello el diagnostico de
MS e inexplicada por asma debe basarse en la conjuncion de todos
los datos clinico-patolégicos .

4.5. Estudio genético de las cardiopatias

La MSC puede ser la primera presentacion de una patolo-
gia cardiaca subyacente y posteriores casos se pueden prevenir si
se realiza un tratamiento adecuado en los miembros de la familia
afectada. El analisis genético post mortem, también conocido como
autopsia molecular; esta recomendado en estos casos. Los progresos
realizados en los ultimos anos en el campo de la genética humana
han permitido identificar el origen genético de muchas enfermeda-
des cardiacas que pueden provocar una anomalia estructural (p. ej.,
la miocardiopatia hipertréfica o la arritmogénica) o una anomalia
arritmogénica no estructural (p. ej., el sindrome de Q1" largo o el

sindrome de Brugada), cuyo resultado final es una muerte subita
Cardiaca 115, 172,173,174

El origen genético de las enfermedades cardiovasculares repre-
senta un gran reto para el patélogo forense. La evaluacion de los fa-
miliares de los fallecidos requiere un abordaje multidisciplinar con la
participacion de cardidlogos, genetistas clinicos y patologos forenses.
La creacion de unidades hospitalarias de cardiopatias familiares diri-
gidas a la prevencion de la muerte stibita familiar, como se ha puesto
en marcha en muchos hospitales de la red sanitaria pablica espafiola,
es un instrumento fundamental para la evaluacion de los diferentes y
complejos aspectos (legales, éticos, clinicos, genéticos, psicologicos y
sociales) observados en los familiares de fallecidos por muerte stbita
cardiaca. Para la correcta interpretacion de las variantes genéticas
observadas en las enfermedades cardiovasculares hay que tener en
cuenta los datos clinicos y familiares #7-17:176,

Para el adecuado analisis genético, en la autopsia se deben re-
coger 10 cc de sangre en EDTA y 5 g de tejido miocardico y bazo,
conservandolos en congelacién a —80 °C. De forma alternativa, se
pueden conservar en RNAlater refrigerados a 4 °C hasta 2 semanas,
procediendo a su congelacion a partir de esta fecha *.
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4.6. Prevencion de la MS desde la Patologia Forense

Este apartado quiere volver a enfatizar la trascendencia de la
patologia forense en la medicina preventiva. La MS es uno de los
acontecimientos mas tragicos que puede sufrir una familia, sobre
todo cuando afecta a lactantes, nifios o jovenes. Tras la finalizacion
de la autopsia, los forenses deben efectuar una entrevista a los fami-
liares para informarles de las causas de la MS. En las enfermedades
no hereditarias la explicaciéon minuciosa y comprensible de las causas
puede ayudar a los padres a atenuar el temor a que otro de sus hijos
pueda fallecer de la misma manera. Sin embargo, esta comunicacion
es especialmente valiosa en las MS de origen hereditario o familiar.
Esto es debido a que algunas de las enfermedades cardiacas que de-
butan como MS tienen base familiar y la autopsia puede ser la tinica
opcion para que la familia sea derivada a una Unidad Hospitalaria
de Cardiopatias Familiares y reciba consejo genético adecuado (Fi-
gura n’ 28). El objetivo de esta actuacion es que cardiologos especia-
lizados efecttien una valoracion para identificar a los familiares que
tengan la enfermedad, hacer una estratificacién del riesgo de MS e
instaurar, cuando sea necesario, el tratamiento adecuado. Un diag-
nostico y tratamiento precisos pueden hacer posible la prevencion de
la muerte en familiares asintomaticos ***!:13%177.178,

Autopsia Forense

]

La realizacién de una investigacidn rigurosa de las causas de la muerte es
esencial por las implicaciones que para los familiares del fallecido
tiene un diagnoéstico correcto.

El estudio autépsico es el primer paso diagnéstico requerido para guiar la
evaluacidn clinica.

L 2 L

S. de Cardiologia S. de Genética
AUTOPSIA MOLECULAR

+ Screening genético: Correcta valoracién
clinica orientada al diagndstico de la
enfermedad responsable de la MS de su
familiar.

+  En casos de enfermedad, ser informados
sobre el prondstico vy profilaxis
adecuada.

* En casos seleccionados andlisis
genético orientado al diagndstico de
la enfermedad responsable de la MS
de su familiar.

*  Previo consentimiento informado.

Figura n’ 28. Guia de mangjo de la MS con los familiares de un caso indice de enfermedad genética
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El estudio familiar deberia incluir también, previo consentimien-
to informado y en casos seleccionados, un analisis genético. En el mo-
mento actual en Espana existen algunos sistemas sanitarios que han
contemplado de forma protocolizada los recursos necesarios para la
mvestigacion, identificacion y prevencion de estos casos, mediante la
creacion de unidades hospitalarias de cardiopatias familiares.

4.7. MS asociada al consumo de toxicos

Los efectos perjudiciales del consumo de sustancias toxicas son
especialmente importantes sobre el sistema cardiovascular y consti-
tuyen un factor de riesgo significativo para la MSCV. Los téxicos,
mediante alteraciones funcionales transitorias, interaccionan con
el sustrato anatémico responsable de la MSCV desencadenando la
arritmia letal. Ademas, los toxicos también pueden causar alteracio-
nes estructurales cronicas, a través de efectos simpaticomiméticos o
cardiotoxicos directos, que también incrementan el riesgo de MSCV.

Las sustancias toxicas con mayor relevancia en el ambito de
la patologia forense son las drogas ilegales (cocaina, cannabis, an-
fetaminas), el alcohol etilico y las sustancias dopantes. De mane-
ra extensiva, aunque no se puedan considerar estrictamente como
toxicos, diversos medicamentos como los psicofarmacos también
incrementan el riesgo de MSC 7.

4.7.1. Alcohol

El consumo moderado de alcohol se asocia con una reduc-
cion del riesgo de enfermedades cardiovasculares, constituyendo
un efecto protector contra la MSCV. Estudios poblacionales han
mostrado una clara asociacién entre ingesta excesiva de alcohol y
riesgo de MSCV. La acciéon proarritmogénica del alcohol podria
ser responsable de algunas de estas muertes, si bien los mecanismos
no son todavia bien comprendidos. En algunos trabajos se ha de-
fendido que la asociacion podria ser explicada por el hallazgo de
un QT alargado en alcohélicos. Recientemente se ha sugerido que
la intoxicacion alcoholica es un precipitante poco reconocido del
sindrome de Brugada. También se ha postulado que los efectos to-
xicos del etanol en los canales cardiacos del sodio podrian explicar
arritmias supraventriculares y ventriculares 7%18018LI82185 Por otra
parte, el consumo cronico y excesivo de alcohol es una de las princi-
pales causas de MCD vy desde el punto de vista anatomopatologico
es indistinguible de los otros tipos de esta enfermedad '*.
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4.7.2. Cocaina

El consumo reciente de cocaina produce importantes efectos
adversos sobre el sistema cardiovascular debido a su acciéon sobre
las arterias coronarias y el miocardio. Ademas, es una sustancia
proarritmica y tiene importantes efectos simpaticomiméticos. Todo
ello determina que la cocaina sea un factor de riesgo importante
para la MSCV; riesgo que se incrementa por el consumo conjunto
con otras sustancias, particularmente frecuente con alcohol y taba-
co. El consumo concomitante de cocaina y etanol determina la pro-
duccién de un metabolito activo, el cocaetileno que es mas toxico
que la cocaina y el alcohol de forma aislada y determina un riesgo
25 veces mayor de MSCV. El cocaetileno enlentece la conduccion
cardiaca y retrasa la repolarizaciéon debido a la inhibicion de los
canales de Na® y K*. La asociacion de cocaina y tabaco facilita el
desarrollo de una prematura y acelerada aterosclerosis coronaria.

La cocaina incrementa la presion arterial, la frecuencia cardia-
ca, la contractilidad del ventriculo izquierdo y la demanda de oxi-
geno del miocardio. También posee efectos isquémicos por distintos
mecanismos: vasoconstricciéon coronaria, incremento de la agrega-
ci6n plaquetaria y aterosclerosis coronaria acelerada. A nivel miocar-
dico provoca hipertrofia ventricular izquierda y fibrosis miocardica.
Por dltimo, puede aumentar la irritabilidad ventricular y disminuir
el umbral de fibrilacion. La cardiopatia isquémica aguda y cronica
es el sustrato morfolégico mas frecuente de la MSCV asociada con
el consumo de cocaina (Tabla n® 7) '/718LIEIE6IELIS Hay alounos
casos publicados de diseccion de aorta asociada a la cocaina, la ma-
yoria relacionados con el consumo de crack y con hipertension severa
y dafio directo en la aorta por las catecolaminas '*.

4.7.3. Anfetaminas

Las acciones de esta sustancia estan mediadas por la liberacion
presinaptica de catecolaminas y por la inhibicion de la mono amino
oxidasa (MAQ). Debido a ello elevan la presion arterial y pueden
causar taquicardia, palpitaciones y arritmias. La complicacion car-
diovascular mas frecuente es el infarto de miocardio. El mecanis-
mo de accién por el que las anfetaminas podrian asociarse con el
infarto es similar al de la cocaina: vasoespasmo coronario, incre-
mento de la agregacion plaquetaria y aterosclerosis acelerada. La
miocardiopatia asociada al consumo de anfetaminas se caracteriza
por cardiomegalia e hipertrofia del ventriculo izquierdo, focos de
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Mecanismo de accion  Hallazgos de
autopsia
Patologia Espasmo corona- Infarto agudo de
cardiaca rio/vasoconstriccion miocardio
isquémica Arteriosclerosis Fibrosis de
acelerada reemplazo
Trombogénesis Trombosis
incrementada coronaria
Enfermedad de los
pequenos vasos
intramiocardicos
Hipertrofia
ventricular izquierda
Incremento de la
demanda miocardica
de O,
Patologia Elevacion de la Hipertrofia
miocardio tension arterial ventricular
sistolica izquierda
Estimulacion directa
de los receptores
a-adrenérgicos
situados en el
miocardio
Reaccion de Miocarditis
hipersensibilidad
Arritmias Supresion de los MSC en corazon
canales de Na* estructural-
Supresion de los mente
canales de K* HERG normal
Aorta Elevacion de la Diseccion aorta

tension arterial
sistolica

Tabla n’ 7. Mecanismos de accién de la cocaina sobre el sistema cardiovascular:
(Tomado de Morentin et al, 2018) 7.

190,191,192

4.7.4. Cannabis

El riesgo de complicaciones cardiovasculares relacionadas con
el consumo de cannabis se considera bajo en sujetos sanos. Sin em-
bargo, en pacientes con alto riesgo de eventos coronarios, los efectos
agudos del cannabis pueden actuar como precipitantes de la MSC.
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Segun algunos trabajos, el consumo agudo de cannabis podria in-
crementar hasta 5 veces el riesgo de infarto de miocardio '*. Estas
complicaciones podrian ser mucho mas intensas si se consumen can-
nabinoides sintéticos o variedades de cannabis con un alto contenido
en THC. En los Gltimos afios se han descrito casos aislados de MSC
asociados al consumo agudo de cannabinoides sintéticos %',

4.7.5. Anabolizantes

Los anabolizantes esteroides androgénicos (AEA) son derivados
sintéticos de la testosterona y se usan para desarrollar la masa mus-
cular disminuyendo la actividad androgénica. Sus efectos adversos
sobre el sistema cardiovascular son multiples: alteracion de las lipo-
proteinas, trombosis, vasoespasmo, hipertension, hipertrofia cardia-
ca, insuficiencia cardiaca, arritmia y MSC. Las sustancias dopantes,
especialmente los esteroides anabolizantes y los estimulantes, pueden
ser factores desencadenantes de arritmias por fenomeno de reen-
trada. Los esteroides androgénicos anabolizantes pueden producir
alteraciones morfolégicas en el miocardio como hipertrofia ventricu-
lar izquierda, en las coronarias (aterosclerosis y trombosis) isquemia
subendocardica y desorganizacion de los miocardiocitos con fibrosis
miocardica. Las alteraciones cardiovasculares que se observan con
mas frecuencia en los consumidores de AEA son infarto agudo de
miocardio secundario a aterosclerosis coronaria prematura '*%!%7,

4.7.6. Metadona y otros psicofarmacos que prolongan
el intervalo QT

El consumo de metadona, asi como el tratamiento con algunos
farmacos antipsicoticos, antidepresivos, antiarritmicos, analgésicos
y anestésicos locales se ha asociado a una modificacién del intervalo
QT produccion de arritmias y aparicion de un ECG tipico del sin-
drome de Brugada (Tipo 1) lo que aumenta el riesgo de presentar
una MSC, incluso con concentraciones terapéuticas '’°. En trabajos
forenses se ha descrito una asociacion entre metadona, a niveles no
toxicos, y MSCV en corazoén estructuralmente normal. Estas muer-
tes se relacionan con un mecanismo arritmico ya que la metadona
tiene como efecto secundario la producciéon de un sindrome de QT
largo adquirido con prolongacién de la repolarizacion ventricular
y un aumento en el riesgo de aparicién de “Yorsades de pointes” 1981,

Otro sindrome que se ha asociado a la MSCV en corazon
estructuralmente normal es el sindrome de Brugada. Existen varios
farmacos, que inhiben entre otros el canal de sodio SCNJ, que pro-
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ducen un patréon electrocardiografico tipico de Brugada y asocian
riesgo arritmico por ello. En pacientes diagnosticados de este sin-
drome hay una serie de medicamentos que debido a su peligrosidad
deben de ser evitados (www.brugadadrugs.org).

4.8. MS asociada a la actividad fisica y el deporte

Desde el punto de vista historico, la primera descripcion de una
muerte asociada a la actividad fisica es la del soldado Pheidipides que
colapsé después de recorrer 42 km desde Maratén a Atenas como he-
raldo para comunicar la noticia de la victoria griega sobre los persas.

La muerte stbita asociada al deporte (MSAD), a pesar de su in-
frecuencia, es un acontecimiento dramatico con importantes implica-
ciones en el ambito clinico y social. Es definida como aquella muerte
inesperada que ocurre durante o hasta una hora después de la par-
ticipacion en una actividad deportiva en ausencia de traumatismo o
violencia **. Los estudios sobre MSAD diferencian entre deportistas
de competicion y recreacionales. La 16" Conferencia de Bethesda con-
sidera al atleta competitivo como aquella persona que participa en un
equipo organizado o en una actividad deportiva que ha sido certifi-
cada por una autoridad o asociacién deportiva reconocida y requiere
de alguna forma de entrenamiento intenso y sistematico ’'. Los atle-
tas recreacionales son aquellos que realizan una actividad fisica en su
tiempo libre, ya sea de forma regular o intermitente y tienen la libertad
de juzgar cuando es prudente reducir o detener el ejercicio fisico .

La mayoria de datos publicados provienen de series de deportis-
tas de competicion que ofrecen una incidencia anual que oscila entre
1,25y 2,5/100.000 habitantes/ano *****. Sin embargo, estas cifras no
son extrapolables a la poblacion general. En el estudio multicéntrico
realizado en Espana la incidencia fue 0,38 casos/100.000 habitantes/
ano, tasa que se sitia en el nivel medio de otros estudios poblacionales
realizados en Australia (0,5-0,98), Francia (0,46) y Alemania (0,12). La
frecuencia de MSAD es notablemente mas alta en hombres que en
mujeres con un predominio de los adultos de edad media %%,

La cardiopatia isquémica es la principal causa de MSAD en
adultos, con porcentajes en torno al 70% mientras que en los jo-
venes predominan las miocardiopatias hereditarias, sobre todo la
arritmogénica e hipertrofica, y el SADS en un porcentaje signifi-
cativamente mas alto que en la MSC no asociada al deporte 7*7.
Desde el punto de vista toxicoldgico, Morentin et al (2021) 7 obser-
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varon en su estudio que en un 7% de las MSAD, la mayoria debidas
a cardiopatia isquémica aguda, se detectd alguna sustancia cardio-
toxica, fundamentalmente cannabis y en menor medida cocaina,
que podria haber actuado como factor precipitante de la arritmia
letal. Mas de un 90% de las MSAD ocurren en deportistas recrea-
cionales siendo los deportes mas frecuentes en Francia y Espana el
ciclismo seguido de fatbol y carrera 72920,

En el SPF de Sevilla durante un periodo de 19 anos (2004-
2022) se han estudiado 110 casos (1,7%) de MSAD, 99,9% de tipo
recreacional, 100% varones, 98% de origen cardiovascular. De
ellas, 27 (24,5%) ocurrieron en personas con edad < de 35 afos y
83 (75,5%) en > de 35 anos (Figura n° 29).

MSAD 2004-2022 (N=110)
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Figura n® 29. MSAD en Sevilla en <y > de 35 afios. CV: cardiovascular. (Fuente SPF del
IMLCEF de Sevilla).

Enlas MSAD en < de 35 anos la edad media fue de 24,1 + 7,6
anos, mediana 26 (intervalo 10-35). La principal causa de muerte
en esta edad fue la ECA (27%) seguida de las anomalias congénitas
de las coronarias, MCA y miocarditis (11%), MCH, SADS y valvu-
lopatias con el 8%). El deporte realizado con mayor frecuencia fue
el fatbol (44,4%).

En las MSAD en > de 35 afios la edad media fue de 51,4 +
10,3 afos, mediana 50,5 (intervalo 36-77). La principal causa de
muerte en esta edad fue la ECA (85%) y los deportes realizados con
mayor frecuencia fueron el ciclismo (25%), la carrera (20,5%) y el
padel/tenis (15,7%).
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5. ESTUDIO SOBRE LA MUERTE SUBITA EN
PERSONAS DE 1-35 ANOS. SEVILLA 2004-2021

La MS en personas jovenes tiene una frecuencia baja, pero con
importantes implicaciones desde el punto de vista médico-legal,
clinico y social. El objetivo de este estudio es analizar las caracteris-
ticas epidemiologicas y clinico-patologicas de la MS en adolescen-
tes y adultos jévenes en la provincia de Sevilla.

5.1. Material y métodos

Se trata de un estudio poblacional descriptivo retrospectivo basa-
do en las autopsias forenses realizadas en el SPF del IMLCEF de Sevilla
durante un periodo de 18 anos (2004-2021). La provincia de Sevilla
tiene una extensién de 14.036 km? y una poblacién total de 1.900.000
habitantes de los que 863.000 pertenecen a la franja etaria de 1-35
anos. Las autopsias se realizaron siguiendo la Recomendacion n” 99(3)
para la armonizaciéon metodolégica de las autopsias médicos legales
del Consejo de Ministros del Consejo de Europa ®' y las Guias de la
AECVP para la investigacién autopsica de la MSC %%,

La MS se defini6 como aquella ocurrida de forma natural,
inesperada y en un intervalo de tiempo inferior a las 6 horas desde
el inicio de los sintomas en una persona con aparente buen estado
de salud y que se encuentra realizando sus actividades habituales
en el momento del suceso fatal. También se incluyeron las muertes
no presenciadas, pero en las que la victima fue vista con vida y en
buen estado de salud en las 24 h previas al fallecimiento ***°. En
cada caso se analizaron los antecedentes personales, circunstancias
de la muerte, autopsia macroscopica completa con diseccion y peso
de todos los 6rganos, estudio histopatologico y andlisis quimico-
toxicologico. En algunos casos se realiz6 analisis microbiologico,
bioquimico y screening genético postmortem (autopsia molecular).

Se realizé un estudio descriptivo mediante el calculo de fre-
cuencias de las variables cualitativas, asi como la media, desviacion
estandar o la mediana para las variables cuantitativas. Se valor6 la
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posible existencia de diferencias en la distribucion de las frecuencias
absolutas de muerte subita por grupos de MS (cardiaca o extracar-
diaca) mediante la prueba de la ¥*. El nivel de significacién elegido
fue p < 0,05. Se utilizé el paquete estadistico SPSS 21.0.

5.2. Resultados

Durante el periodo de estudio se realizaron 16654 autopsias de
las que 2078 (12,5%) fueron en edad de 1-35 afos. De este grupo, el
total de muertes naturales fue de 395 (19%) y de ellas 339 (85,6%)
fueron consideradas como MS (Figura n° 30). La distribucion de
los casos por anos aparece recogida en la Figura n® 31.

[ Total Autopsias 2004-2021: 16654 ]

[ Autopsias |-35 afios: 2078 (12,5%)

_— T~

[Vi«::lentas: 1670 (30,4%)] [ MNaturales: 395 (19%) ] [ Indeterm.: |13 (0,6%6)

' M. SUBITAS: 339 (85,6%) ] [ M. No Stbitas: 56 (14,4%)

/

( NCV: 72 (21,2%) [ cv267 (@883 |

) (s ) (mess ) (e

Figura n’ 30. Diagrama de flyo del total de autopsias realizadas en el periodo 2004-2021 en
poblacion de 1-35 aiios hasta llegar a las 339 MS. (Fuente SPF del IMLCF de Sevilla).

MS CV Y NO CV 2004-2021, 1-35 ANOS (N=339)

8
25
=3 2
2] 0
20 18 1 ha
18 17 18
17
& 16 i 14
s 15 15
15 4 14 14 1a
3 13 13
11
o
10 9 s
an #
[
5 @ 4
] 3 3
I I z 2
L 3 1
a I ] L] ] i I | I
2004 006 2007 FOOR  IO0A 2019 ML 32 013 20N4 3015 2015 2MF JOIR 20A%  J0PO 20X

ETOTALME mCV = NoCW

Figura n” 31. Distribucion de los casos de MS en el periodo de estudio 2004-2021 en poblacion
de 1-35 aiios. (Fuente SPF del IMLCF de Sevilla).
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El 71% de los casos fueron varones (MSCV 73% y MS extra-
cardiaca 60%; p=0,021) y la edad media de 25,6 = 8,8 anos (MS
cardiaca 26,7£7,8 y MS extracardiaca 21,3 = 10,9; p=0,000). En la
MSCV se observé un incremento progresivo de los casos de acuer-
do con el aumento de la edad con un predominio de los 31 a 35
anos (33%) mientras que en la MS extracardiaca hubo un aumento
entre 1-5 anos, 21-25 y 31-35 anos.

La tasa de mortalidad global fue de 2,2/100000/afio (1,70 en
la MSCV y 0,5 en la MS extracardiaca). E1 79% de la MS fue de
origen cardiovascular (MSCV), (71% por MSC estructural y 21%
por MSC inexplicada o MS en corazén estructuralmente normal),
y el 21% fue extracardiaca. En las MS extracardiacas, predomina-
ron las patologias neurologicas (n=60): epilepsia (27%) y hemorra-
gia cerebral espontanea (17%), y las respiratorias: bronconeumonia

(20%) y asma (8%) (Figuras n° 32 y 33).

Las patologias mas frecuentes de la MSC estructural fueron
las miocardiopatias (MCP) primarias (MCA, HVI, MCH, MCD),
incluyendo las asociadas a obesidad (22%), la cardiopatia isquémi-
ca por ateromatosis coronaria (21%), el tromboembolismo pulmo-
nar (TEP) (12%), las miocarditis (6%), las anomalias congénitas de
las coronarias, la diseccion de aorta y valvulopatias (3% cada una).

‘Cardiopatias T.sistema Fibrosls miecardio __Cor Pulmenale
Congéritas 1 condueclén_sami 1% 1%

.

2% T 2% %
Valvulopatias "

¥ Mmoo
Anomalias 3%
corenarias

3% CEN. Hallazgos
ks Inespecificos
1%

Muerte Subita de Origen CV
(N=267)

Figura n” 52. Causas de MSCV en poblacion de 1-35 afios.
(Fuente SPF del IMLCF de Sevilla).
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Figura n’ 33. Causas de MSNCYV en poblacion de 1-35 afios.
(Fuente SPF del IMLCF de Sevilla).

La media del indice de masa corporal (IMC) fue de 29,4 £
10,4 kg/m?* (30,2 = 10,6 en la MSCV y 26,5 + 8,9 en la extracadia-
ca; p=0,011). Presentaban obesidad el 34,3% de los casos (36,4%
en la MSC y 26,4% en la extracadiaca) y obesidad de grado III o
morbida el 10,9% (12% en la MSCV y 6,9% en la extracadiaca).
La obesidad aparece en todas las causas de MSC, pero hay una
especial asociacion con los casos de TEP. El peso medio del cora-
z6n fue de 386£151 g (411+145 g en la MSCV y 295%£135 g en
la extracadiaca; p=0,000). El peso esperado del corazon segun la
aplicacion de internet de Vanhaebost et al (2014) 27 (http://calc.
chuv.ch/Heartweight) fue de 324£93 g (337£79 g en la MSCV y
267£120 g en la extracadiaca; p=0,000) (Tabla N° 8).

Entre los antecedentes personales, 17 (6,4%) casos en el grupo
de MSCV presentaban una enfermedad psiquiatrica, fundamen-
talmente esquizofrenia, y/o un retraso mental o madurativo. En el
grupo de la MS extracardiaca, 15 (21%) estaban diagnosticados de
epilepsia.

La muerte ocurrié fundamentalmente en el domicilio (52% en
la MSCV y 59% en la MS extracardiaca)y en el hospital (21% en la
MSCV y 24% en la MS extracardiaca). En los casos que fallecieron
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TOTAL MsC MSNC P

N=339 N=267 N=72
n (%) n (%) n (%)
Sexo H 239 (70.7) 196 (73.7) 43 (59.7) ,021
Edad (afios) 256+88;28 26.7 +7.8;29 21.3+10.9; 24 ,000
IMC (kg/m?) 294 +10.4; 27.3 30.2 £ 10.6; 27.6 26.5+8.9; 26.5 ,011
Sobrepeso 102 (30.2) 80 (30.6) 22 (30.1)
Obesidad 116 (34.3) 97 (36.4) 19 (26.4)
Obesidad | 60 (17.8) 49 (18.4) 11(15.3)
Obesidad Il 19 (5.6) 16 (6) 3(4.2)
Obesidad Ill 37(10.9) 32(12) 5(6.9)
Peso Cor. (g) 386 + 151; 390 411 + 145; 400 295 + 135; 309 ,000
Peso Cor Est. (g) 324 £93; 344 337+79; 349 276 + 120; 307 ,000

Tabla n’ 8. Estadistica descriptiva de los casos de MS en poblacion de 1-35 afios con los datos
sobre el IMCy el peso del corazin. (Fuente SPF del IMLCF de Sevilla).

o fueron trasladados al hospital, 15 (5,6%) de las MSCV entraron
en programa de donaciéon en asistolia (codigo 41) de acuerdo al
protocolo establecido por la Coordinaciéon de Trasplantes del HU
Virgen del Rocio de Sevilla. En el caso de las MS extracardiacas,
solo 1 (1,4%) entr6 en programa de donacién en asistolia.

Con respecto al dia de la semana, en la MSCV se observo
un aumento progresivo de jueves a sabado mientras que en la M'S
extracardiaca el dia mas frecuente fue el domingo. Las MSCV ocu-
rrieron fundamentalmente entre las 12-14 h y entre las 01-02 h de
la madrugada mientras que las MS extracardiacas se produjeron
entre las 01-02 h, 05-06 hy 17-18 h (Figura n°® 34).

El analisis toxicologico fue positivo en el 33,6% de los casos
(32% en la MSCV y 40% en la MS extracardiaca). En la MSCV
predominé el etanol, concentracion entre 0,11-2,04 g/L, (9,8%),
la cocaina (6%) y los derivados del cannabis (4,5%), asi como los
psicofarmacos (7,1%). En las MS extracardiacas predominaron los
anticomiciales y analgésicos (13,9% cada uno) y los psicofarmacos
(5,6%) con porcentajes mas bajos de etanol, concentraciéon entre
0,15-0,34 g/L (5,6%) y cocaina (1,4%) (Tabla n® 9).
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Se realizo screening genético (autopsia molecular) en 27 casos
de MSCV vy los resultados se describen en la Tabla n° 10.
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Figura n® 34. Hora de muerte en poblacion de 1-35 afios. (Fuente SPF del IMLCF de Sevilla).

Toxicologia (N=339)

| 114 (33,6%) conToxicologa + |
MSCV MSNCV
Etanol (0,11-2,04 g/L) 6 98% Etanol (0,15-0,33 g/L) 4 56%
Cocafna y metabolitos 16 6,0%
Cocalna y metabolitos 1 1,4%
Cannabis 12 4,5%
Psicofdrmacos 19 7,1% Cannabis 0 0,00%
Anticomiciales 0,4% o %
Ps 5,6
Analgésicos/AINES 5 19% S 4
Anticomiciales 10 13,9%
Medicacién cardiolégica 5 19%
Antihistamfnicos 0,4% Analgésicos/AINES 10 13,9%
| 85 (32%) con Toxicologa + | | 29 (40%) con Toxicologla + |

Tabla n’ 9. Resultados del andlisis toxicoldgico. (Fuente INTCF de Sevilla).
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CAUSAMUERTE N CASOS EDAD (afios) SEXO GENETICA

CEN 11 19-35 6V,5M 1VUS MYH7 y TRPM4

MCA 4 16, 16, 19, 35 2V.2Mm 1 Mutacion patogénica en DSP
1VUS en SCNSA

MCH 3 26,29,32 2V, 1M 2 WUS en TNNT2

DAT 2 34,35 2V 1 Mutacion patogénica en TGFBR1

S. DE NOONAN 1 1 v Mutacién patogénica BRAF

sam 1 15 M VUS en AKAP9, KCNH2, KCNQ1

MIOCARDITIS 1 13 M Negativa

LOPICA

COMMOTIO 1 12 v Negativa

CORDIS

MCP OBESIDAD 1 35 v Negativa

HVI 1 30 \ Negativa

COR PULMONALE 1 26 M Negativa

Tabla n 10. Resultados del andlisis genético.
5.3. Discusion

Existen muy pocos estudios sobre la incidencia y causas de la
MS en jévenes y adultos jovenes basados en series amplias de au-
topsias forenses. Por otra parte, la comparacion de los datos entre
las distintas series de MS también tiene limitaciones debido a las
diferencias metodoldgicas entre ellos por lo que se refiere a los cri-
terios cronologicos de definicion de la MS (1 h, 6 h, 24 h), inclusion
y exclusion de casos en la MSCV (en muchos estudios el TEP se
incluye dentro de las MS extracardiacas) y a los distintos rangos de
edad utilizados.

No obstante, los resultados del estudio realizado en Sevilla son
bastante concordantes con otros estudios realizados en poblacién
de 1-35 anos basados en autopsias, forenses o clinicas (Tabla n°®
11), sobre todo en lo relativo a las MSCV: incidencia (1-2/100.000
habitantes/ano), predominancia del sexo masculino (2,4:1), casos
de ECA (sobre el 20%) y casos con corazén estructuralmente nor-
mal (SADS) (sobre el 20%). También se sefiala una asociacién con
la obesidad y entre esta y los casos de TEP. En la serie de Pura-
nik et al (2005) 2%, aunque los casos de TEP estan incluidos en las
MS extracardiacas, el porcentaje es similar al observado en Sevilla
(12,5%) y el IMC medio fue de 34,7+12,4 kg/m?.

En las MS extracardiacas los estudios destacan un menor por-
centaje de varones, coincidente con el estudio de Sevilla, y las prin-
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cipales causas son la MSIEP (SUDEP), las hemorragias cerebrales

espontaneas, el asma y la neumonia 2%,

AreafPais  Poblacién  Periodo  Edad  N?  Incidenc. Relacién SADS  ECA  MSAD
(afios)  Casos HM (%) (%) (%)

Morentin et Bizkaia 551636 1991-6 1-35 107 4 61 31 18 18
al, 2001 % (Espafia) (1-35)

Puranik etal,  Sidney 2.5M (total) 1995 5-35 427 = 56.4 241 29 245 108
2005 (Australia) 2004
Doolan etal,  Sidney 2M (total)  1994- 035 652 - 367 181 3 b1 2
2004 2 (Australia) 2002
Di Gioia etal, Lazio 526 M 2001-5 1-40 141 - 7 .21 20 FL) 16
2006 1 (ttalia) (total)
Winkel etal,  Dinamarca 2.38M 2000-6 135 469 19 67 1 43 11 11
20114 (1-35) (314

autop)
Bagnall etal, Australiay 126M 2010-12 135 490 13 100 26:1 40 P 11
2016 % N.Zelanda (1-35)
Thiene etal,  Veneto 138M 1980- 135 650 1 100 2211 17 18 15
2016 % (italia) (1-35) 2013
Wistenetal,  Suecia 39M 2000-10 1-35 552 13 100 261 3 15 14
2017 (1-35) (524

autop)
Lucena, 2023  Sevilla £60.000 2004-21 1-35 339 17 79 241 21 21 10
(presente (Espafia)  (1-35)
estudio)

Tabla n" 11. Datos comparativos de los estudios sobre MS realizados en poblacion de 1-35 afos.

La mayoria de los fallecimientos ocurren el ambito extrahospi-
talario, fundamentalmente en el domicilio, lo que subraya la nece-
sidad de iniciar de forma precoz las medidas de soporte vital basico
(SVB). Por ello es fundamental establecer programas de formacion
en estas técnicas para la poblacion general ya que han demostrado
ser eficaces en la recuperacion de un nimero considerable de para-
das cardiorrespiratorias extrahospitalarias >*.

Las MSCV tienen un ritmo circadiano con predominio en las
horas centrales del dia (12-14 h). A lo largo de los anos, se ha ido
observado un pico de incidencia similar entre arritmias ventriculares,
infarto de miocardio y MSC a primera hora de la manana Un estu-
dio clasico realizado en base a la revisiéon de los certificados de de-
funcién de 2203 MSC extrahospitalarias ocurridas en Massachusetts
(USA) puso de manifiesto un aumento de la incidencia entre las 7-11
h, similar a la descrita para los infartos de miocardio no fatales y para
los episodios de isquemia miocardica *">. Determinados comporta-
mientos tipicos (el despertar, el levantarse tras estar acostado toda la
noche, el aumento de la actividad o el estrés psicologico) provocan
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aumento del tono simpatico, vasoconstriccion, resistencia arterial pe-
riférica, frecuencia cardiaca, presion arterial, agregacion plaquetaria
y disminucién de la actividad trombolitica, del tono parasimpatico y
de la funcion endotelial vascular. Estos cambios cardiovasculares por
la manana pueden ser beneficiosos en individuos sanos, pero podrian
estar implicados en la precipitacién de un evento adverso en indivi-
duos susceptibles. El incremento de las MSC durante la manana es
compatible con la hipotesis de que estos fallecimientos son debidos a
isquemia miocardica por hipertension arterial o a un evento arritmi-
co primario relacionado con una elevaciéon del tono simpatico que
puede aumentar la inestabilidad eléctrica #'#1%21%215,

Otro hallazgo interesante el estudio es el alto porcentaje de
MSCYV asociadas al consumo de cocaina (6%) y de cannabis (4,5%)
lo que coincide con el dato de que, en Espana al igual que en Eu-
ropa, el cannabis es la sustancia ilegal mas consumida seguida de la
cocaina, fundamentalmente en varones entre 15 a 34 anos, segun
el Informe 2021 del Observatorio Espanol de Drogas y Adicciones
218 El porcentaje de MSCV asociadas a cocaina es el doble que el
observado en un estudio previo en Sevilla (2003-2006) sobre una
serie de 668 muertes subitas puso de manifiesto que 21 (3,1%) esta-
ban asociadas al consumo reciente de cocaina (100% varones, edad
media de 34,6+7,3 anos) ''. En un estudio caso-control realizado en
Bizkaia se examinaron 311 MSC en personas de entre 15 y 49 afios.
La frecuencia de consumo reciente fue la siguiente: alcohol 13%,
benzodiacepinas 10%, cocaina y cannabis 7%, opioides 4% y anfe-
taminas 3%. El principal factor de riesgo de MSC fue el consumo
reciente de cocaina (riesgo multiplicado por cuatro) *'’. En Dina-
marca, el analisis toxicologico realizado sobre 477 MSC puso de
manifiesto que el 57% de los casos fue positivo a alguna sustancia
toxica o farmaco, con los siguientes resultados en orden decrecien-
te: benzodiacepinas (n = 133), agonistas opiaceos (n = 103), etanol
(n = 97), antidepresivos (n = 80), cannabis (n = 43), cocaina (n =
13), anfetaminas (n = 13) y gamma-hidroxibutirico (n = 5) 8.

5.4. Conclusiones

1. La MS Juvenil en Sevilla, considerando los casos autop-
siados, tiene una tasa de mortalidad acumulada en 18 anos de

2,2/100.000 habitantes ano:
* 1,7/100.000 en la MSCV
* 0,5/100.000 en la MS extracardiaca
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2. La MSCV representa el 78% afectando fundamentalmen-
te a varones (74°%) con edad media de 27 anos.

3. La MSCV ocurre en el domicilio (sueno, reposo o en ac-
tividad fisica ligera) a mediodia o primera hora de la madrugada y
suele ser presenciada. Solo el 10% estan asociadas a la practica de
un deporte recreacional.

4. La mayoria de los fallecimientos ocurren el ambito extra-
hospitalario, fundamentalmente en el domicilio, lo que subraya la
necesidad de iniciar de forma precoz las medidas de soporte vital
basico (SVB). Por ello es fundamental implementar los programas
de formacion en estas técnicas para la poblaciéon general.

5. Los hallazgos mas frecuentes en la autopsia de MSCV son:
CEN (21%), ECA (21%), y TEP (12%). Las miocardiopatias fami-
liares (MCA, MCH, HVI, MC asociada a obesidad y MCD) repre-
sentan el 22%.

6. El 10% de las MSCV estan asociadas al consumo de eta-
nol, 6% al consumo de cocaina y 4,5% al consumo de cannabis.

7. La obesidad esta presente en el 36,4% de las MSCV, sien-
do morbida en el 12% de los casos.

8. El abordaje de la MS desde la patologia forense es una
herramienta muy importante para conocer los factores de riesgo
asociados y poner en marcha estrategias de prevencion de futuras
muertes.
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6. EPILOGO

pesar del enorme arsenal de exploraciones complementarias

disponibles en la medicina actual para el diagnoéstico de las
enfermedades, la autopsia sigue siendo una fuente inagotable de
informacién y conocimiento y este conocimiento tiene que po-
nerse al servicio de las especialidades clinicas y finalmente de la
sociedad a la que todos nos debemos. Esta es la dimensién sa-
nitaria y social de la patologia forense cuyo mejor modelo es la
investigacion de la MS.

La MS, fundamentalmente la de origen cardiovascular, conti-
nua siendo una causa muy importante de mortalidad y es respon-
sable de aproximadamente el 50% de todas las muertes de origen
cardiovascular, lo que representa el 15-20% de todas las muertes
en las sociedades occidentales ¥7°"8, En este sentido, la MSC esta
considerada como uno de los mayores problemas de salud publica
a nivel internacional.

La MS es un evento devastador tanto para la familia como la
comunidad ya que, en la mayor parte de los casos, es la primera y
ultima presentacion de un problema de salud subyacente y desco-
nocido, sobre todo en personas jovenes. Los datos obtenidos de las
autopsias forenses tienen un gran interés para conocer los factores
de riesgo asociados a la MS y establecer programas y estrategias
de prevencion. En estos casos la autopsia es, ademas, una fuente
de informacion vital para la comunidad, en relacion a la persona
fallecida, y para las futuras generaciones **?'°.

Desde pequeno tuve la vocacion de “ser medico para cu-
rar enfermos”, pero el destino y las circunstancias personales me
llevaron a la medicina forense. No obstante, después de 37 afos
ejerciendo esta profesion, y los 20 tltimos como responsable de un
servicio de patologia forense, he llegado a la conviccion que “se
puede curar” desde especialidades médicas que estan muy aleja-
das de la asistencia clinica y de este modo he visto cumplida mi vo-
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cacion inicial. Han pasado 430 afios desde que se creara el Teatro
Anatomico de Padua, primer laboratorio estable de medicina en
el mundo, y la sala de autopsias sigue siendo “el lugar donde la
muerte se alegra de ayudar a la vida™.

Queda mucho camino por recorrer, pero creo que con el tra-
bajo riguroso realizado en el SPF del IMLCF de Sevilla hemos con-
tribuido con nuestro grano de arena a la obligacion sanitaria y so-
cial de la patologia forense actual, a poner los conocimientos sobre
las causas de muerte al servicio de la poblacion general y, de forma
particular, al de los familiares de los fallecidos de forma subita. De
este modo, hemos cumplido con nuestro papel “de patélogos al
servicio de la comunidad”.

Con gran ilusion me incorporo a la Seccién IV de Medici-
na Social de la Real Academia de Medicina de Sevilla. Desde este
atril, prometo solemnemente contribuir a las tareas que me sean
asignadas siguiendo el ejemplo de mi predecesor y maestro, el Dr.
Alfonso Galnares Ysern. No escatimaré esfuerzos en hacerme dig-
no del honor que se me ha concedido.

HE DICHO
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Excmo. Sr. Presidente,
Dignisimas Autoridades y Representaciones,

Ilmos. Sres. Académicos de Numero y Correspondientes,
Familia del Dr. Lucena,

Sefioras y Sefnores,

Ante todo, quiero agradecer a nuestro compaiiero, el Dr. Igna-
cio Gomez de Terreros, la deferencia que ha tenido en cederme el
privilegio de contestar el discurso de ingreso a la Real Academia de
nuestro recipiendario, el Dr. Joaquin Lucena Romero; asi mismo,
este agradecimiento también lo quiero hacer extensivo al presiden-
te de nuestra institucion por haberlo permitido.

Para mi, esto es un honor y una gran responsabilidad, que
asumo con agrado, ya que el Dr. Lucena es un patélogo forense
de prestigio, al que admiro por su trayectoria asistencial, docente e
investigadora.

La plaza que viene a ocupar es la de Medicina Legal y Foren-
se, adscrita a la seccion IV de “Medicina Social”, conjuntamente
con la de Medicina del Trabajo, Pediatria Social, Bioética y Medi-
cina Paliativa. La creaciéon de esta plaza se remonta al afio 1976,
cuando fue nombrado su primer titular el Prof. Dr. José Dominguez
Martinez, a la sazon catedratico de Medicina Forense en la Uni-
versidad de Sevilla. En el ano 2000, y tras su fallecimiento, pasa a
ser ocupada por el Dr. Alfonso Galnares Ysern, que la ha venido
desempefniando durante los tltimos 20 anos. El Dr. Galnares, como
ya ha destacado el Dr. Lucena, fue médico forense, especialista en
medicina interna, diplomado en medicina del trabajo y cultivd con
esmero el humanismo médico; para destacar esta ultima faceta, val-
ga recordar su publicacién aparecida en 2018 “Aportacion de los
escritores médicos a la historia de la literatura”.

La convocatoria de la plaza de Medicina Legal fue publicada
en el BOJA del 14 de febrero del 2022 v, en el Pleno ordinario ce-
lebrado el pasado 2 de junio de 2022, se aprob¢ la candidatura del
académico correspondiente Dr. D. Joaquin Lucena Romero.
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El Dr. Lucena Romero comienza su Discurso de Ingreso
dando las gracias a los sefiores académicos Dres. Ignacio Go6-
mez de Terreros, Juan Sabaté Diaz y a nuestro presidente, el Dr.
Carlos, por la presentaciéon de su candidatura y recordando la
trayectoria de sus antecesores en el sillon que ahora va a ocupar.
Especialmente agradece al Dr. Galnares el haberle abierto las
puertas de la Academia, al proponerle en 2013 como Académi-
co correspondiente.

Asi mismo, hace extensivo este agradecimiento a su familia,
padres, hermanos y sus dos hijas: Carlota y Eulalia, que han se-
guido sus pasos en la Medicina; la primera, médico especialista
en Anatomia Patologica del Instituto de Patologia de la ciudad
de Heidelberg y la segunda, Eulalia, enfermera especializada en
Enfermeria Familiar y Comunitaria, una especialidad que esta de
actualidad y en pleno desarrollo, ya que podria ser la salida a la
situacion critica que padece la medicina de familia en Espana y
en el mundo.

Finaliza el capitulo de agradecimientos haciendo referencia
a los médicos forenses y a todo el personal auxiliar del servicio de
Patologia Forense de Sevilla, por el infatigable esfuerzo realizado
por colocarlo como referente de la Patologia Forense en Espana.
También hace mencién a los miembros de la Asociacion Espa-
nola Contra la Muerte Sabita y a los amigos y compafieros aqui
presentes, con especial referencia a los que se han tenido que: su
maestra en patologia cardiovascular y muerte subita, la profesora
Cristina Basso, actual Vicerrectora de Relaciones Internacionales
de la Universidad de Padua, su amigo el Dr. Valentino Mantini
de Roma, ex director de los Servicios Sanitarios y Sociales de la
Region del Lazio (Italia) y actualmente alcalde de su ciudad, Cis-
terna di Latina, y al Sr. Jos¢é Duran, fundador de la Asociacién
Espanola contra la Muerte Subita, que se ha desplazado desde
Barcelona.

Conozco al Dr. Joaquin Lucena Romero desde el ano 2009,
hace ahora 14 anos, cuando iniciamos la aventura de celebrar con-
juntamente los congresos nacionales de las Sociedades de Anato-
mia Patologica y Patologia Forense, disciplinas que hasta entonces
caminaban de modo divergente, a pesar de los importantes pun-
tos de uni6on que comparten. Esta iniciativa fue impulsada por los
Dres. Ariza y Lucena, entonces presidentes de sendas Sociedades, y
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ha sido recibida muy satisfactoriamente, ya que el proximo mes de
mayo se celebrard la 7° reunién nacional conjunta y podemos afir-
mar con rotundidad, como ya apuntaba el Dr. Ariza en el X curso
de Patologia Forense celebrado en la Rioja en 2013 que “hemos
pasado de la ignorancia mutua a la alianza estratégica”™.

El Dr. Joaquin Lucena nace en Espejo, provincia de Cordo-
ba, e influido por su tio el Dr. Antonio Lucena Palacios, cirujano
militar y jefe del Servicio de Cirugia del Hospital Miliar Vigil de
Quinones de Sevilla, decide estudiar Medicina en la recién creada
Universidad de Cordoba, durante los anos 1976-1982. En esta eta-
pa, su inquietud por conocer nuevos ambientes médicos hace que
aproveche su periodo vacacional, en agosto de 1981, para realizar
una estancia corta en una universidad extranjera, concretamente
en la Clinica Ginecoldgica de Wroclaw, en Polonia.

En 1986 obtiene por oposicion la plaza de Médico Foren-
se, tomando posesion en el Juzgado n° 4 de la ciudad de Hos-
pitalet (Barcelona), para pasar, pronto, en 1987, a los juzgados
de Instruccién nameros 5 y 24 de la ciudad Barcelona. En 1990
es nombrado jefe de Seccion del Instituto Anatémico Forense de
Barcelona, desempenando durante varios periodos el puesto de
director en funciones.

En 1997 obtiene el grado de Doctor en Medicina por la Uni-
versidad Auténoma de Barcelona, con el trabajo “Estudio meé-
dico-forense de la muerte subita del lactante en Barcelona
(1991-94). Protocolo de estudio multidisciplinar y substrato
neuropatolégico™, dirigido por los profesores Dres. Félix Fran-
cisco Cruz Sanchez y Manuel Rodriguez Pazos, siendo calificado
con apto cum laude. Este trabajo de tesis doctoral fue el inicio de sus
investigaciones sobre la muerte subita y se llevo a cabo mediante
un proyecto de investigacion europeo para creacion de una Red
de Bancos de Cerebros, dirigido por el Dr. Cruz Sanchez. El Dr.
Lucena fue el responsable del subproyecto “Sudden Infant Death
Syndrome and Brain Banking”.

En 1998, se traslada a Sevilla, como médico forense adscrito
a los Juzgados de Instruccion n° 6 y 11, donde trabaja como “mé-
dico forense generalista” hasta octubre de 2003. En esta fecha, tras
concurso oposicion obtiene la plaza de jefe de Servicio Patologia
Forense del Instituto de Medicina Legal y Ciencias Forenses de Se-
villa, puesto que desempena en la actualidad.
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El titulo de Médico Especialista en Medicina Legal y Forense
lo obtiene en el ano 2002, cuando el Ministerio de Educacién y
Ciencia aprueba el acceso a la especialidad, acreditando méas de 15
anos de actividad profesional.

Desde la jefatura de servicio de Patologia Forense del Instituto
de Medicina Legal de Sevilla, el Dr. Lucena ha desempefiado una
frenética labor asistencial, ademas de una notable labor docente e
investigadora, y ha completado su formaciéon con la realizaciéon de
un “Master en Patologia Cardiovascular” en la Universidad de Pa-
dua, otro en Bioestadistica Aplicada a la Investigacién en Ciencia
de la Salud en la Universidad de Sevilla y visitas a otras universida-
des, como la de Lovaina (Bélgica) y La Frontera en Temuco (Chile).

El Dr. Lucena ha impartido docencia en la asignatura de Medici-
na Legal, como profesor contratado en las Universidades de Barcelona
y Céadiz, y como profesor de cursos de especializacion en Criminologia
en las Universidades Valencia y de Pablo de Olavide de Sevilla y de
Odontologia Forense en la Facultad de Odontologia de Sevilla.

Su actividad cientifica ha sido muy prolifica: ha dirigido 3 tesis
doctorales, pertenece a dos grupos de investigaciéon con participa-
cion en trece proyectos y ha publicado mas de 79 articulos cienti-
ficos, 3 libros, 34 capitulos de libros, ademas de participar como
ponente o conferenciante invitado en mas de 150 congresos y reu-
niones cientificas nacionales e internacionales, en Europa, Canada,
USA, Latinoamérica, Turquia y China.

Su capacidad organizativa y directiva también merece espe-
cial consideracion, ya que ha sido el fundador y presidente de la
Sociedad Espanola de Patologia Forense durante 8 anos, presiden-
te de la Asociaciéon Europea de Patologia Cardiovascular entre los
anos 2018-2020 y ha organizado 30 cursos y congresos nacionales
e internacionales.

Tras esta resumida presentacion de nuestro recipiendario, pa-
samos a comentar brevemente su discurso de ingreso, titulado “La
dimension sanitaria y social de la patologia forense: el modelo de
muerte subita”.

Se trata de un discurso bien estructurado, en el que se demues-
tra un profundo conocimiento de la especialidad. Tras una breve
justificacién del tema y revision de la medicina legal en nuestro
pais, pasa a exponer el trabajo realizado en el servicio de Patologia
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Forense del Instituto de Medicina Legal de Sevilla, durante los 19
anos de su existencia, haciendo hincapié en la muerte stbita.

De todo su contenido y con el fin de no ser reiterativo, qui-
siera resaltar brevemente tres aspectos que merecen especial con-
sideracion:

1. Las similitudes, diferencias y sinergias entre Patologia Fo-
rense y Anatomia Patologica

2. El impacto social y clinico de las investigaciones medicole-
gales, tanto en muertes violentas como por causas naturales.

3. Los factores desencadenantes de la muerte subita en perso-
nas jovenes y la patologia subyacente encontrada, haciendo
especial referencia al deporte.

Patologia Forense no es lo mismo que Anatomia Patologica.
Aunque ambas comparten métodos de estudio, difieren amplia-
mente en sus objetivos y finalidades. La Anatomia Patologica es
una especialidad médica enfocada al diagnoéstico y tratamiento de
la enfermedad, mientras que la Patologia Forense es una subespe-
cialidad de la Medicina Legal en la que, a través del estudio del
cadaver o de restos humanos, trata de resolver problemas judiciales.

Teniendo en cuenta que cada una de estas especialidades tiene
conocimientos propios de sus disciplinas y ambas deben enfrentarse
a casos con explicaciones fuera de su campo, resulta necesario que la
comunicacion entre patologos forenses y patologos clinicos sea lo mas
fluida posible. Estas circunstancias han conducido a que algunos pato-
logos, e incluso algunos programas de formacion en Anatomia Patolo-
gica en universidades americanas, consideren que la patologia forense
deberia ser una subespecialidad de la Anatomia Patologica, a la cual se
podria acceder mediante un postgrado; pero esto no es asi, al menos
en nuestro pais. Nosotros consideramos que lo realmente importante
es que ambas disciplinas puedan realizar interconsultas, al identificar
casos que necesitan el conocimiento de la otra especialidad.

En el Hospital Universitario Virgen Macarena de Sevilla, des-
de hace 13 afos, y ante la escasez de autopsias clinicas necesarias
para desarrollar el programa de formaciéon en Anatomia Patolo-
gica, se decidi6 establecer un periodo de rotaciéon de un mes de
duracion por el servicio de Patologia Forense, con el doble objetivo
de adquirir destreza en la técnica de la autopsia y de tener conoci-
mientos especificos sobre una faceta que no podemos desarrollar en
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los hospitales clinicos, como es la investigacion médico legal de la
muerte violenta y de la muerte stbita.

Por tanto, somos de la opinion que, por ahora, no es necesario
un postgrado en patologia forense, sino simplemente cubrir esta fa-
ceta mediante rotaciones formativas. En esta linea de actuacion esta
el recientemente aprobado programa de formaciéon MIR en la espe-
cialidad de Medicina Legal, que comenzo el pasado ano 2022 y que
contempla una situacion parecida, pero a la inversa; es decir, rotacio-
nes hospitalarias de 3 meses de duraciéon por el servicio de Anatomia
Patologica hospitalaria y también por otros servicios clinicos.

En Espana, la relacion entre Medicina Legal y la Anatomia
Patolégica se remonta al aflo 1967, cuando se afiadi6 la Histopa-
tologia a las especialidades de laboratorio del Instituto Nacional de
Toxicologia y Ciencias Forenses, con el fin de realizar el estudio his-
tologico de las muestras tisulares seleccionadas por los médicos fo-
renses. Este primer contacto, se ha visto fortalecido posteriormente
con la creacion de los Institutos de Medicina Legal y los servicios de
Patologia Forense y, en los tltimos afos, ha culminado con la puesta
en marcha de congresos nacionales bienales conjuntos. Este acerca-
miento de la patologia clinica y hospitalaria a la patologia forense
ha creado sinergias positivas, ya que ambas disciplinas se pueden
considerar como dos caras de la misma moneda.

El eje de su discurso se centra en la actividad del Servicio de
Patologia Forense de Sevilla en los 19 afios de funcionamiento, con
especial atencion al problema de la muerte subita. En el Instituto
de Medicina Legal de Sevilla, el Dr. Lucena refiere una incidencia
global de muerte subita sobre casos autopsiados de 18/100.000 ha-
bitantes/afio en la poblacion general y de 1,7/100.000 habitantes/
ano en < 35 anos. Estas cifras estan comprendidas en los valores
senalados en la literatura, que oscilan ampliamente entre 1-2 fa-
llecimientos/100.000 habitantes/afo en < de 35 afios y entre 15-
100/100.000 habitantes/ano a partir de esta edad.

El primer dato que merece poner relieve en este estudio es
que mas del 53% de las autopsias judiciales obedecen a causas na-
turales; cifra que con el paso de los afos va en aumento (hasta el
60,5%), a expensas de los fallecidos mayores de 70 anos. Esto pone
de manifiesto la sobrecarga de trabajo por parte de los patologos
forenses y también ciertas deficiencias en el sistema de certificacion
de la muerte y de la proteccion social de personas mayores, puesto
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que cada dia es mayor el nimero de ancianos que viven solos y que
fallecen en sus domicilios por causas naturales, como consecuencia
de la evolucion natural de sus enfermedades, y que a priori se con-
sideran como muertes sospechosas al no certificarse la defuncion.

Estas situaciones podrian evitarse, al menos en parte, si el mé-
dico que certifica la muerte fuese el médico de cabecera, que es el
verdadero conocedor de las circunstancias en que vive el paciente
y de sus enfermedades, o bien se pudiera disponer telematicamente
de su historial clinico. Sin duda, con ello, se contribuiria a reducir
el nimero de pacientes autopsiados con muertes sospechosas de
criminalidad, puesto que el 75% de las muertes subitas naturales
estan en relaciéon con trastornos crénicos cardiovasculares y sindro-
mes coronarios agudos fatales, secundarios generalmente a la arte-
riosclerosis coronaria. Pero, hay que reconocer que, en la situacion
actual, el médico que certifica la muerte con frecuencia desconoce
al paciente y sus circunstancias y actua de modo defensivo, evitan-
do conflictos potenciales con la justicia.

Otro aspecto general, que llama la atencién es el apartado de
muertes violentas, que representan el 47% del total, estando el 50%
en relacion directa con accidentes de muy diversos tipos - casuales o
fortuitos, especialmente en personas mayores (29%), trafico (21%) y
laborales (2%) -; seguidas del suicidio (34%), reaccién adversa a dro-
gas de abuso (11%) y homicidios (3%). Individualmente el capitulo
mas importante lo constituyen los suicidios, con una media mensual
de 13 casos. Aunque esta cifra es equivalente al resto de Espana y se
encuentra por debajo de la tasa mundial, no deja de ser preocupante,
ya que en los tltimos afios tiende a estabilizarse en las cifras mas altas.

Estos resultados nos invitan a pensar sobre el papel que tiene
la sociedad en la prevencién de este tipo de mortalidad, especial-
mente las accidentales, al poder aumentar los servicios sociales de
proteccion a personas mayores y extremar las normativas del tra-
fico rodado y laborales, pero también ponen de relieve la funcion
que desempenia la medicina clinica y, en particular la psiquiatria,
al actuar preventivamente sobre la tasa de suicidios y muertes por
exceso de drogas, dos de las causas que mas llaman la atencion, hoy
en dia, a la ciudadania. El niimero de suicidios en edad infantil en
esta relacion es muy bajo, ya que solo se han producidol4 casos en
< de 16 anos durante 19 anos (2004-2022). No obstante, no deja
de ser un tema de gran actualidad ya que la pérdida de autoesti-
ma puede desencadenarse en el propio colegio, ante la presion de
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los propios compafieros, como hemos visto recientemente, y estos
comportamientos no se atajan con la severidad debida ni tampoco
se atiende psicologicamente al nifio afecto.

El altimo punto que quisiera destacar son los factores desenca-
denantes de la muerte subita y el sustrato morfologico en personas
menores de 35 anos. Entre las conclusiones que alcanza el Dr. Lu-
cena en este estudio, a nuestro modo de ver, tres de ellas merecen
ser puestas de relieve:

1. La muerte subita es la causa mas frecuente de muerte natu-
ral en la poblacion joven, representando la patologia cardia-
ca casi el 80% de la mortalidad total y las causas extracar-
diacas, neurologicas y respiratorias, el 20% restante.

2. Los trastornos cardiacos estructurales constituyen el 80% del
total, y estan representados principalmente por las miocar-
diopatias, asociada o no a la obesidad, (22%), la enfermedad
coronaria aguda (21%) y las muertes arritmicas sin sustrato
estructural. Esta distribucion contrasta con la observada en
los >35 afios en las que la enfermedad isquémica coronaria
constituye, y con diferencia, la principal causa de muerte.

3. Tanto en las muertes de causa cardiaca como extracardia-
ca, el consumo de alcohol y drogas (33%), la obesidad (34%,
morbida 10,9%) y el deporte, mayoritariamente recreacional
(global 1,7% y 11,4% en < 35 afios), este Gltimo en mucha
menor medida, son factores desencadenantes importantes.

Estas conclusiones ponen bien de relieve las repercusiones cli-
nicas del importante trabajo que realizan los patologos forenses,
que ha dado pie a la creacion de unidades hospitalarias multidisci-
plinares de cardiopatia familiares, con cardidlogos clinicos, genetis-
tas y patologos forenses. En estas unidades se han identificado mas
de 150 genes especificos alterados, con centenares de mutaciones,
implicados en la morfogénesis cardiaca y en los canales i6nicos y se
han establecido las bases para la identificacion de familiares afectos
de trastornos genéticos y para el seguimiento de los supervivientes.
En Sevilla, el servicio de Patologia Forense colabora con las Uni-
dades de Cardiopatias Hereditarias de los tres Hospitales Univer-
sitarios (Virgen del Rocio, Virgen Macarena y Virgen de Valme),
donde se han estudiado mas de 1000 familias, con una rentabilidad
del estudio genético 30-45%, segtn el tipo de patologia y la presen-
cia de antecedentes familiares.
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Un comentario especial merece la muerte subita asociada al de-
porte y especialmente al deporte recreacional. El pasado dia 12 de
marzo fallecia un joven de 21 afos tras participar en la 50° medio
maraton, celebrada en Elche y donde participaban 2.800 corredores.
El joven se desplomo al traspasar la meta y los servicios sanitarios no
pudieron recuperarlo. Aunque no se han revelado las causas de la
muerte, todo hace pensar que estamos ante una situacion parecida
a la acontecida en el ano 490 a.dC. cuando el soldado griego Filipi-
des muri6 de fatiga tras haber recorrido 40 Km, desde Maraton a
Atenas, para anunciar la victoria sobre el ejército persa. Mas recien-
temente, el pasado dia 19 de marzo, dos corredores del Maraton de
Barcelona sufrian un paro cardiaco y tuvieron que ser atendidos por
el servicio de emergencias; esta vez con mejor fortuna.

No cabe duda de que la muerte de un deportista crea gran
alarma social, puesto que se considera a este colectivo como per-
sonas sanas y que el deporte es una herramienta preventiva de en-
fermedad y promotora de salud, pero lo cierto es que también el
deporte puede poner de manifiesto enfermedades graves que han
estado latentes u oligosintomaticas.

Desde finales de la década de los anos 70, en el departamento
de Patologia Cardiovascular de la Universidad de Padua, dirigido
por el Dr. Gaetano Thiene y la Dra. Cristina Basso, comenzaron a
estudiar la muerte stibita en deportistas y, conjuntamente, con el Dr.
Domenico Corrado, del departamento de Cardiologia, elaboraron
un proyecto para la prevencion de la mortalidad en el deporte. Al
principio este proyecto tuvo ambito local (en region del Veneto),
pero posteriormente se hizo extensivo a toda Italia. Desde 1982,
en Italia es obligatorio, por ley, la realizacion de controles médicos
preventivos antes de participar en competiciones o de iniciar un
programa profesional deportivo.

Las primeras evaluaciones de este programa revelaron que la
muerte subita cardiaca era 3 veces mas frecuente en deportistas
que en no deportistas y que la mortalidad en los deportistas era
mucho mas alta cuando existia una cardiopatia subyacente. Tras
la aplicacion del programa de cribado obligatorio para la aptitud
deportiva, la tasa anual de muerte subita en deportistas se redujo
un 90% (de 3,6 a 0,4% por 100.000 personas/ano), principalmente
por la deteccion y descalificacion de los sujetos portadores de mio-
cardiopatias (hipertroficas y arritmogénicas) o trastornos del ritmo
sin patologia estructural. Aunque el coste-beneficio de este tipo de
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programas ha muy sido discutido, hoy es obligatorio en muchos
paises occidentales y se ha hecho extensivo a la poblacion infantil
y adolescente que practique deportes con componente dinamico
alto (atletismo, artes marciales, bAdminton, balonmano, baloncesto,
ciclismo, escalada, esqui, ftbol, gimnasia, motociclismo, etc.).

Los programas de cribado con el ECG son especialmente uti-
les en el reconocimiento de portadores de miocardiopatias hiper-
troficas, arritmogénicas y alteraciones del ritmo, pero no permiten
la deteccion de otro tipo de patologias, como las cicatrices miocar-
dicas no isquémicas, las alteraciones coronarias, congénitas o ad-
quiridas, ni tampoco el llamado commotio cordis (lesion toracica no
penetrante), de ahi la necesidad de adoptar medidas de prevencion
secundarias, que deben aplicarse sinérgicamente, como la coloca-
cion de desfibriladores externos automaticos, para el tratamiento
de arritmias impredecibles, y el entrenamiento de la poblacién en
las medidas de soporte vital basico hasta la llegada de los servicios
de emergencias extrahospitalarias.

En Espana, aunque desde 2009 es obligatoria la realizacion de
programas de cribado en deportistas federados y la presencia de des-
fibriladores en los lugares de competicion, su aplicacién no es uni-
forme y mas bien deficitaria en el deporte recreacional. No obstan-
te, hay que sefalar que desde la obligatoriedad del control médico
establecido en la prueba de Marcha Cicloturista Quebrantahuesos
de Huesca, su aplicaciéon se esta contagiando en otros tipos de
competiciones y su efecto se esta extendiendo por todo el pais. En
la actualidad, Espana se encuentra situada en la zona “intermedia
baja”, en un ranking de prevencion de la muerte stibita en el deporte,
que encabeza Italia con el modelo mas avanzado y exigente.

Dr. Lucena, quiero reiterar que he sentido gran honor y grati-
ficacion al ser designado por la Junta de Gobierno para dar contes-
tacion a su discurso de ingreso. Permitanme finalizar esta interven-
ci6n con las mismas palabras que escuché de mi mentor y maestro
el Prof. Galera el dia de mi ingreso en esta docta casa: “Entiendo
que la Instituciéon Académica no acepta fidelidades triviales e inte-
resadas en el reconocimiento social. He contestado vuestro discur-
so con la seguridad de que el compromiso adquirido se me podra
cuestionar si no se cumplen los objetivos”.

Sed bienvenido.

He dicho
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Excelentisimas e Ilustrisimas Autoridades,
Ilustrisimos Sefiores Académicos de Numero,
Senores Académicos Correspondientes,
Sefnoras y Seiiores:

Lalectura del discurso de ingreso como académico de nimero
a esta Real Academia, escrito y posteriormente leido por el Dr. D.
Joaquin Lucena, pone de manifiesto varios conceptos importantes:

Disponemos desde este momento un auténtico tratado que
resume magistralmente tanto la historia de la medicina forense, el
desarrollo a lo largo de los anos, la historia y desarrollo en nuestro
mundo médico, asi como en el mundo académico.

Supone un orgullo conocer con veracidad y con pasion, a
través de sus notas de agradecimiento, la labor de muchos de los
académicos que precediendo al Dr. Lucena, han hecho de esta dis-
ciplina un tema trascendental de apoyo tanto a los conocimientos
médicos como a la Medicina Legal.

A'lo largo del escrito, no solo se hace la recopilacion histérica
del desarrollo de la medicina forense, sino que se aporta para el
conocimiento general y muy especialmente para esta Academia, la
vision humanista de la técnica de la patologia forense que nos per-
mite hoy dia conocer en un porcentaje muy alto de casos la causa
de muerte de pacientes que, simplemente en el siglo pasado estaban
en un cajon de sastre, sin que pudiésemos conocer la causa de la
muerte y, por tanto, a través del conocimiento de ésta prevenir cau-
sas similares o incluso la posibilidad de engendrar hijos que fuesen
portadores de patologias genética que, conocidas hoy dia, pueden
ser prevenidas e incluso tratadas antes de que puedan dar la cara
con episodios tan graves como lo que magistralmente se describe
dentro de la muerte sabita (MS).

En el discurso se nos aporta una ingente cantidad de datos,
no solamente del nimero de autopsias referidas a la actuacion en
el servicio de patologia forense de Sevilla, sino relacionado a su vez
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con el resto de Espana y de otros paises. Recibimos ademas infor-
macién de problemas toxicolégicos, suicidios, muertes naturales y
violentas, accidentes de trafico, etc.

Llama la atencién, con cierta logica, las discrepancias en el na-
mero de autopsias que se realizan en nuestro pais, con variaciones
incluso en relacion a la zona geografica de Espana. Es destacable
también la atencién la exhaustiva presentacion de datos en relacion
al namero de fallecimientos por causa violenta, suicidios, asi como
incluso el analisis que se hace en relacion a estas patologias combi-
nandolas con circunstancias sociales como las crisis econémicas y la
pandemia recientemente sufrida.

La enorme cantidad de documentos que aporta el Dr. Lucena
ayuda sin duda a poner los medios para conseguir disminuir el nt-
mero de fallecimiento por cualquiera de las causas graves que, en la
etiologia de las muertes valoradas mediante autopsia, se describen.

Los preambulos del texto y la ingente cantidad de datos que
nos aporta funcionan a modo de proélogo para entrar de lleno en el
tema central del discurso del Dr. Lucena, cudl es la muerte subi-
ta, que se pone de manifiesto en su vision historica a través de citas
importantes:

“Hipdcrates de Cos (460-370 AdC) en sus_famosos Aforismos. En el
libro I, 41, el considerado padre de la medicina describe que “Las personas que
sufren desmayos frecuentes y graves sin una causa obvia, mueren de repente”,
0 a la medicina drabe, como Avicena (980-1037), en su _famoso Canon de
Medicina (1012) describe el episodio que hoy conocemos como sincope de origen
cardiaco “El colapso es causado por la parada sibita de todas las_facultades
locomotoras. Esto puede ser debido a debilidad del corazin o a su llenado con
materia”.

Me centraré en la definiciéon de Oliveira de Sa y Concheiro
(1980), también expresada por el Dr. Lucena: “Muerte impre-
vista, aparentemente de causa natural, pero de patolo-
gia desconocida; habitualmente rapida que puede ser,
en todo caso, sospechosa de haber tenido eventualmente
una causa violenta. La causa violenta suele ser una po-
sibilidad lejana, pero admisible”. Por tanto, los conceptos
centrales en la definicion de MS son la naturaleza no traumat:-
ca del evento y el hecho de que el fallecimiento debe ocurrir de
Jorma inesperada.
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No tengo capacidad suficiente como para afiadir ningtin dato
sobre todos los que ya ha plasmado el Dr. Lucena en relaciéon con
la Patologia Forense, pero al entrar en el mundo de la muerte stbi-
ta, me parece oportuno hacer algin comentario desde el punto de
vista del pragmatismo quirtrgico.

Debemos centrarnos légicamente en conocer las causas pri-
marias para que, una vez que se produzca la muerte stbita, preve-
nir nuevos episodios en ese paciente, en allegados con la misma pa-
tologia estructural o incluso evitar la transmisioén posterior, cuando
de causa genética se trata.

El Dr. Lucena nos recuerda que “De acuerdo con la OMS, la inci-
dencia de MS en los paises industrializados entre los hombres de edad compren-
dida entre 35 y 64 afios varia de 20 a 100/100.000 habitantes/afio. A partir
de los 65 afios, la incidencia aumenta de_forma exponencial, sobre todo en va-
rones (3:1) llegando a 128/100.000 habitantes/afio y la causa mds frecuente
en este grupo de edad es la enfermedad coronaria aterosclerdtica.

La aterosclerosis coronaria es una de las lesiones que el pato-
logo forense encuentra con mas frecuencia en su practica diaria,
responsable de la muerte o como hallazgo incidental en la autopsia.
En este punto es ejemplar la descripcion que lleva a cabo el Dr. Lu-
cena en el analisis anatomico de las lesiones aparecidas en el siste-
ma coronario de enfermos que han sufrido muerte subita y no han
sido recuperados. Lesiones arterioscleroticas, variaciones anatomi-
cas, bifurcacion de arterias con disminucion de flujos, patologia de
compresion intramiocardica, etc. nos ensefian la correlacion entre
anatomia, patologia degenerativa y aparicion de la MS.

Pero, ;como anticiparse a la aparicion del cuadro subito?

En la cardiopatia isquémica de origen arteriosclerdtico, ha que-
dado evidente que es la responsable de una gran cantidad de casos
que debutan con muerte subita y se ha definido una causa muy espe-
cificamente abocada a estos procesos cudl es la secuela de un infarto
agudo de miocardio que se acompana de una funcion ventricular
deprimida por debajo del 35%. En estos casos, coincidentes a veces
también con asincronia ventricular, la implantacion de un desfibrila-
dor (DAI) resincronizador ha supuesto no solo la disminucion de los
episodios de muerte subita, sino también ha contribuido a disminuir
la presion sobre las indicaciones del trasplante cardiaco completo
que, por otra parte, y dada la dificultad de obtencion de 6rganos, ha
debido seleccionar las indicaciones y los receptores.
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Las cardiopatias arritmogénicas, sin embargo, pueden debutar
en arritmias potencialmente mortales. Estos trastornos pueden te-
ner una base genética, lo que significa que pueden ser heredados de
uno o ambos progenitores y el conocimiento de esta circunstancia,
cada dia mas a nuestro alcance, con apoyo ademas de los medios
terapéuticos medicamentosos y mecanicos, estan cambiando la in-
cidencia y el resultado adverso de la MS: sindrome de Brugada,
la fibrilacion ventricular idiopatica, displasia arritmogéni-
ca del ventriculo derecho (DAVD), etc.

La indicacién de implantar un desfibrilador definitivo en el
sindrome de Brugada viene precedida de historia previa de paro
cardiaco o sincope inexplicable, patron de ECG tipo 1: (onda J esta
elevada en las derivaciones precordiales derechas V1-V3, arritmia
ventricular recurrente e insuficiencia cardiaca con arritmias ventri-
culares.

La ablacion es una alternativa en casos de arritmias cardiacas
con arritmia ventricular sintomatica, arritmia ventricular resistente
al tratamiento médico, arritmia ventricular recurrente, insuficien-
cia cardiaca y miocardiopatia. Pero previo a estas decisiones que
acabamos de describir, podemos encontrarnos con una situacion
inesperada de muerte subita y en ese caso la prioridad absoluta es
conseguir la recuperacion del paciente con la menor posibilidad de
dano neurologico irreversible para el futuro. Conseguir la recupe-
racion del latido cardiaco tras una parada, es sencillo y posible has-
ta pasada mas de | hora de parada. Recuperar un cerebro se hace
imposible tras 5 minutos de parada sin masaje cardiaco.

Desde mi punto de vista es criticable la obsesiéon que, en al-
gunos casos con intereses comerciales incluidos, se ha establecido
de tener lo que ha dado en llamarse areas cardioprotegidas, con-
siderando a estas por el mero hecho de disponer de un aparato
desfibrilador semiautomatico en el entorno del recinto a considerar.
No hay duda de esta indicacion en lugares de gran aglomeracion,
como aeropuertos, grandes superficies comerciales, teatros etc.
pues con frecuencia se va a dar la circunstancia de que haya médi-
cos en su entorno. Pretender que un desfibrilador salve la vida sin
la presencia de un conocedor de su funcionamiento, conlleva bien
sea a utilizacion no indicada (con posible perjuicio para el enfermo)
o a la no utilizacion por inseguridad del actor, que evidentemente
podria caer en alguna responsabilidad.
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Poniendo fin a estas disquisiciones, expreso mi satisfaccion tras
la lectura de tan complejo y ejemplar discurso, como protocolo de
ingreso en esta Real Academia. Expreso mi conviccion de que la
presencia del Dr. Lucena en nuestra Academia potenciara una vez
mas la calidad de nuestro trabajo de apoyo legal en la labor de ase-
soramiento a la administracién de justicia.

Por todo ello, llmo. Dr. D. Joaquin Lucena Romero, sea muy
bienvenido a esta Institucion, su casa.
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