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Editorial

Miguel Angel Granados Ruiz

Editorial

Cardiologia Infantil. Instituto Pediatrico del Corazén. Hospital 12 de Octubre.

Afortunadamente el bloqueo auriculoventricular
(BAV) en los nifios es una entidad poco frecuente
aunque de gran trascendencia clinica ya que las de-
cisiones que se adopten con estos pacientes ten-
dran impacto a lo largo de toda una vida dependien-
te de estimulacion.

El BAV en la edad pediatrica puede aparecer en
pacientes con corazon estructuralmente normal
(BAV aislado) o en pacientes con cardiopatia con-
génita (CC). El BAV aislado en la infancia, a su vez,
puede clasificarse en funcién de la presencia o no
en sangre materna de anticuerpos frente a protei-
nas presentes en el nlcleo de las células del tejido
de conduccién (anticuerpos anti-Bo/SSA vy anti-La/
SSB)". El grupo de pacientes con anticuerpos posi-
tivos desarrolla caracteristicamente BAV en la eta-
pa fetal mientras que los pacientes seronegativos
constituyen un grupo heterogéneo que tiende a pre-
sentar BAV en etapas posteriores de la vida'2.

Por otro lado, la causa mas frecuente de BAV en
pacientes con CC es el dafio del sistema de con-
duccion secundario a cirugia cardiaca, con una in-
cidencia que varia segun los grupos y segun el tipo
de cardiopatia congéenita pero que se sitla en torno
al 1-2%3.

La principal indicacién de marcapasos (MP) en la
infancia es la bradicardia sintomética, que general-
mente obedece a BAV completo®. Es cierto que la
terapia con MP en nifios representa menos del 1%
del total de implantes®, pero plantea problemas Gni-
cos en cuanto al tamafio del paciente, el potencial
de crecimiento hasta alcanzar tamafio adulto y la
necesidad prolongada de estimulacion. Ademas, la
presencia de cardiopatia congénita implica la nece-
sidad de conocer con detalle tanto las distintas pa-
tologias como las intervenciones quirdrgicas a que
han sido sometidos los pacientes®.

La mayor parte de pacientes pediatricos con BAV
completo acabara necesitando la implantacion de
MP De hecho, la historia natural de estos pacien-
tes (alta incidencia de sincope no predecible y en
algunos casos muerte sUbita como primer sintoma)
sugiere que se debe considerar el tratamiento pro-
filactico con MP durante la segunda o tercera déca-
da de la vida en pacientes asintomaticos”’.

De cualquier manera, el futuro de nuestros pacien-
tes dependientes de estimulacion cronica es incier-
toS. Con la tecnologia actual sabemos que algunos

nifos sufriran disfuncién no esperada del cable-elec-
trodo, asi como multiples recambios de generador.
También sabemos que la estimulacién cronica en
apex de ventriculo derecho acabara produciendo en
algunos pacientes disfuncion ventricular.

Ademas de estas dificultades y puesto que el de-
sarrollo y comercializacién de sistemas especifica-
mente disefiados para nifios no es econémicamente
rentable, tendremos que seguir “rebuscando” entre
la tecnologia del adulto para elegir aquello que se
pueda adaptar a nuestros pequefos pacientes.

Con este panorama no nos queda mas remedio
gue actuar con enorme prudencia, teniendo siem-
pre presentes dos principios basicos: que los nifios
no son “adultos en miniatura” y que les queda “mu-
cha estimulacion” por delante...

La monografia que aqui presentamos se desarro-
lla en base al programa del “lll Curso de Arritmias
en la edad pediatrica” celebrado en el Hospital “Vir-
gen de la Salud” de Toledo el dia 16 de noviembre
de 2.011 con el titulo de “Abordaje multidisciplinar
del bloqueo auriculoventricular en la edad pediatri-
ca”. Queremos expresar desde aqui nuestro mas
sincero agradecimiento a las Dras. Olga Dominguez
Garcia y Gemma lfiigo Martin, cardidlogas infantiles,
organizadoras del curso, asi como a los distintos
ponentes y autores.
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Anatomia del nodo AV

Anatomia del nodo auriculoventricular
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INTRODUCCION

Aunque hace ya algo mas de 100 afios que que-
daron establecidas las bases del conocimiento ana-
tomico del tejido especifico de conduccién (TEC) car-
diaco’, en los Ultimos afios asistimos a un renovado
interés por el mismo, tanto por nuevas investigacio-
nes que han profundizado en su ultraestructura @2,
como por las aplicaciones practicas en el terreno
de la terapéutica de las disfunciones del TEC. En
este sentido, hoy disponemos de variadas opciones
de tratamiento impensables hace tan s6lo unos
afios4, pudiendo afrontar con éxito las anomalias
del funcionamiento del TEC, que de forma simplifi-
cada podemos agrupar en 2 grandes categorias:
el funcionamiento “por exceso”, dando lugar a las
taquiarritmias, y el funcionamiento “por defecta”,
donde incluimos los bloqueos de la conduccion car-
diaca, que pueden localizarse en diferentes zonas
del TEC (Fig. 1). El bloqueo auriculoventricular (BAV)
puede originarse a nivel del nodo auriculoventricu-
lar (AV] (bloqueo suprahisianao), del haz de His o a
nivel de las ramas del haz de His (infrahisiano). Y
es clasificado en la clinica como BAV de 1°" grado,
segundo grado o tercer grado dependiendo del gra-
do de blogueo observado en el electrocardiograma
(ECG). En general, cuanto mas avanzado el bloqueo,
mas inferior a lo largo del TEC se localiza la zona
lesionada, siendo el infrahisiano de peor pronéstico
que el suprahisiano.

En el caso de las taquiarritmias, el tratamiento
puede variar desde el abordaje clasico con farma-
cos antiarritmicos, hasta la aplicacion de técnicas
de ablacion de tractos anatdmicos accesorios, me-
diante radiofrecuencia (produciendo una lesion de la
via anémala por calor), o crioablacion (produciendo
una lesién por frio). La crioablacién encuentra un
campo especialmente acorde a sus caracteristicas
en el paciente pediatrico®, ya que permite mayor
seguridad en su aplicacion, pudiendo monitorizarse
el registro electrofisiolégico durante la técnica de
ablacion por enfriamiento y, en caso de sospecha
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de lesion de tejidos adyacentes al tracto accesorio
gue se pretende eliminar, volver a calentar el tejido
y revertir el efecto causado. Ello puede ayudar a
disminuir una de las complicaciones mas graves a
las que en ocasiones se enfrenta el electrofisiolo-
go: la lesion permanente y consiguiente bloqueo del
nodo AV, que pueda requerir la implantacion de un
marcapasos.

Podemos decir que nos encontraremos basica-
mente dos situaciones de BAV: el primario, cuando
desde la vida fetal o neonatal dicho nodo no permi-
te la conduccién del estimulo eléctrico de manera
congeénita por una anomalia en su desarrollo, como
ocurre en algunas cardiopatias congénitas, o en el
BAV congénito por dafio ocasionado por paso trans-
placentario de anticuerpos maternos en madres
afectas de lupus eritematoso, y el secundario, que
aparece principalmente por la lesion del nodo en
etapas posteriores de la vida tras lesiones isquémi-
cas, miocarditis, técnicas quirdrgicas o tras abla-
cion de vias de conduccion cardiacas patologicas.

Figura 1: Representacion esquemadtica de los diferentes componen-
tes del sistema especifico de conduccién.

Bt
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EL NAV: DIFERENTE AL NSA

Aunqgue los dos nodos fundamentales del sistema
de conduccién, el nodo sinoauricular (NSA) y el nodo
auriculoventricular (NAV), se encuentran situados
en la auricula derecha (AD) (Fig. 1), podemos esta-
blecer diferencias en cuanto a:

Localizacion:

NSA esta situado a nivel superior y anterior en la
AD, entre la desembocadura de la VCS y la orejuela
derecha (OD), subepicardico. NAV esta la zona infe-
rior-posterior de la AD, subendocardico, alojado en
el apex del triangulo de Koch, en la base del tabique
interauricular.

Forma:

Variable, pero mayoritariamente el NSA muestra
forma de arco o media luna, el NAV tiende a ser
semioval.

Funcién:

NSA: En él se sitla el comienzo del sistema de
conduccién del corazén, es la fuente de donde ema-
na el ritmo cardiaco. NAV: su funcién inherente es
la de retrasar el impulso cardiaco, antes de permitir
el paso hacia los ventriculos a traves del haz de His
y sus ramas. Pero ademas es capaz de generar im-
pulsos eléctricos hacia la masa ventricular en caso
de fallo en el automatismo o disfuncion del NSA.

EL NAV: ;CUAL ES MI PERSPECTIVA?

Como en cualquier faceta de la vida, todo puede
ser descrito desde diferentes perspectivas. El NAV
no es una excepcién. Podemos hacer diferentes
aproximaciones, y verlo desde los siguientes puntos
de vista:

Embriologia

Recordemos que todos los miocitos tienen la ca-
pacidad de conducir el impulso cardiaco, pero solo
una poblacién de ellos se ha especializado en gene-
rar y conducir el impulso desde las auriculas a los
ventriculos®. Al comienzo del desarrollo, cada uno
de los miocitos del tubo cardiaco primitivo puede
ser considerado como un marcapaso en potencia.
De este miocardio primario se originan dos grandes
poblaciones celulares cardiacas, el miocardio de
trabajo (auricular y ventricular) y el sistema especifi-
co de conduccion , que son miocitos especializados
gue dan lugar a nivel auricular al NSA y NAV, y a
continuacion al haz de His y a las ramas proximales
del haz His. Entre estas dos poblaciones encontra-
mos una tercera, las células de transicion. Todo el
miocardio primario tiene capacidad de alta automa-
ticidad, persistiendo esta caracteristica en el TEC

en fases posteriores del desarrollo. Los nodos si-
nusal, AV y el haz de His mantienen el fenotipo de
miocardio primario. Las partes distales del sistema
anatémico de conducciéon (ramas distales de His y
Purkinje) se forman a partir del miocardio secunda-
rio. Esta diferenciacion hacia diversos grupos celu-
lares se produce a través de un complejo y alin no
totalmente conocido sistema de factores de sefia-
lizacion y remodelacion cardiacos’ tales como Tbx
2/3, Nkx2-5, Cx40, y otros.

Fisiologia/Patologia

La mayoria de las descripciones de la fisiologia
y patologia del NAV parten de corazones sin car-
diopatia estructural. Pero en los Ultimos afios va
creciendo el interés por la anatomia del NAV en el
contexto de corazones portadores de malformacio-
nes estructurales, lo cual hace, si cabe, ain mas
complejo el abordaje de la patologia del nodo, por
las variantes anatdmicas que podemos encontrar y
por la distorsién que puede sufrir en determinadas
cardiopatias, p.ej. en la Anomalia de Ebstein 8.

Electrofisiologia/Cirugia

El punto de vista del electrofisiélogo estara espe-
cialmente enfocado a los detalles anatomicos ma-
croscopicos de la AD que lo guiaran hacia el nodo
AV a la hora de abordar su tratamiento, ya sea en
el manejo de las taquiarritmias o en la evitacion de
lesiones secundarias del nodo en los procedimien-
tos de ablacién. Tanto para el electrofisidlogo comao
para el cirujano hay unas coordenadas anatémicas
fundamentales a la hora de localizar al NAV en la
AD: se trata del llamado triangulo de Koch, cuyos
limites describiremos en un siguiente apartado.

Cardiologo Pediatrico

Su interés se centra en el diagnéstico mediante el
ECG de las anomalias del ritmo generadas a nivel de
la union auriculoventricular y decidir si procede o no
el tratamiento de las mismas®. Asimismo, el avan-
ce en ecocardiografia fetal, permite en ocasiones la
prevencion del bloqueo AV fetal mediante el trata-
miento con corticoides de las gestantes afectas de
lupus eritematoso, para evitar el dafio irreversible
de los anticuerpos anti-Ro y anti-La sobre el sistema
de conduccion en desarrollo.

EL NODO AV EN LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS:

El sistema de conduccion AV puede verse despla-
zado si los septos auriculares y ventriculares se en-
cuentran mal alineados, si las relaciones AV son dis-
cordantes, o si el corazon es univentricular. Como
regla general podemos decir que, si el sistema de
conduccion AV se encuentra desplazado, tiende a



volverse mas fragil y susceptible a la degeneracion,
con mayor riesgo de BAV.

En el canal AV, el NAV se desplaza en sentido infe-
ro-posterior. El haz de His se extiende a lo largo del
borde inferior del septo ventricular. Este trayecto
inferior y el hemifasciculo hipoplasico izquierdo ante-
rior da lugar al eje superior caracteristico del ECG
de esta cardiopatia. En la L-TGA, el nodo se despla-
za antero-lateralmente. Un fragil y elongado haz de
His cruza el borde anterior de la valvula pulmonar.
En los corazones univentriculares, el trayecto del
NAV depende de la direccion del asa ventricular y
de la morfologia del ventriculo dominante °.

EL NAV A NIVEL MACROSCOPICO:

Para situar anatomicamente al NAV y al haz de
His, debemos conocer su localizacion y areas ad-
yacentes. Cobran asi importancia conceptos tales
como la unién auriculoventricular, el istmo cavotri-
cuspideo y el triangulo de Koch, que pasamos a des-
cribir a continuacion:

Las uniones AV son las areas del corazon donde
los bordes distales de la musculatura auricular se
insertan en la base de la masa ventricular. Originan-
dose en la union estan las inserciones de las val-
vulas auriculoventriculares. Las uniones AV rodean
los orificios de las valvulas mitral y tricUspide, ais-
lando completamente la musculatura auricular de
la ventricular, excepto por el lugar de penetracion
del haz de His''. Este haz es el responsable de la
conduccion del impulso eléctrico desde las auricu-
las a los ventriculos. En la cara epicardica de las
uniones auriculoventriculares caminan los troncos
de las arterias coronarias. Por la cara posterior de
la union AV izquierda se localiza el seno coronario,
qgue recolecta la sangre de la mayor parte de la
musculatura cardiaca.

En una seccién transversal (eje corto del corazén)
a nivel de la base de los ventriculos, observamos
una continuidad fibrosa entre los orificios de en-
trada y salida del ventriculo izquierdo, denominada
continuidad mitro-adrtica. Debido a esta, y a la in-
sercion a diferente nivel de los velos aértico y septal
de las valvulas mitral y tricGspide respectivamente,
existe una parte del tabique interventricular entre el
velo septal de la tricuspide y la valvula aortica. En la
cruz del corazon, la cavidad de la AD esta separada
de la cavidad del ventriculo izquierdo por el tabique
AV. En sentido estricto, se ha puesto de manifiesto
gue esta region no es realmente un tabique, debi-
do a la existencia de un plano epicardico (espacio
piramidal inferior) que contiene tejido fibroadiposo
gue transporta la arteria del nodo AV, extendiéndo-
se entre auriculas y ventriculos. Asi, mas que un

Anatomia del nodo AV

tabique, el area es un sandwich muscular AV, re-
presentando el contenido del sandwich el tejido fi-
broadiposo. En contraste a esta idea, un tabique se
define mejor como una pared que separa cavidades
cardiacas, de modo que aunque realizasemos una
perforacion del mismo seguiriamos permaneciendo
en el interior del corazén "2. El sdndwich auriculoven-
tricular se localiza en el espacio piramidal inferior
(EPI). Este espacio se caracteriza por poseer for-
ma de piramide cuadrangular irregular, con la punta
dirigida hacia el cuerpo fibroso central (CFC), y la
base hacia el epicardio '®. El CFC se constituye por
la union del trigono fibroso derecho con el tabique
membranoso interventricular. La cara superior del
espacio piramidal esta constituida por la muscula-
tura de las auriculas, y el suelo del seno coronario
gue lo delimita por su parte mas medial. El suelo de
este espacio esta constituido por la divergencia de
las masas musculares ventriculares. La arteria del
nodo AV (aNAV), desde su origen en la arteria coro-
naria dominante, cruza el EPI en direccion al nodo
AV, dando en su trayecto ramas hacia el velo septal
de la valvula tricuspide.

Las zonas utilizadas para la maodificacion de la con-
duccion AV, mediante el uso de catéteres de RF,
se corresponden generalmente con areas de mio-
cardio auricular que no forman parte del sistema
especializado de conduccion. El sitio mas habitual-
mente utilizado para la ablacion de la denominada
“via lenta” en la taquicardia por reentrada nodal
(TRNAV) se situa entre el orificio del seno coronario
y la insercion del velo septal de la valvula tricuspide,
sitio de eleccion en el tratamiento de la TRNAYV, ya
gue ha demostrado ser mas segura con respecto al
riesgo de producir bloqueo. El sitio mas cominmen-
te utilizado para la ablacion de la denominada “via
rapida” se corresponde con las zonas proximas al
tendon de Todaro, terminando en las proximidades
del vertice del triangulo de Koch, en desuso por su
mayor riesgo de bloqueo AV.

El istmo cavotricuspideo es una referencia anato-
mica fundamental en los procesos de ablacién. Se
trata de un area cuadrilatera irregular que se sitda
en la parte posteroinferior de la AD y es lateral e
inferior con respecto al triangulo de Koch. Desde
un punto de vista anatomico, esta delimitado an-
teriormente por la insercion del velo septal de la
valvula tricuspide vy, posteriormente, por el orificio
de la vena cava inferior, delimitado éste, a su vez,
por la valvula y cresta de Eustaquio. Inferiormente,
lo delimitan las ramificaciones trabeculares (mus-
culos pectineos) que desde la cresta terminal se
dirigen hacia la valvula de Eustaquio y vestibulo de
la AD. Superiormente lo delimita el orificio del seno
coronario y vestibulo de la AD (base del triangulo de
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Koch) 3. Este ultimo limite es denominado, desde un
punto de vista electrofisiolégico, como istmo septal.

El triangulo de Koch, en continuidad con el istmo
cavotricuspideo, se sitla en la parte baja y posterior
de la AD. Fue nombrado en honor al patologo ale-
man Walter Koch (1880-1962). Se encuentra de-
limitado posteriormente por la continuacion fibrosa
subendocardica de la valvula de Eustaquio, que es
conocida con el nombre de tenddn de Todaro. Este
tendon es uno de los bordes del triangulo descrito
por Koch'™ en 1909. El nodo AV se encuentra en
el interior del area del triangulo de Koch (Fig. 2).
El triangulo se pone de manifiesto mediante trac-
cién manual externa entre la vena cava inferior y la
valvula tricuspide, lo que hace que el tendon haga
prominencia en el endocardio auricular'®. El limite
anterior del triangulo de Koch es la linea de inser-
cion del velo septal de la valvula tricuspide. Los limi-
tes anterior y posterior se cruzan superiormente en
el septum membranoso interventricular, que es por
donde penetra el haz de His en el vertice del trian-
gulo de Koch. En la base del triangulo se localiza
el orificio de desembocadura del seno coronario, y
ademas el vestibulo de la AD, inmediatamente an-
terior a este orificio (Fig. 3). Las dimensiones del
triangulo de Koch han sido descritas en adultos y
en nifios '°.

La base del triangulo de Koch forma, a su vez,
parte del area conocida como istmo cavotricuspi-
deo septal. El istmo septal es el area donde tiene
lugar a veces la ablacion mediante RF de las vias
accesorias auriculoventriculares. El nodo AV se en-
cuentra en el interior del area del triangulo de Koch.

Peculiaridades del triangulo de Koch en el nifio:
El conocimiento de las dimensiones del triangulo de
Koch en la infancia es de gran importancia para
aplicar de forma correcta y segura la energia por
RF durante los procedimientos de ablacion por ca-

Corazén neonatal
de 36 semanas

VCI

Figura 3: Visién endocdrdica de un corazén normal (36 semanas)
donde se observan el istmo cavo-tricuspideo y el tridngulo de Koch.
CT: Cresta Terminal. VCI: Vena Cava Inferior. Istmo CT: Istmo
Cavotricuspideo. FO: Fosa Oval. OSC: Orrificio del seno coronario.

téter. Con el crecimiento se producen cambios mor-
fométricos. En el nifio, algunos autores ' han mos-
trado que el triangulo de Koch estd directamente
correlacionado con el area de superficie corporal.
Sin embargo, otros'® observan discrepancias en-
tre el incremento del peso corporal y el crecimiento
cardiaco y sugieren que se puede establecer una
correlacion mas precisa del tamafio del triangulo
de Koch realizando mediciones ecocardiograficas
del velo septal de la valvula tricispide. Por tanto,
conociendo el diametro de la valvula trictspide vy la
proporcion constante entre el cateto del triangulo
de Koch (velo septal de la tricuspide) y el diametro
valvular tricuspideo, es posible calcular la longitud
del segmento del anillo tricuspideo a lo largo del cual

Figura 2: Tridngulo de Koch. Representacién esquemitica.
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Figura 4: Secciones sagitales del tridngulo de Koch (perpendiculares al velo septal de la tricispide) tefiidas con tricrémico de Masson en las
que se observa en (A) el nodo AV de un neonato de 3 dias, en (B) la relacién del nodo AV con células o miocitos transicionales. Hacia el vértice
del tridngulo de Koch se encuentra el haz de His (C) rodeado de tejido conectivo (en verde) del cuerpo fibroso central (CFC) y por tltimo en
(D) se observa como el haz de His se divide en dos ramas, derecha e izquierda.

puede ser aplicada la corriente de RF, reduciendo
asi los riesgos de dafio al nodo AV. Ademas, autores
como Waki y cols. 77 han puesto de manifiesto que
el nodo AV, sus extensiones inferiores, y la zona de
células transicionales en relacion al nodo, muestran
cambios en relacion con la edad

En el nifio con peso <15kg o edad <0.6 meses?
la longitud del triangulo de Koch puede ser menor
o igual a los 4-5mm del diametro de la lesion cau-
sada por un catéter de 4 mm para la aplicacion de
energia por radiofrecuencia, por lo que en estos ni-
flos se incrementa el riesgo de lesiones al sistema
de conduccion al tratar arritmias, debiendo limitar
este tipo de tratamiento a casos en los que no sea
posible otro abordaje terapéutico.

EL NAV A NIVEL MICROSCOPICO

El estudio del sistema de conduccion cardiaco ha
sido y sigue siendo controvertido, tal vez debido a los
diferentes criterios utilizados para el reconocimiento
de sus células, en oposicion a las que se encargan

de la contraccion miocardica. Pero tinciones clasi-
cas (tricromico de Masson, van Gieson, rojo picrosi-
rio) nos permiten diferenciar los diferentes tipos ce-
lulares que conforman las estructuras cardiacas.

A nivel microscopico el nodo auriculoventricular
puede describirse como una estructura de forma
semioval que se apoya en el CFC, con una porcién
compacta y un area de células transicionales y
gue esta situada dentro de los limites del triangulo
de Koch (Fig. 4).

El NAV compacto es una estructura que, al igual
gue el nodo sinoauricular, no esta aislada del mio-
cardio de trabajo adyacente, a diferencia del haz
penetrante y ramas del haz de His, que si cuen-
tan con tejido fibroso que los aislan del miocardio.
El nodo AV adulto posee una longitud media de
5,25 mm, de 2,5 mm a 3,5 mm de anchura y entre
0,7 y 1mm de espesor, y se sitla a una distancia
de 1-2 mm del endocardio auricular derecho®. De-
bido a esta proximidad del nodo al endocardio, es
susceptible de ser lesionado mediante ablacion por
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radiofrecuencia cuando la energia es aplicada des-
de el endocardio. Cerca de la base del triangulo de
Koch la parte compacta del nodo se bifurca hacia
la derecha vy la izquierda en extensiones inferiores,
gue se dirigen hacia los orificios de la valvula mitral
y tricispide. La presencia y longitud de estas exten-
siones es variable.

En humanos, los miocitos transicionales son célu-
las con tamafio y caracteristicas intermedias entre
los miocitos del NAV y el miocardio de trabajo nor-
mal. Tanto las células transicionales como las del
nodo AV compacto estan inmersas en una matriz de
tejido conectivo. Constituyen una especie de puente
entre el miocardio de trabajo y el del NAV.

El nodo AV es irrigado por la aNAV(Fig. B) , la cual
se origina de la arteria coronaria derecha en un
80-87 % de los casos '8. En algunos pacientes , la
aNAV se dispone cerca del ostium del seno corona-
rio y el vestibulo de la AD, lo cual puede explicar el
alto riesgo de coagulacion de la arteria durante la
ablacion de la via lenta en la TRNAV. Los dafios en
la aNAV pueden extenderse a los tejidos vasculariza-
dos por ella y llegar a producir un blogueo AV 3. La
gran importancia del nodo AV para la fisiologia car-
diaca hace previsible que evolutivamente se hayan
desarrollado mecanismos diversos para mantener
su irrigacion, comprobandose en recientes estudios
toda una red vascular en relacién al nodo AV "S.

El NAV se introduce en el CFC en el apex del trian-
gulo de Koch, y es en ese punto cuando pasa a
denominarse haz penetrante de His, que es la Unica
parte del eje de conduccion que perfora el CFC, y

entonces es cuando se encuentra completamente
rodeado por tejido conectivo que lo aisla por com-
pleto del miocardio de trabajo. De manera que el
NAV esta en contacto con el endocardio auricular
y el His pasa a estar rodeado de un tejido de ais-
lamiento que impide el contacto directo con la ac-
tividad eléctrica aferente auricular, lo que significa
gue cualquier actividad auricular ha de ser encau-
zada previamente via nodo AV, como si se tratara
de un “embudo” que dirige la actividad eléctrica en
su camino hacia los ventriculos. El haz de His posee
un trayecto de una longitud variable antes de con-
tinuarse sobre el septum muscular interventricular
con las ramas derecha e izquierda. Existe una cierta
variabilidad en el lugar y extension del registro del
electrograma de His en la clinica®. En el 51% de
los casos el haz de His se registra por encima de la
insercion del velo septal de la tricuspide, en el 15%
a nivel del velo septal de la tricispide y en el 34%
por debajo de la insercién del velo septal de la val-
vula trictspide °. Estudios macroscopicos han mos-
trado tres disposiciones distintas del haz de His: en
el 46.6% de los casos discurre a lo largo del borde
inferior de la parte membranosa del septum inter-
ventricular; en el 32,4% se localiza dentro de la
porcién muscular del septum interventricular; final-
mente, podemos encontrar el haz de His dispuesto
sobre la parte membranosa del septum en un 21 %
de los casos. Estudios histolégicos '3 han observado
qgue en un 24% de los corazones humanaos el haz de
His atraviesa el CFC entre 4 y 7 mm por debajo del
vertice del triangulo de Koch.

VT
Endocardio
OSC
—
Tejido adiposo ~ __10mm

del EPI

Figura 5: Corazén adulto. (A) Diseccién de la arteria del nodo AV (aNAV) (pintada en rojo) que se localiza en el tridngulo de Koch subendo-
cardicamente al vestibulo de la valvula tricispide. SC: seno coronario. VM: vélvula mitral. Ao: aorta. TP: tronco pulmonar. OD: orejuela dere-
cha. OI: orejuela izquierda. (B) Seccién sagital a nivel del espacio piramidal inferior (EPI) tefiida con hematoxilina-eosina en la que se observa

la ateria del nodo AV (aNAV') muy préxima al endocardio del vestibulo de la vélvula tricispide (V'T) y del orificio del seno coronario (OSC).




CONCLUSIONES:

Es de vital importancia, especialmente para los
cirujanos cardiacos, electrofisiélogos y otros car-
didlogos intervencionistas, definir y reconocer con
exactitud cada uno de los componentes del TEC. La
funcién del mismo puede verse alterada si alguno
de sus componentes es lesionado o indebidamen-
te estimulado mediante la aplicacion de técnicas de
ablacion o resincronizacion cardiacas®. Asistimos
en los dltimos afios a un renovado interés por abor-
dar de forma consensuada y unificada la anatomia
en relacion a la electrofisiologia cardiaca ', tanto en
adultos como en la edad pediatrica 2.

También para el cardiologo pediatrico clinico el co-
nocimiento de las malformaciones del NAV que en
ocasiones se asocian a determinadas cardiopatias
congénitas puede ser de utilidad a la hora de com-
prender los trastornos de la conduccion eléctrica
gue se asocian a la malformacién estructural. De
forma progresiva vamos avanzando en el conoci-
miento de la relacion entre la estructura y la funcion
en la union AV?22. Recientes revisiones actualizan y
sintetizan el conocimiento acerca de la anatomia y
electrofisiologia del nodo AV 24.

Finalmente, recordemos la afirmacién de Douglas
Zipes®3: “El nodo AV es el ‘alma’ del corazén, y quien
comprenda su anatomia y electrofisiologia abrira la
llave para comprender la anatomia y el funciona-
miento eléctrico del corazon en si.”
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EXCITABILIDAD Y CONDUCCION EL IMPULSO

La “instalacion eléctrica” del corazon*

La “instalacion eléctrica” del corazén esta forma-
da por celulas miocardicas especializadas, encar-
gadas de la génesis y propagacion de los impulsos
eléctricos (Figura 1).

Sus partes son el nédulo sinoauricular (Keith-
Flack), situado junto a la desembocadura de la vena
cava superior a la auricula derecha, el nédulo auri-
culoventricular (Aschoff-Tawara), en la porcién infe-
rior del surco interauricular proximo al septo inter-
ventricular membranaoso (en el vértice superior del
triangulo de Koch), se continta con el haz de His,
gue atraviesa el trigono fibroso derecho y la pars
membranosa del septo, para dividirse después en
dos ramas (izquierda y derecha). La rama derecha
discurre por la trabécula septomarginal hasta la re-
gion apical del ventriculo derecho y la rama izquierda
se divide precozmente en al menos 2 fasciculos pre-
dominantes, el inferoposterior y el anterasuperior.
La porcién final de estos tres fasciculos (la rama de-
recha y los dos fasciculos de la rama izquierda) se
continta con la fina red subendocardica de Purkinje,
gue se distribuye por ambos ventriculos.

Cada region del sistema de conduccion esta for-
mada por células cuyas propiedades electrofisiol6-
gicas son diferentes y especificas, debido principal-
mente a la disposicion y conexiones intercelulares
y a la especifica expresion de proteinas (canales i6-
nicos) en su membrana, que es distinta para cada
tipo celular. Esto origina que el potencial de accion
sea diferente en cuanto a su valor de reposo (hay
qgue recordar que en reposo el interior de la célula
miocardica posee un exceso de cargas negativas
respecto al exterior, la célula no es “neutra”, sino
gue presenta un potencial de membrana negativo o
lo que es lo mismo, esta “polarizada como un iman”,
de modo que el interior es negativo respecto al ex-
terior), el momento de inicio, la morfologia y voltaje
alcanzado y la duracion para cada tipo celular vy, por
ende, para cada parte del sistema de conduccion.
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Automatismo 2

Probablemente, todas la células de este sistema
tienen la capacidad de excitarse (despolarizarse es-
pontdneamente: automatismo normal), con lo que
a través de las conexiones intercelulares (preferen-
cialmente dispuestas para favorecer la transmision
en el sentido longitudinal de las fibras en todas las
partes del sistema, a excepcion de los nodos en los
gue las células son mas “redondeadas” y estan “me-
nos conectadas” entre si) se genera un frente de
despolarizacion que se transmite a las células adya-
centes y se propaga por todo el sistema de conduc-
cién, y, finalmente, por todo el miocardio (Figura 2).

Podemos distinguir dos principales tipos de celu-
las en el sistema de conduccién cardiaco: células
dependientes de sodio, cuya despolarizacion depen-
de de la apertura de canales “rapidos” de sodio, y
células dependientes de calcio, en las que la despo-
larizacion depende fundamentalmente de corrientes
“lentas” de calcio (Figura 3).

e Las células de sodio

Son las propias del sistema His-Purkinje, y se ca-
racterizan por presentar un potencial de reposo

pulmonggés

Figura 1. Esquema del corazén y de su “instalacién eléctrica” AD:
auricula derecha, Al: auricula izquierda, VD: ventriculo derecho, VI:
ventriculo izquierdo.
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Figura 2. Conduccién preferencial del impulso en sentido longitudi-
nal de las fibras miocdrdicas.

muy negativo (cercano a -0 mV), un potencial de
accion de inicio muy rapido e intenso, una duracion
mayor del mismo, que rapidamente se adapta a
los cambios en la frecuencia de despolarizacion (se
acorta en caso de taquicardia y viceversa, es decir,
la refractariedad se adapta répidamente a la fre-
cuencia cardiaca, algo mas lenta en la rama dere-
cha que en la izquierda por lo que es mas frecuente
encontrar fenémenos de “aberrancia de conduc-
cion” en la rama derecha ante taquiarritmias). Esto
justifica que los farmacos antiarritmicos de grupo
[, que interfieren con la normal apertura de cana-
les de sodio, produzcan un “enlentecimiento” en la
velocidad de conduccién a través de este sistema y
puedan favorecer la aparicion de bloqueos de rama
0 incluso bloqueo AV.

e Las células de calcio

Son las que existen en ambos nodos, y se carac-
terizan por presentar un potencial de reposo menos
negativo (préximo a -55 mV, estan “menos polari-
zadas” que las demas células, por lo que su poten-
cial de reposo es mas cercano al umbral que des-
encadena el potencial de accion, por lo que podria
intuirse que se despolarizan automaticamente con
mayor facilidad), asi como por presentar un poten-
cial de accion mas breve y con una acusada des-
polarizacion espontanea en reposo que hace que
espontaneamente alcancen el potencial umbral mas
rapidamente que el resto de células. Esta pendiente
acusada en la fase diastolica del potencial de accién
estd determinada fundamentalmente por la entrada
lenta de calcio al citoplasma, y en la periferia del
nodo sinusal también por la corriente If. Esto justifi-
ca que los calcioantagonistas (verapamil, diltiacem),
la ivabradina (bloqueadora de la corriente If) y los
betablogueantes (que disminuyen el calcio intracelu-
lar) produzcan un “enlentecimiento” en la frecuencia
de despolarizacién del nodo sinusal (y por ello en la
frecuencia cardiaca), asi como que los calcioanta-
gonistas y betabloqueantes puedan emplearse para
“frenar” la respuesta ventricular ante una arritmia
auricular como la fibrilacién auricular (“enlentecen”
la conduccién por el nodo AV).

omVv —+
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Figura 3: Esquema mostrando el potencial de accién tipico de las
células nodales dependientes de calcio y de las células del sistema
His-Purkinje dependientes de sodio.

En la periferia de ambos nodos las células progre-
sivamente “se van pareciendo mas” a las del tejido
adyacente tanto morfolégica como funcionalmente,
y por tanto se describen zonas “transicionales” en
la entrada y la “salida” del nodo AV, en la que las
celulas son méas dependientes de calcio cuanto mas
proximas al nodo compacto se localicen y mas de-
pendientes de sodio cuanto mas alejadas esten. Las
celulas de trabajo muestran un potencial de accion
fundamentalmente dependiente de sodio.

El automatismo normal estd determinado por un
fenémeno de despolarizacion espontanea que po-
seen las ceélulas del sistema de conduccion y que
no esta presente en condiciones fisiolégicas en las
células “normales” de trabajo del miocardio. Asi, un
miocardiocito “de trabajo” sano no se va a despola-
rizar espontaneamente sino que va a precisar que
“alguien” lo estimule para despolarizarse (con calor,
electricidad, mecanicamente o lo que es habitual, a
través de un frente de despolarizacion que se origi-
no en otro lugar, en el sistema de conduccion y que
alcanza esa célula).

La frecuencia de despolarizacién intrinseca de
cada tipo celular es especifica para cada parte del
sistema de conduccion, dado que los canales ioni-
cos que expresa son diferentes, siendo mas alta
‘cuanto mas arriba” esté la célula en el sistema,
maxima en condiciones fisioldgicas en nodo sinusal
(60-100 Ipm en reposo), seguida de la del nodo AV-
His (40-80 Ipm) y de la del sistema de las ramas del
haz de His-red de Purkinje (20-30 Ipm], con amplio
solapamiento de frecuencia entre las zonas. Por



ese motivo el “marcapasos fisiologico” del corazon
es el nodo sinusal, ya que su frecuencia de despola-
rizacion intrinseca es la mas alta, lo que le convierte
en el ritmo dominante que marca el momento de la
despolarizacion del resto del corazén. Sin embargo,
ante bradicardias o bloqueos en la conduccién del
impulso aparecen ritmos de escape (marcapasos
subsidiarios) en las otras estructuras mas “bajas”
del sistema de conduccién y que en cierto modo
suponen un mecanismo de proteccion frente a la
muerte en asistolia en las bradiarritmias.

Conduccién

El impulso eléctrico que se origina en el nodo si-
nusal se transmite a la auricula derecha que le ro-
dea y, a través de ella, desde unas célula de trabajo
a las adyacentes, existiendo unas vias preferencia-
les de conexion hacia la auricula izquierda, entre
las que destacan el Haz de Bachmann (que comuni-
ca las auriculas por el “techo” de ambas]) y el seno
coronario, y unas vias de conexion preferenciales
hacia el nodo AV aunque muy variables entre indi-
viduos. El impulso despolarizante, para llegar a los
ventriculos, debe atravesar el anillo fibroso auriculo-
ventricular (que es un “aislante” eléctrico y no per-
mite el paso del impulso, salvo que exista alguna via
accesoria de conexion AV), y sélo puede hacerlo por
la “puerta” del nodo AV-His (donde sufre un retraso
fisiolégico en la velocidad de conduccién que permi-
te un apropiado llenado ventricular), viajando luego
por el sistema His-Purkinje a gran velocidad hacia
ambos ventriculos a través de los fasciculos, pro-
vocando su excitacién (y por tanto su contraccion).

DIAGNOSTICO DEL BLOGUEO AV
Definicién

El bloqueo AV se podria definir como la presen-
cia de una conduccion anormal del impulso eléctrico
desde su salida del nédulo sinusal (una vez que ha
alcanzado la auricula) hasta la despolarizacién de los
ventriculos, que origina un retraso anomalo en la
velocidad en la que acontece o una verdadera au-
sencia de conduccion. El punto en el que se produce

el retraso o el blogueo puede ubicarse en el tejido
auricular, en el nodo AV o en el sistema His-Purkinje.

La exploracion fisica puede aportar informacion
mediante el anélisis de los ruidos cardiacos, las on-
das del pulso venoso yugular [ya que la onda “a” se
corresponde con la contraccion auricular y la onda
“v” coincide en el tiempo, en condiciones normales,
con la contraccion ventricular) y el pulso arterial,
de modo que el analisis de la cadencia entre es-
tos hallazgos permite detectar fenémenos como la

disociacion auriculoventricular que acontece en el
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bloqueo AV completo, que mantiene ritmo sinusal
en las auriculas (presencia de un ritmo ventricular
ritmico lento y de ondas “a” en “cafén” irregulares

en el pulso yugular).

Sin embargo, el método diagnéstico de eleccion del
bloqueo AV es el electrocardiograma, mediante la
identificacion de la onda de despolarizacién auricular
(onda P) y el complejo de despolarizaciéon ventricular
(complejo GRS), asi como la duracion de los mismaos
y del intervalo de tiempo isoeléctrico existente entre
ellos (segmento PR). Recordar que el intervalo PR
(mas exactamente llamado PQ) describe el tiempo
gue transcurre desde el inicio de la deflexion de la
onda Py el inicio del complejo GRS, por lo que inclu-
ye la onda P y el segmento isoeléctrico PR.

Los valores normales de duracion del intervalo PR
varian en funcion de la edad y la frecuencia cardia-
ca, asi como la duracién normal del GRS que varia
con la edad, por lo que es recomendable disponer
de alguna regla o tabla de valores normales a la
hora de evaluar un caso concreto.
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Electrocardiograficamente se diferencian:

Bloqueo AV de primer grado

Las ondas P se siguen de complejos GRS pero
con un intervalo PR mayor del normal para esa
edad y frecuencia cardiaca. El momento de la acti-
vacion ventricular viene dictado por la auricula. No
suele producir sintomas ni deterioro hemodinami-
co, pero en casos con PR muy alargado puede dar
lugar a un pseudosindrome del marcapasos si la
contraccion auricular llega a coincidir con la ventri-
cular del latido precedente. Es habitual en presencia
de farmacos que interfieren con la conduccion AV
como betabloqueantes, digoxina, calcioantagonistas
u otros antiarritmicos, asi como en situaciones de
hipertonia vagal. El punto de bloqueo (retraso) se
localiza el 80 % a nivel del nodo AV, en ocasiones en
las auriculas y el resto en el sistema His-Purkinje. La
presencia de un QRS normal (estrecho), la de un in-
tervalo PR muy alargado (> 300 ms) o muy variable
van a favor de que se localice en el nodo AV.

Bloqueo AV de segundo grado

Algunas ondas P se siguen de complejo GRS pero
otras no. Existe conduccion “intermitente” del impul-
so auricular. Se diferencian 2 subtipos:

e Tipo | [tipo Wenckebach o Mobitz []:

Se aprecia un alargamiento progresivo del inter-
valo PR hasta que hay una P que no conduce y se
reanuda el ciclo. El grado de alargamiento del PR
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va siendo menor a medida que avanza el ciclo, por
lo que el intervalo RR es cada vez mayor hasta la
onda P bloqueada. No son infrecuentes en la practi-
ca clinica los casos atipicos en los que falta alguna
de las caracteristicas mencionadas (el mayor incre-
mento del PR no se produce en el segundo latido
conducido, estabilizacion del intervalo PR, pequefio
incremento del PR)

Generalmente este tipo de bloqueos se producen
a nivel del nodo AV. La presencia de un GRS estre-
cho o de una frecuencia auricular “rapida” apoyan el
origen nodal. Los localizados en el nodo raramente
progresan a un mayor grado de blogueo, por lo que
son de buen pronostico y no necesitan tratamiento
a menos que se asocien a sintomas. Es fisiologico
durante el suefio y en situaciones de hipertonia va-
gal. Sin embargo, cuando aparecen en presencia de
cardiopatia estructural grave tienen una mayor gra-
vedad y peor pronaéstico. A favor de una localizacién
infranodal estan la presencia de QRS ancho (s6lo
el 50 % son nodales), el intervalo PR mas corto y
con menor incremento previo a la P bloqueada o el
incremento del grado de bloqueo ante el aumento
de frecuencia cardiaca con el gjercicio fisico.

e Tipo Il (tipo Mobitz Ii):

Antes de la onda P que no conduce no existe el ci-
tado alargamiento progresivo del PR propio del tipo
I. El punto de bloqueo suele localizarse en el sistema
His-Purkinje (infranodal: intra o infrahisiano). Casi
siempre se asocia a un complejo QRS ancho. Evolu-
ciona con frecuencia a bloqueo completo y, cuando
lo hace, el escape suele ser inestable y/o insuficien-
te (esta regla tiene algunas excepciones en circuns-
tancias como el postoperatorio de cirugia cardiaca
o la presencia de extrasistolia auricular que da lugar
a fenémenos de conduccién “supernormal’).

Bloqueo AV 2:1

Aquel en el que una P se conduce vy la siguiente
no, y asi de forma sucesiva (al no poder evaluar la
presencia de alargamiento del PR previo al bloqueo
no puede catalogarse en tipo | o tipo II).

Figura 4. Dos tiras electrocardiogrificas que muestran bloqueo AV
completo. La superior corresponde con un bloqueo a nivel del nodo
AV vy la inferior con un bloqueo infranodal (His-Purkinje). Nétese
cémo el QRS del ritmo de escape es estrecho en el superior y ancho
en el inferior

Bloqueo AV avanzado o “de alto grado”:

Es aquel en el que existen periodos de dos o0 mas
ondas P consecutivas que no conducen (tradicional-
mente se ha considerado equivalente en pronostico
al bloqueo AV completo por el elevado riesgo de evo-
lucion al mismo que presenta, aunque dicho riesgo
viene determinado por el punto en que se ubica el
blogueo).

Bloqueo AV de tercer grado o completo.

Ninguna P se conduce a los ventriculos. Existe
pues disociacion auriculoventricular. Los sintomas
dependen del punto del bloqueo y del ritmo de esca-
pe que aparezca. En presencia de arritmias auricu-
lares como la fibrilacion auricular el bloqueo AV de
primer o segundo grado no pueden ser formalmen-
te diagnosticados, si bien puede intuirse ante la pre-
sencia de una respuesta ventricular anormalmente
lenta. Sin embargo el bloqueo AV de tercer grado
si que se puede sospechar ante la presencia de un
ritmo ventricular lento y regular (compatible con que
se trate de un ritmo de escape). Se distinguen tres
tipos de bloqueo AV completo (Figura 4):

e Blogueo suprahisiano (localizado en el nodo AV]:

El ritmo de escape suele ser estable (escaso ries-
go de asistalia), ya que se origina en la region del
nodo-His y suele tener una frecuencia en reposo en
torno a 40 Ipm, con GRS estrecho (el frente de
despolarizacién alcanza ambos ventriculos de for-
ma simultanea por ambas ramas del haz de His,
al igual que ocurre con el impulso sinusal normal)
en ausencia de aberrancias de conduccion. General-
mente responde a ejercicio, atropina o isoprotere-
nol (haciendo desaparecer el bloqueo o acelerando
el ritmo de escape), y suele estar producido por far-
macos “frenadores” del nodo AV o hipertonia vagal.

e Blogueo intrahisiano (punto de blogueo localizado

en el propio His):

Es poco frecuente, y sus caracteristicas pronosti-
cas son similares a las del infrahisiano. El ritmo de
escape solo ocasionalmente aparece en el His pero
en un punto inferior al del bloqueo y podria tener un
QRS estrecho.

e Blogueo infrahisiano [punto de blogueo ubicado en
la parte distal del haz de His o en sus ramas]:

El ritmo de escape es menos estable (alto ries-
go de asistolia y, por tanto, mal pronéstico), suele
nacer en las ramas del Haz de His o en la red de
Purkinje, con frecuencia cardiaca de 20-30 Ipm vy
complejo GRS ancho. No responde a atropina (in-
cluso pueden aumentar el grado de bloqueo por fe-
némenos de conduccién oculta), responde de forma
variable y escasa a isoprenalina y suele estar produ-



cido por alteraciones degenerativas del sistema de
conduccién, necrosis isquémica del mismo o farma-
cos antiarritmicos.

La eventual presencia de bloqueos de rama (abe-
rrancias de conduccion) previa al episodio de blo-
gueo AV completo hace que la anchura del GRS del
ritmo de escape por si sola no baste para localizar
el punto del blogueo, pues si un paciente presen-
ta blogueo de rama constitucionalmente o incluso
favorecido por la bradicardia (bloqueo en fase 4)
mostraria un QRS ancho incluso siendo la region
del nodo-His el punto de origen del ritmo de escape,
hasta el 20 - 50 % de casos en algunas series. Del
mismo modo conviene recordar que existe un mar-
cado solapamiento en la frecuencia de despolariza-
cion intrinseca de los ritmos de escape, menor en
frecuencias extremas (si la frecuencia es superior a
50 Ipm es muy probablemente nodal, y si es menor
de 20Ipm His-Purkinje).

ESTUDIO ELECTROFISIOLOGICO

Concepto

La estimacion de donde se ubica el punto de blo-
gueo que hemos comentado arriba se basa en da-
tos de la historia clinica (empleo de farmacos, tono
vagal...), el electrocardiograma (secuencia o no de
Wenckebach, anchura del GRS, frecuencia del rit-
mo de escape...) y los datos estadisticos disponibles
en la literatura, con las limitaciones mencionadas.
Para localizar el punto de bloqueo con exactitud y
certeza se precisa la realizacion de un estudio elec-
trofisioldgico invasivo, si bien no suele ser necesario
caracterizar perfectamente el punto de bloqueo si
la actitud con el paciente no va a depender de los
hallazgos de él derivados.

En dicho estudio mediante abordaje venoso cen-
tral se progresan diversos electrocateteres hasta
las cavidades derechas. Dichos electrocateteres
disponen de un numero variable de electrodos en
su porcion distal, de manera que se realiza el ana-
lisis de la sefial eléctrica (electrograma) registrada
entre dos de esos electrodos (sefial bipolar), u oca-
sionalmente en uno de ellos frente al “cero” eléctri-
co que supone la central terminal de Wilson (sefial
monopolar) (Figura B).

En los estudios dirigidos a evaluar la conduccion
AV tradicionalmente se emplean tres catéteres, uno
ubicado en las proximidades de la orejuela derecha
gue registrara el momento de “paso” de la activa-
cion justo por el punto de la auricula derecha en
gue estd ubicado el catéter (auriculograma), otro
en las proximidades del apex del ventriculo derecho
(ventriculograma) y otro en la zona préxima al Haz
de His, con el que se realizan pequefios movimien-
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Figura 5: Esquema de los registros obtenidos durante la realizacién
de un estudio electrofisiolégico de conduccién AV de forma simul-
tinea al electrocardiograma de superficie.

tos y “torques” hasta lograr el registro de la rapida
deflexion que origina el paso del impulso a través
del haz de His (hisiograma). A través de ese catéter
ubicado en posicion de His se registraran por tanto
sucesivamente la sefial de activacion de la auricula
derecha cercana a la zona del Haz de His, la sefal
de activacion del propio His y la sefial de activacion
de la porcion de septo interventricular adyacente.

Suelen mostrarse de forma simultanea a los elec-
trocardiogramas intracavitarios algunas derivacio-
nes del electrocardiograma de superficie para poder
identificar correctamente las ondas, y la velocidad
de “barrido” del papel o de muestreo de pantalla en
lugar de ser los habituales 25 mm/s del electrocar-
diograma de superficie suele ser mas rapida (100
6 200 mm/s) para mejorar la resolucion y poder
hacer medidas mas exactas de los intervalos entre
las diversas ondas.

Utilidad del estudio electrofisiologico de
conduccion AV 4°

Aparte de las medidas que se obtienen de los in-
tervalos basales entre las ondas, se analiza la res-
puesta de dichos intervalos a maniobras de estimu-
lacion con trenes (rafagas de varios impulsos de
estimulacion consecutivos a una frecuencia cons-
tante) y extraestimulos (tras un tren de estimulos
consecutivos a una frecuencia constante se intro-
duce un estimulo adelantado o extraestimulo con
un acoplamiento, es decir, tiempo desde el impul-
so precedente, progresivamente mas corto) y/o al
empleo de farmacos que “estresan” el sistema de
conduccién (atropina o isoproterenol para mejorar
la conduccion nodal, adenosina o ATP para bloquear
la conduccion nodal, ajmalina o procainamida para
estresar la conduccion His-Purkinje, etc).
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Figura 6. Esquema mostrando el registro de 3 pacientes con blo-
queo AV de primer grado. El ECG de superficie es idéntico en los
tres casos. El registro intracavitario muestra el retraso a nivel del
nodo AV en el superior (intervalo AH prolongado con intervalo HV
normal), el registro central muestra el retraso a nivel del haz de His
(bloqueo intrahisiano, en el que se aprecia una fragmentacién de la
deflexién de His en 2 componentes H y H), y el registro inferior a
nivel infrahisiano (se aprecia un intervalo AH corto y un intervalo
HV prolongado).

El estudio electrofisiolégico permite distinguir en
funcién del analisis de los intervalos intracavitarios y
de la presencia o ausencia de deflexién de His prece-
diendo a los complejos QRS (latidos ventriculares):

e E| punto de retraso en el bloqueo AV de primer
grado (Figura B).

¢ El punto de bloqueo en el BAV de segundo grado
(Figura 7).

¢ E| punto de bloqueo y lugar de origen del escape
en el BAV de tercer grado (Figura 8).

Propiedades funcionales del nodo AV

Recuperacion: Si se introducen extraestimulos au-
riculares con un acoplamiento cada vez mas corto,
se obtiene un tiempo de conduccién AH cada vez
mas largo. Representando en una gréafica el aco-
plamiento frente al AH que produce se obtienen las
llamadas “curvas de conduccién nodal”. Se sospe-
cha que el sustrato de este fenémeno es la lenta
recuperacion de las células nodales tras la despola-
rizacién por la llamada “refractariedad postestimu-
lacion” de la corriente ICaL.

Por convenio, cuando un pequefio acortamiento
de 10 ms en el acoplamiento del extraestimulo pro-
duce un alargamiento marcado (> 50 ms) del inter-
valo AH se dice que existe “salto” en la conduccién
nodal y, ese fendmeno se supone representa la pre-
sencia de “doble via” de conduccion nodal antero-
grada vy, se relaciona con la presencia de un sustra-
to necesario para la aparicion de la taquicardia por
reentrada intranodal. El punto de corte (50 ms) se
decide por convenio y, es por tanto discutible, hay
gue destacar que en un estudio basal al menaos un
tercio de la poblacién sana (mas en presencia de
sedacion) presenta doble via de conduccién nodal.

Fatiga: Al realizar un tren largo de estimulacion
auricular con una frecuencia constante se aprecia
un pequefio aumento progresivo en el tiempo de
conduccion AH hasta adaptarse y quedar estable
(el sustrato que lo justifica no es bien conocido, y se
sospecha que intervienen la isquemia del nodo AV o
un efecto metabdlico)
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Figura 7. Esquema mostrando el registro de 2 pacientes con un blo-
queo AV de segundo grado 2:1. El ECG de superficie es idéntico
en ambos en este caso (seria esperable un QRS ancho en el bloqueo
infrahisiano indicando que los latidos conducidos lo hacen con algin
grado de trastorno de conduccién His-Purkinje). El registro intraca-
vitario muestra el bloqueo a nivel del nodo AV en el registro superior
(ausencia de hisiograma: el impulso no ha llegado a atravesar el nodo
AV) y a nivel infrahisiano en el inferior (se aprecia que el impulso
ha atravesado el His y sin embargo la activacién no ha alcanzado los
ventriculos, pues falta el QRS).

Blogueo y escape infrahisiano

Figura 8. Esquema mostrando el registro de dos pacientes con un
bloqueo AV completo. En el superior se aprecia que las ondas P no se
siguen de hisiograma, y la deflexién del His ritmica acontece delante
de cada complejo QRS (que muestra anchura normal) confirmando
que se trata de un bloqueo AV suprahisiano. En el inferior las ondas
P se siguen de hisiograma pero este no se sigue de ventriculograma,
que estd disociado y con QRS ancho, confirmando que es un bloqueo
infrahisiano




Facilitacion: Al introducir dos extraestimulos con-
secutivos, un acoplamiento mas precoz del primero
facilita la conduccién del segundo extraestimulo.

Propiedades funcionales del sistema His-Purkinje.

A diferencia del nodo AV, muestra un tiempo de
conduccion constante y son destacables los cam-
bios réapidos de refractariedad en respuesta a cam-
bios de frecuencia (la duracién del potencial de
accion y por tanto el periodo refractario se acorta
rapidamente al disminuir la longitud de ciclo de es-
timulacion, es decir, al aumentar la frecuencia car-
diaca, y viceversa). La conduccién por el sistema
His-Purkinje se analiza con trenes y extraestimulos,
pero con la limitacion de que antes de alcanzar el
His los impulsos deben atravesar el nodo AV, lo que
dada su propiedad decremental limita nuestra capa-
cidad de “estresar” al sistema His-Purkinje con es-
timulacion (de algin modo “pratege” al His-Purkinje
frente a frecuencias réapidas).

En el estudio basal o mediante estimulacion au-
ricular con frecuencia cardiaca relativamente len-
ta (longitud de ciclo > 400 ms) existe un tiempo
de conduccion constante, que se representa por
el intervalo HV. El valor normal del intervalo HV es
de 35-55 ms, hasta 60 ms en caso de bloqueo de
rama izquierda, y no debe modificarse ante frecuen-
cias auriculares rapidas.

Estimulando con longitud de ciclo mas corta
(< 350400 ms) pueden aparecer fenémenos que
se pueden considerar fisioldgicos, especialmente
en la infancia, como son el blogueo intrahisiano o
infrahisiano, la aparicion de aberrancias de conduc-
cién por una de las ramas (habitualmente la dere-
cha) o de bloqueo intra o infrahisiano durante \Wenc-
kebach nodal.

Principales medidas de conduccion AV en el
estudio electrofisiologico.

Tiempo de conduccién auriculonodal: intervalo PA

De escasa utilidad. Se mide desde el inicio de la
P en superficie al inicio de deflexion rapida del au-
riculograma en catéter de His. Su valor normal es
25-60 ms. Depende del punto de origen del ritmo
sinusal (variable con la frecuencia sinusal), de la po-
sicion de catéter de His y del hecho de que la acti-
vacion endocardica, que no siempre es simultanea
con el inicio de la P en superficie.

Tiempo de conduccién nodal: intervalo AH

El nodo AV es una “caja negra” en el laboratorio de
electrofisiologia, pues no se registra su activacion
sino la de la region de la auricula que le precede (A)
y la del His que le sigue (H), de modo que el intervalo

Bases electrofisiolégicas del bloqueo AV

AH representa el tiempo de conduccion nodal. Se
mide desde el inicio de la deflexién rapida auricular
en el catéter de His hasta el inicio de la deflexion
rapida del His. Su duracion es muy influenciable por
agentes externos (edad, frecuencia de estimula-
cién, tono autonémico) El valor normal del AH adulto
es B0-125 ms. La presencia de AH < 60 ms indica
nodo superconductor.

Periodo refractario efectivo del nodo AV (PRE)

Tras un tren (rafaga) de varios estimulos auricula-
res consecutivos a una frecuencia constante (habi-
tualmente en torno a 100 latidos por minuto, para
homogeneizar los periodos refractarios del sistema)
se introduce un latido adelantado (extraestimulo),
con un acoplamiento (tiempo desde el impulso pre-
cedente) cada vez mas corto hasta que el impulso
auricular no consigue “atravesar” el nodo AV (no se
registra deflexion de His ni ventricular). El valor nor-
mal del PRE del nodo AV es 230-425 ms, y es tam-
bién muy influenciable por agentes externos.

Punto de Wenckebach

Se determina mediante la realizacién de trenes de
estimulacion auricular a frecuencias progresivamen-
te mas rapidas hasta que se detecta la aparicion de
fenémeno de Wenckebach en la conduccion AH. Es
normal si aparece por encima de 120-150 Ipmy es
muy dependiente del estado del sistema nervioso
vegetativo y otros agentes externosn Se puede eva-
luar si un potencial trastorno de conduccion nodal
es intrinseco por enfermedad del nodo o extrinseco
por esos factores, empleando farmacos que neutra-
lizan las influencias externas y mejoran la conduc-
cion por el nodo como el isoproterenol.

No coincide con el periodo refractario efectivo o
funcional del nodo AV, pues estas variables se miden
con extraestimulos y por tanto no someten al nodo
al fenomeno de fatiga (suele ser por ello mas corto
el PRE que el punto de Wenckebach).

Tiempo de conduccién por el sistema His-Purkinje:
intervalo HV

Ya mencionado.

BLOQGUEOS DE RAMA Y BIFASCICULARES

Los bloqueos de rama (izquierda o derecha) y el
blogueo bifascicular (combinacién de bloqueo en 2
de los 3 fasciculos del His-Purkinje) generalmente
tienen escaso riesgo de progresion a bloqueo AV
completo por lo que no suelen precisar tratamiento
salvo circunstancias especiales, como los bloqueos
gue acontecen de forma progresiva en el seno de
miopatias mitocondriales o distrofias musculares
como los sindromes de Kearn-Sayre o de Steinert,
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Tabla I
Métodos en el estudio electrofisiolégico para evaluar la “reserva” de conduccién del sistema His-Purkinje.
Variable analizada Normal Anormal
Intervalo HV * 35-55 ms (< 60 ms si bloqueo de rama * >55-60 ms.
izquierda). * >100 ms predictor de progresién a bloqueo
AV completo.
* HV variable con bloqueo alternante de
ramas.
Bloqueo o retraso * Nunca con frecuencia auricular < 150 lpm  * Si aparece con frecuencia auricular < 150

infranodal (HH’ o0 HV')
durante estimulacién

(longitud de ciclo > 400 ms).

lIpm (longitud de ciclo > 400 ms).

auricular

Extraestimulos * Periodo refractario del sistema His- * Periodo refractario del sistema His-

auriculares Purkinje (HH 6 HV) < 450 ms, con Purkinje (HH 6 HV) > 450 ms, con
relacién directa con la longitud de ciclo de relacién inversa con la longitud de ciclo de
estimulacién. estimulacion.

Infusién de procainamida  * Alarga HV 15-20 % (nunca mids del ¢ Alarga HV més de 100 ms.

v 50-100 %). * HV duplica el valor basal.

¢ Aparece bloqueo HH’ 0 HV de segundo o
tercer grado.

en presencia de bloqueo alternante de ramas (regis-
tro en el mismo o en distinto electrocardiograma de
blogueo de conduccion alternativamente por ambas
ramas del His) o si existe sincope recurrente sin
otras causas que lo justifique.

No obstante, en presencia de cardiopatia estruc-
tural, hay que recordar que, a pesar del trastorno
de conduccion los sincopes pueden ser taquiarrit-
micos con elevada probabilidad y precisar por ello
un tratamiento especifico. De hecho diversas series
han mostrado que la muerte subita en pacientes
con sincope y bloqueo de rama suele estar produ-
cida por episodios de arritmias ventriculares malig-
nas y no por bloqueo AV completo paroxistico.

En presencia de trastorno de conduccion His-Pur-
kinje basal (blogqueo de rama o bifascicular]), ciertos
datos del estudio electrofisiolégico basal, con esti-
mulacién o tras inyectar farmacos que “estresan”
el sistema de la conduccién (habitualmente procai-
namida o ajmalina iv) pueden ayudar a predecir la
progresion a bloqueo AV completo, aunque el valor
predictivo positivo o negativo no son excesivamente
elevados (Tabla ).

CONDUCCION VA

Conviene recordar que existe en el 40-90 % de in-
dividuos, siendo generalmente algo mas pobre que
la conduccion anterograda, aunque hasta un tercio
de pacientes con bloqueo AV completo muestran
persistencia de la capacidad de conduccion VA.

La presencia de extensiones posteriores de la
union atrionodal hace que no sea idéntico el punto
de la conexion AV anterograda y la retrograda. El
punto de retraso-bloqueo VA puede ser el sistema
His-Purkinje o nodo AV, lo que permite fenémenos
fisioldgicos coma la reentrada His-Purkinje.
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INTRODUCCION

El blogueo auriculoventricular (BAV) fetal es una
arritmia cardiaca debida a una anormalidad del
sistema de conduccion del corazén fetal; es poco
frecuente y se caracteriza por bradicardia, lo que
puede llevar ocasionalmente a descompensacion
hemodinadmica, hidrops y muerte fetal.

El BAV congénito se presenta con una frecuen-
cia de 1/11.000-1/20.000 nacidos vivos. En el
caso de BAV asociado a autoanticuerpos, ocurre en
1/15.000 nacidos vivos "2

El bloqueo completo cardiaco congénito sin mal-
formacion asociada tiene comao principal factor etio-
légico la presencia de inmunocomplejos contra ribo-
nucleoproteinas llamadas Ro/SSA y La/SSB.

La mayoria de los autoanticuerpos que se gene-
ran espontaneamente en las enfermedades au-
toinmunes sistémicas reconocen componentes del
nucleo, y se denominan de forma genérica anticuer-
pos antinucleares (ANA). En mujeres portadoras de
ANA, principalmente anti-Ro/SSA y anti-La/SSB, la
prevalencia de BAV congénito se estima en 1-2 %y
el riesgo de recurrencia en un siguiente embarazo
asciende hasta el 16-20 %. "2,

Un hecho especialmente importante es que la ma-
yoria de las mujeres permanecen asintomaticas du-
rante el embarazo, y soélo tras el hallazgo del BAV en
el recien nacido se diagnostica la patologia autoin-
mune de la madre. Se considera que la presencia
de estos anticuerpos [Anti-Ro y Anti-La) esta estre-
chamente ligada al desarrollo del bloqueo cardiaco
fetal®. Entre un B0 a 83 % de las madres de los ni-
fios afectados tiene anticuerpos anti-Ro circulantes;
si bien s6lo un 47 % presenta una enfermedad del
tejido conectivo activa®®. Entre los fetos afectados
un 80 - 94 % son positivos para anti-Ro o anti-La”’.

Los anticuerpos anti-Bo/SS-A y anti-La/SS-B per-
tenecen a los ANA y estan presentes segun detalla-
remos a continuacion en enfermedades autoinmu-
nes como el Lupus Eritematoso Sistémico (LES) o el
Sindrome de Sjogren. En células humanas la protei-
na Ro es una particula polipeptidica de 60 y 52 kD
(existen al menos dos tipos de Ro), en asociacion
con una porcion de BNA conocida como hY1-5 con
100 nucleétidos de longitud. Por su parte La/SS-B

es una proteina de 48 kD también asociada con el
RBNA en zonas llamadas 7S y 55, y no comparte
determinantes antigénicos ni homologia con el poli-
péptido Ro357,

Los anticuerpos anti-Ro/SSA y anti La/SSB coexis-
ten frecuentemente en los mismos pacientes. Los
sueros anti-La/SSB contienen practicamente siem-
pre anticuerpos anti Ro/SSB, aunque sélo la mitad
de los sueros anti-Bo/SSA contienen anticuerpos
anti-La/SSB. La reactividad de estos anticuerpos va
dirigida frente a los antigenos que codifican estas
proteinas y no a los ARN. La mayoria de los sueros
anti Ro 52 kD presentan simultdneamente anticuer-
pos anti Ro B0 kD nativo, por lo que es evidente que
las respuestas anti Ro 60 kD y anti Ro 52 kD estan
relacionadas®. Ambos suelen ser de clase Ig G, aun-
gque pueden detectarse Ig A e Ilg M.

Tecnicas de deteccion. Los anticuerpos anti-Ro/
SSA y anti-La/SSB producen una tincién granular
fina en la inmunofluorescencia indirecta (IFl) sobre
células Hep-2. En ocasiones aparecen escasos gra-
nulos prominentes, con o sin debil tincion del nu-
cleolo (Figura 1). También puede observarse una
tincion granular fina dentro del citoplasma. Estos
anticuerpos pueden detectarse mediante precipita-

Figura 1. Patrén moteado mediante IFI de los ANA, tipico de los
anticuerpos anti-Ro/SSA y La/SSB
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cién inmune o inmunoblot, con extractos de células
Hela, bazo, placenta o linfocitos humanos. La téc-
nica mas frecuentemente utilizada es el ELISA con
antigenos purificados recombinates®

Enfermedades asociadas a anti Ro/SSA y anti
La/SSB. La concentracion de anticuerpos no se co-
rrelaciona con la actividad de la enfermedad.

e Sindrome de Sjogren.(SS): Se encuentran en
el B0 - 75 % de los pacientes con SS primario,
pero este porcentaje puede aumentar si se trata
de un SS secundario a otras patologias, como
LES, artritis reumatoide, etc. Los anticuerpos
anti-Ro/SSA y anti La / SSB se asocian en el SS
primario con un inicio precoz de la enfermedad
y manifestaciones extraglandulares: vasculitis,
afectacion del SNC...También se asocian a ane-
mia, leucopenia o hipergammaglobulinemia.

e |LES: Los anticuerpos anti-Ro SSA se detectan en
un 40 - 60 % de los pacientes. Existe una varian-
te cutanea: el Lupus eritematoso cutaneo suba-
gudo, en el que los anticuerpos anti-Ro/SSA se
pueden encontrar hasta en el 90 - 100 % de los
casos.

e Artritis reumatoide: 2 - 12 %. Se asocia con SS
secundario.

e Cirrosis biliar primaria: 25 % de los pacientes
puede tener anti-Ro/SSA.

e Enfermedad mixta del tejido conectivo: Se detec-
tan anti Ro/SSA entre un 5-435 % segun las
tecnicas.

e |Lupus neonatal (LN): Mas del 90 % de los pa-
cientes tienen anti-Ro/SSA. Esta es una forma
de lupus relacionada con el paso transplacentario
de autoanticuerpos Ig G de la madre al feto, ca-
racterizado por BAV congeénito, prolongacion del
QT neonatal, dermatitis fotosensible, trombocito-
penia y hepatitis. El riesgo de BAV parece ser
mas alto segln algunos estudios si la madre po-
see ambos anticuerpos anti Ro/SSA y La/SSB;
y ademas la reaccion anti Ro/SSA va dirigida
frente al Ag de 52 kD que si posee anti-Ro/SSA
aisladamente vy a titulos bajos. El diagnoéstico pre-
coz de LN es dificil cuando la madre esta libre de
sintomas, debido a que el 1 % de mujeres sanas
presentan anti Ro/SSA. De momento no parece
estar justificada esta determinacién como scree-
ning en todas las gestaciones.

FISIOPATOLOGIA

El fenémeno del BAV congénito autoinmune es a
menudo contemplado como “modelo de autoinumi-
dad pasiva adquirida”, en el que los anticuerpos son

necesarios, pero no suficientes para provocar la
enfermedad.

Los anticuerpos (IgG) pasan la barrera placentaria
a partir de la semana 14 - 16 mediante fijacion a
los receptores Fc, siendo transportados por vacuo-
las a través de la célula trofoblastica y liberados por
exocitosis a la sangre fetal'°. La manifestacion del
BAV suele ocurrir entre la semana 20 - 24 de edad
gestacional.

Se ha observado in vitro que las Ig G 1 y 3 pasan
con mayor facilidad la barrera placentaria y se adhie-
ren a los miocitos y sistema de conduccion cardia-
ca?'97 No se ha esclarecido completamente cual
de los anticuerpos (anti-Ro 56Kd o anti-La de 48Kd])
es el principal responsable de la enfermedad®. Una
vez en el feto estos anticuerpos se adhieren a los
tejidos fetales, siendo las células musculares lisas y
el sistema de conduccion cardiaco su principal dia-
na'. Como hemos comentado antes, se ha postu-
lado que el efecto se iniciaria en el segundo vy ter-
cer trimestre de la vida intrauterina; sin embargo
hay estudios recientes que muestran que el dafo
se iniciaria incluso en la etapa embrionaria3'2. Un
trabajo histolégico de corazones fetales entre 9 a
25 semanas, todos provenientes de madres con
conectivopatias y anti Ro/SSA positivo tanto en la
madre como en el feto, evidencié la presencia de
inmunocomplejos en zonas intracelulares del siste-
ma de conduccion a esa edad gestacional. El paso
de estos grandes anticuerpos (150.000 daltons]) al
interior de la célula solo se podria explicar por la
adherencia a receptores superficiales presentes en
dichas células en el periodo de la organogénesis.
Una vez en la celula cardiaca, los anticuerpos pro-
ducen una reaccion inflamatoria con degeneracion
fibrosa del sistema de conduccién y del musculo
cardiaco '3. Se ha descrito fibrosis y atrofia del nodo
sinusal, fibrosis del septum atrial con evidencia de
inflamacién crénica (presencia de macréfagos y mo-
nocitos), degeneracion fibrosa del nodo AV e inte-
rrupcion del haz de His que esta reemplazado por
una gran fibrosis 4. Asi pues, existirian dos razones
principales para el bloqueo, una la interrupcion o
divisién del haz de His, y otra la fibrosis del nodo AV;
entidades que deberian ser tomadas por separado.
Con respecto al miocardio, la presencia de una mio-
carditis generalizada llevaria a fibroelastosis con la
consiguiente insuficiencia cardiaca 5.

Se ha planteado que el bloqueo AV es una enfer-
medad progresiva, donde el dafio inicial produciria
un blogueo de primer grado, con un alargamiento
progresivo del intervalo PR hasta evolucionar a un
bloqueo completo AV. Sin embargo, en el estudio
PRIDE'® se muestra de forma prospectiva la evo-
lucion de los fetos de pacientes con anticuerpos



Ro/SSA y/o anti SSB-La antes de las 16 semanas.
Este estudio descriptivo mostré que la evaluacion
semanal de estos fetos no evidencio la evolucion del
bloqueo AV de primer, segundo y tercer grado, sino
gue las pacientes afectadas debutaron con bloqueo
completo AV. También recientemente se han puesto
de manifiesto incluso las limitaciones en la monito-
rizacion ecocardiogréafica. En un trabajo llevado a
cabo en autopsias de 18 fetos con manifestaciones
de lupus neonatal se encontraron discrepancias en
los hallazgos ecocardiograficos: de las 5 muertes
ocurridas en el tercer trimestre, solamente se ha-
bia demostrado fibroelastosis en uno de los casos'”.
Ademas, estos autores proponen que aunque la fi-
brosis del nodo AV es el hallazgo méas importante en
el BAV congénito, el espectro de lesiones cardiacas
por anti Ro/SSA abarcaria incluso la afectacion val-
vular, especialmente en el tercer trimestre.

CONSEJO PRECONCEPCIONAL A MIADRES
CON ANTI-RO/SSA Y/0 ANTI LA/SSB
POSITIVO.

Antes de advertir de la posibilidad de aparicion de
BAV congénito en una madre portadora de anti Ro/
SSA y/0 anti La/SSB hemos de confirmar que los
resultados son concluyentes. En caso de tratarse
de titulos muy bajos se pueden remitir las muestras
a un laboratorio de referencia para confirmar los
resultados por diferentes técnicas. Como hemos
dicho anteriormente, en algunos trabajos se ha su-
gerido un papel patogénico mas relevante de los
anti Ro/SSA de 52 KDa y anti-La/SSB, pero esto
todavia no esta totalmente probado. Asi pues, nos
encontramos ante una situacién especialmente difi-
cil, pues los anticuerpos anti-Bo/SSA y anti La/SSB
son bastante frecuentes en la practica reumatolé-
gica habitual; sin embargo el BAV congenito debido
a estos anticuerpos es una situacion atipica. Al re-
visar la literatura existente se aprecia un riesgo del
1-2 %™, Esta informacion conviene transmitirla
adecuadamente a la madre, con el fin de evitar una
angustia innecesaria.

TRATAMIENTO

El tratamiento prenatal del bloqueo completo AV es
un tema controvertido. En el apartado de la mono-
grafia dedicada al punto de vista ginecolégico se tra-
tard sobradamente este aspecto. Dada la baja inci-
dencia de esta enfermedad es dificil realiza trabajos
de disefio adecuado para corroborar las distintas
terapias propuestas. La mayoria de la evidencia dis-
ponible procede de series de casos retrospectivas.
Dentro de los tratamientos propuestos esta el uso
de corticoides, fluorados y no fluorados, betamimé-
ticos, inmunoglobulinas o plasmaféresis. Algunos

BAV congénito: punto de vista del reumatélogo

autores preconizan controles estrictos y frecuentes
de las pacientes con anticuerpos anti Ro/SSA y/o
anti La/SSB positivos y aquellas con antecedentes
de un feto afectado, para detectar bloqueos de bajo
grado y ofrecer asi un tratamiento que detenga la
progresion si es posible '3, Parece ser que una vez
encontrado el bloqueo completo es casi imposible
revertirlo, posiblemente porque el dafioc anatémico
ya esta presente 8.

Los corticoides han sido utilizados por sus efectos
antiinflamatorios e inmunomoduladores. Los farma-
cos mas utilizadas son la betametasona y dexame-
tasona, ambas capaces de pasar la barrera placen-
taria. A pesar de que existe abundante bibliografia
gue apoyaria su empleo precoz en esta patologia, no
existe evidencia concluyente para generalizar su uso
en todos los casos. Con el mismo efecto inmunomo-
dulador se han utilizado las inmunoglobulinas (Igs).
El uso combinado profilactico de corticoides e Igs
logro disminuir el nimero de anticuerpos y el riesgo
de bloqueo AV en una madre con antecedentes de
hijos previos con esta patologia®. Esta misma com-
binacién se empled en una serie de ocho madres
con alto riesgo (anti-Ro positivo y BAV congénito en
anteriores gestaciones)'®. Se administré 1 g/kg de
Igs en la semana 14 y 18. Ademas, en la semana
14 se afadid prednisona (PRD) oral 40 mg/dia,
disminuyendo a 20 mg/dia en la semana 16 y pos-
teriormente 10 mg/dia en la semana 24 hasta el
parto. El Gnico caso en que se produjo BAV fue el
de una madre que se nego a tomar PRD. A pesar
de ello, el riego de recurrencia del BAV (12.5 %)
estaria en corcondancia con lo descrito previamen-
te. En 6/8 mujeres se aprecié una disminucién en
los niveles de anticuerpos antiRo/SSA. Quiza sea la
eliminacion de los anticuerpos el mecanismo de ac-
cion de las Igs sabre el feto, aunque también puede
ser el efecto sobre la inhibicién de los macroéfagos y
la reduccion de la respuesta inflamatoria y la fibro-
sis. En cuanto a los posibles efectos adversos de las
Igs (1 - 15 %) suelen ser leves y transitorios: cefa-
lea, fiebre y/o sindrome gripal. Mas raros son los
fenémenos tromboembalicos.. Sin embargo todavia
gueda mucho por aclarar en cuanto al tratamiento
adecuado de las recurrencias del BAV autoinmune.
Recientemente se ha demostrado en un estudio
multicéntrico internacional que una dosis fija de Igs
(0.4 g/kg) en las semanas 12,15,18,21 y 24 no
ha sido eficaz; pues en 3/15 (20 %) de los emba-
razos se diagnostico BAV frente al grupo contral
1/9 (11 %)=°

Existen también tratamientos invasivos consisten-
tes en el uso de inmunoglobulinas mas plasmafé-
resis de la madre y la colocacion de un marcapa-
sos fetal in Utero, aunque debido a la complejidad
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de este procedimiento debe dejarse como Ultimo
recurso 'S.

La hidroxicloroquina, un farmaco fundamental en
el tratamiento del LES y el SS, recientemente se
ha estudiado como tratamiento para disminuir el
riesgo de BAV congénito, aunque son necesarios
trabajos prospectivos para recomendarlo de forma
habitual®’

Como conclusién, desde el punto de vista reuma-
tologico estos embarazos deben ser controlados
por un equipo multidisciplinar para evitar interven-
ciones innecesarias, anticipar los riesgos fetales y
obtener un mejor pronéstico neonatal. Es importan-
te diferenciar entre una paciente sin historia pre-
via de BAV, con anti Ro/La positivo (riesgo de BAV
1-2 %) y una paciente con anticuerpos positivos
y antecedentes de hijo previo afectado (riesgo de
BAV 16 - 20 %). En la primera situacion bastaria
con un adecuado control clinico, mientras que en la
segunda situacion se deberian emplear corticoides
y/0 Igs en caso de detectar prolongacion del inter-
valo PR.
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INTRODUCCION

El bloqueo auriculoventricular (BAV) completo con-
génito es la causa mas frecuente de bradicardia fe-
tal persistente '. La bradicardia fetal se define como
la presencia de una frecuencia fetal por debajo de
110 latidos/minuto (Ipm)2. Episodios breves, cli-
nicamente insignificantes, de bradicardia fetal son
relativamente frecuentes en el segundo y tercer tri-
mestre de la gestacion3. Sin embargo, la deteccion
de una frecuencia cardiaca fetal anormalmente baja
gue no remite en el tiempo que dura la exploracion
ecocardiografica (30-45 minutos), descartada la
pérdida del bienestar fetal, es una situacién muy
poco frecuente en la practica clinica (en una serie
reciente de un centro especializado en arritmias fe-
tales menos del 2 % de los fetos referidos presen-
taban una frecuencia menor de 110 Ipm)*.

La bradicardia fetal mantenida puede ser debida
a bradicardia sinusal, a extrasistolia auricular no
conducida (EANC) acoplada en bigeminismo o a blo-
qgueo auriculoventricular (BAV) de segundo o ter-
cer grado. Una frecuencia cardiaca fetal por debajo
de 60 Ipm generalmente obedece a BAV completo,
mientras que frecuencias entre 60 y 80 Ipm pue-
den ser debidas a EANC o a blogueo de segundo o
tercer grado vy, finalmente, frecuencias entre 100 y
110 Ipm corresponden generalmente a bradicardia
sinusal®.

Un correcto diagnostico intradtero de estas alte-
raciones del ritmo es fundamental ya que el manejo
y el prondstico es completamente distinto: la bra-
dicardia fetal secundaria a EANC se tolera bien y
suele revertir a ritmo sinusal antes de finalizar la
gestacion®; la mayoria de fetos con BAV asociado
a cardiopatia estructural fallecen antes de llegar a
término”’; el BAV de causa inmunolégica en deter-
minadas circunstancias (hidrops, disfuncién ventri-
cular, frecuencia ventricular menor de 55 Ipm) se
asocia a una morbimortalidad significativa y es tema
de debate en el momento actual la posibilidad de
que el diagnostico y tratamiento precoz del bloqueo
en las fases iniciales pueda cambiar la historia natu-
ral de la enfermedad?®.

EVALUACIQI\I DEL RITMO FETAL Y DE LA
CONDUCCION AURICULOVENTRICULAR

El registro de una adecuada sefial eléctrica del
corazon fetal a través del abdomen materno es
sumamente complicado (bajos voltajes, ruido cir-
cundante, actividad del corazdn materno) y precisa
tecnicas de procesamiento de sefiales para extraer
de manera no invasiva el electrocardiograma (ECG)
fetal no disponibles en la practica clinica habitual.
La magnetocardiografia es una técnica relativamen-
te nueva capaz de registrar el campo magnético
generado por las ondas de despolarizacion y repola-
rizacion del corazon fetal a través del abdomen ma-
terno desde etapas tan tempranas como la semana
16 de la gestacion. Sin embargo, la instrumenta-
cion requerida para medir los campos magnéticos
fetales es aun sofisticada, muy cara y al alcance
de muy pocos centros®. Teniendo en cuenta que
la despolarizacion miocardica, la contraccion de las
camaras cardiacas y el flujo de sangre son eventos
relacionados, en el momento actual la secuencia de
activacion del corazon fetal puede estudiarse de
forma adecuada mediante las técnicas de ecocar-
diografia convencionales (modo M y Doppler pulsa-
do)'0. De esta manera intentaremaos responder a
las siguientes preguntas:

e ;Cual es la frecuencia cardiaca?

e (Qué relacion hay entre la actividad auricular (A)
y la ventricular (V)?

e (El intervalo AV (contraccion auricular-contrac-
cion ventricular) es mayor, igual o menor que
el intervalo VA (contracciéon ventricular-contrac-
cién auricular)?

e ;Cuanto dura el intervalo VA?
Modo M:

El modo M nos permite registrar los movimientos
de la pared auricular y ventricular a lo largo del ciclo
cardiaco. Para ello la linea de puntos debe atrave-
sar al mismo tiempo una de las auriculas (habitual-
mente la auricula derecha, mas trabeculada) y uno
de los ventriculos. El trazado obtenido permite co-
nocer la relacion cronologica entre la contraccion

=
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Figura 1: Modo M: Ecocardiograma fetal, proyeccién cuatro cdmaras, con registro simultineo en modo-M. La linea de puntos atraviesa al
mismo tiempo el VD, la valvula tricispide y la AD. La contraccién de la punta del VD se corresponde con el complejo QRS. El movimiento de
la vilvula tricaspide y la contraccién de la pared de la AD guardan relacién con la onda P. En el trazado después de cada contraccién auricular

(P) se registra una contraccién ventricular (QRS).

auricular (onda P] vy la sistole ventricular (complejo
QRS) (Figura 1). El modo M precisa una adecuada
posicion fetal y una calidad de imagen que permita
mostrar con detalle el movimiento de las paredes
de las cdmaras y el de las valvulas AV. Aunque suele
permitir una rapida evaluacién de la relacion entre
contraccion auricular y ventricular, generalmente es
dificil definir el momento exacto del inicio de la con-
traccion auricular, lo que impide la medicién precisa
del intervalo AV (equivalente al intervalo PR). Esta
dificultad es aln mayor en edades gestacionales
tempranas (segundo trimestre) o cuando la con-
tractilidad miocéardica estd comprometida.

Doppler pulsado:

De la misma manera, mediante Doppler pulsado
se pueden registrar simultaneamente flujos que re-
sultan de la contraccion auricular y ventricular. Esta
tecnica también es muy dependiente de la posicion
fetal por la necesidad de alinear adecuadamente los
flujos estudiados.

Uno de los primeros métodos empleados consiste
en el registro simultaneo de los flujos de entrada y
de salida del ventriculo izquierdo (VI)"" (Figura 2).
Dado que la onda “A” del flujo mitral se corresponde
con la onda P del ECG vy el flujo del tracto de salida
del VI ("V”) con el complejo GRS, es posible medir
con precision el intervalo PR.

El hecho de que la vena cava superior (VCS) y la
aorta ascendente discurran paralelas durante un
corto trayecto permite estudiar su flujo de forma
simultanea con Doppler pulsado '2 (Figura 3). El flujo
retrogrado en VCS coincidente con la contraccion
auricular (onda “A”) y el inicio del flujo anterdgrado
en aorta ascendente (“V”) definen la relacibn mecéa-
nica entre auriculas y ventriculos, apareciendo am-
bas ondas en el mismo lado de la linea de base. Si el
angulo de incidencia del haz de Doppler no esta cer-
cano a 0° 6 el filtro estd demasiado alto es posible
que el flujo retrogrado de baja velocidad de la VCS
(onda “A”) no sea facilimente demostrable. Aunque
esta técnica requiere un nivel mayor de entrena-
miento y dedicacion, la interpretacion de las sefiales
una vez familiarizados con ellas no es complicada.

El tercer método que se puede emplear para es-
tudiar la relacion entre la actividad auricular y ventri-
cular consiste en la exploracion simultanea del flujo
de la arteria y la vena pulmonar'3(Figura 4). La
existencia de dos arterias pulmonares y su relacion
con las venas pulmonares hace que este método
sea menos dependiente de la posicion fetal. Sin em-
bargo, a diferencia del flujo retrégrado que se reco-
ge en VCS con la contracciéon atrial (onda “A”), en
las venas pulmonares el flujo suele ser anterégrado
y de velocidad reducida. A medida que aumenta la
presion en la auricula izquierda, como sucede en
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Figura 2: Doppler-pulsado. Tracto de entrada y tracto de salida de ventriculo izquierdo (VI): Ecocardiograma fetal, proyeccion eje largo de VI,
en el que visualiza un flujo que se acerca al transductor que corresponde con el flujo mitral normal y que consta de una onda E inicial de menor
velocidad y una onda A. El flujo que se aleja del transductor es el flujo en el tracto de salida de VI que resulta de la contraccién del VI. La onda
A del flujo mitral se corresponde con la onda P del ECG y el flyjo sistélico del tracto de salida de VI con el complejo QRS. El intervalo AV
se extiende desde el comienzo de la onda A hasta el comienzo del flujo sistélico en tracto de salida. También se puede observar que por cada
onda P hay un complejo QRS (relacién AV 1:1).

Figura 3: Doppler-pulsado. Vena cava superior (VCS) y aorta ascendente: Ecocardiograma fetal en el que se registra simultineamente flujo de
VCS y aorta ascendente. El flujo de la VCS se registra en forma de dos ondas que se alejan del transductor (una primera sistélica y una segunda
que corresponde con la primera parte de la didstole) y una pequefia onda que se acerca al transductor que refleja el flujo retrégrado en VCS
coincidente con la contraccién auricular (onda “A”). El flujo sistélico en aorta ascendente se acerca al transductor y representa la contraccién
ventricular (“V”). El intervalo AV se extiende desde el comienzo de la onda “A” del flujo de VCS hasta el inicio de la onda “V”. La relacién

AVes 1:1.
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Figura 4: Doppler-pulsado. Vena y arteria pulmonar: Ecocardiograma fetal (17 semanas), proyeccién cuatro cidmaras, en el que se registra
simultdneamente el flujo de la vena pulmonar superior derecha y la arteria pulmonar derecha. El flujo de la vena pulmonar se registra en forma
de dos ondas que se acercan al transductor (una primera sistdlica y una segunda que corresponde con la primera parte de la didstole) y una
pequefia onda que en este caso se aleja del transductor y que es debida a un minimo flujo retrégrado coincidente con la contraccién auricular
(onda “A?). El flyjo sistélico en arteria pulmonar se aleja del transductor y representa la contraccién ventricular (“V”). El intervalo AV se ex-
tiende desde el comienzo de la onda “A” del flujo de vena pulmonar hasta el inicio de la onda “V”. La relacién AV es 1:1

caso de arritmias de larga evolucion, suele apare-
cer flujo reverso evidente en venas pulmonares, fa-
cilitindose el estudio.

Con independencia de la técnica o método em-
pleados, la normalidad electrofisiologica fetal se de-
fine por la presencia de un ritmo cardiaco regular
y mantenido por encima de 110 Ipm, con una re-
lacion AV 1:1 y con un intervalo AV normal para la
edad gestacional "2.

BLOQUEO AURICULOVENTRICULAR
CONGENITO

Generalidades:

Los estudios disponibles estiman su incidencia en
la poblacién general en 1 caso de cada 15.000-
20.000 recién nacidos vivos '#'. Sin embargo, la
elevada proporcion de abortos y/o pérdidas fetales
asociada a esta enfermedad sugiere que su preva-
lencia en la vida fetal pueda ser mayor 817,

Aproximadamente el 50 % de casos de BAV con-
génito se asocia a cardiopatia congénita y es resulta-
do de una alteracion anatomica en la continuidad del
tejido especifico entre auriculas y ventriculos 88 El
resto de fetos con BAV congénito tiene un corazén
estructuralmente normal (BAV congénito aislado) y
el bloqueo se produce por un desarrollo anormal del

sistema de conduccion o por lesién inflamatoria me-
diada por anticuerpos de un nodo AV normalmente
desarrollado2°2",

El nodo AV aparece en situacion posterior en la
base del tabique interauricular inicialmente separa-
do del haz de His y se une a esta estructura hacia
la octava semana de gestacion. Sobre la semana
16 el sistema de conduccién ya es funcionalmen-
te maduro®. Sin embargo, en determinadas car-
diopatias congénitas complejas puede no existir
continuidad entre el nodo AV y el resto del tejido
de conduccién (isomerismo izquierdo)2® (Figura 5)
o bien, como consecuencia de la alteracion en la
posicion anatomica, puede ser una conexion ines-
table y susceptible de lesion en cualquier etapa de
la vida (transposicion congénitamente corregida de
grandes arterias)?425.

La destruccion del nodo AV a traves de un proceso
inflamatorio mediado por anticuerpos anti-Ro/SSA
y anti-La/SSB es la causa de BAV congénito mejor
estudiada, aunque los mecanismos patogenicos no
se han llegado a esclarecer por completo?®8.

La presencia de inmunoglobulinas maternas en
la circulacién fetal forma parte de un proceso fi-
siologico de defensa pasiva frente a las infecciones
comunes®®. Los anticuerpos de tipo IgG maternos



Figura 5: Anomalia en la lateralidad visceral (heterotaxia) y canal
auriculoventricular (AV): Ecocardiograma fetal, proyeccién cuatro
cdmaras. A la izquierda y detrés de la aorta (Ao) se visualiza una vena
hemidzigos (Haz) dilatada caracteristica del isomerismo izquierdo.
Existe un gran defecto en la cruz del corazén (canal AV) con una
vélvula AV unica. El corazén ocupa gran parte del térax como resul-
tado de la cardiomegalia secundaria a bloqueo AV completo.

interactuan con receptores Fc en las células del tro-
foblasto y son transportados de manera activa a
la circulacién fetal. Durante el primer trimestre de
gestacion apenas existen niveles de IgG maternos
en la circulacion fetal, pero el nivel de estos anti-
cuerpos aumenta considerablemente a partir de la
semana 17/. La mayoria de los casos de BAV conge-
nito se detecta precisamente entre las semanas 18
y 24 de gestacion?’ (Figura 6). Ademas de lesionar
el tejido especifico de conduccion, estos anticuer-
pos pueden producir un dafio cardiaco difuso en for-
ma de fibroelastosis endocardica y miocardiopatia
dilatada®8.

Se estima que hasta un 2 % de mujeres embara-
zadas son portadoras asintomaticas de anticuerpos
anticuerpos anti-Ro/SSA®®, siendo este porcenta-
je mayor en las mujeres diagnosticadas de alguna
conectivopatia. Sin embargo, no todos los hijos de
madres seropositivas desarrollan BAV, por lo que
se puede afirmar que estos anticuerpos son nece-
sarios en la patogenia del BAV pero su presencia no
es suficiente para inducir enfermedad®°. Los estu-
dios demuestran que solo aparece BAV en el 1-5 %
de madres seropositivas, con una recurrencia en
las gestaciones futuras del 16-20 %°4'33. Reciente-
mente se ha descrito que la exposicion fetal a altos
titulos de anticuerpos anti-Bo/SSA se correlaciona
con el desarrollo de dafio cardiaco (en un estudio
prospectivo en el que se incluyeron 186 gestantes
seropositivas se asocié BAV en 5 % de embarazos
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Figura 6: Bloqueo auriculoventricular (BAV) de causa inmunolé-
gica: Ecocardiograma fetal, proyeccién cuatro cimaras. Diagnéstico
fortuito de BAV completo en feto de 20 semanas. Madre asintomd-
tica en la que tras el diagnéstico fetal se comprobé que era portadora
de anticuerpos anti-Ro/SSA y anti-La/SSB. Se visualiza una mar-
cada hiperecogenicidad y aumento de tamafio en la base del tabique
interauricular que corresponde al nodo AV lesionado (*).

con niveles anti-Ro > 100 U/ml pero nunca con ni-
veles <50 U/ml)34.

Por otra parte, menos de un tercio de las ma-
dres con anticuerpos positivos y con fetos afectos
de BAV padecen de lupus eritematoso sistemico,
sindrome de Sjogren o una enfermedad autoinmune
indiferenciada en el momento del diagnostico5-28.
Es decir, la deteccién en el feto de un BAV puede ser
el primer signo de que la madre padece una enfer-
medad autoinmune y no tenemaos, en el momento
actual, capacidad para seleccionar adecuadamente
a las gestantes subsidiarias de seguimiento estre-
cho por riesgo de BAV fetal.

Finalmente, algunos fetos que desarrollan BAV no
tienen ni cardiopatia estructural ni madres seropo-
sitivas y se agrupan bajo el epigrafe de “idiopaticos”.
Se ha descrito que en este grupo el diagnostico es
habitualmente tardio, que es mas frecuente el BAV
incompleto y que el curso suele ser impredecible
(cambiante o progresivo)®’8. En este grupo se in-
cluiria algin subtipo de QT largo relacionado con
BAV 2:1, que se asocia con una elevada mortalidad
y en el que el bloqueo podria explicarse por la exage-
rada duracion del potencial de accion 394,

Manejo y evolucion:

La bradicardia fetal sostenida se define como la
presencia de una frecuencia cardiaca por debajo
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Figura 7: Extrasistolia auricular no conducida (EANC) acoplada en bigeminismo: Estudio Doppler-pulsado de vena y arteria pulmonar
izquierda. El flujo que se aleja del transductor corresponde con el flujo anterégrado de la vena pulmonar. El flujo que se acerca al transductor
es el flujo de la arteria pulmonar. En el trazado auricular se identifica un intervalo AA corto (extrasistole auricular no conducido) alternando
sistemdticamente con un intervalo AA largo (contraccién auricular que se sigue de contraccién ventricular). Se pueden observar dos ondas
de flujo auricular por una de flujo ventricular. Si el intervalo AA fuera constante podriamos afirmar que nos encontramos ante un BAV de
segundo grado con conduccién 2:1.

Figura 8: Bloqueo auriculoventricular (BAV) completo: Ecocardiograma fetal, proyeccién cuatro cdmaras, con registro simultineo en modo-
M. La linea de puntos atraviesa al mismo tiempo la pared lateral de VI y la AD. El ritmo ventricular es lento y la actividad auricular es mds
ripida sin que se pueda establecer una relacién entre auricula y ventriculo (la contraccién auricular unas veces precede y otras sucede a la
contraccién ventricular: disociacién AV).




de 110 Ipm durante el tiempo que dura la explora-
cion ecocardiografica (30-45 minutos). La identifi-
cacion del mecanismo electrofisiolégico que genera
la bradicardia se basa en la estudio de la relacion
cronolégica entre la despolarizacién auricular y la
despolarizacién ventricular®. En esta situacion se
considera bradicardia sinusal a la presencia de un
ritmo ventricular regular con una relacion AV 1:1y
un intervalo AV dentro de valores normales para la
edad gestacional. En caso de ritmo ventricular re-
gular y relacion AV 2:1, se debe analizar el intervalo
entre las dos auriculas (AA); si se trata de extra-
sistolia auricular no conducida (EANC) acoplada en
bigeminismo aparece un registro caracteristico con
un intervalo AA corto alternando sistematicamente
con un intervalo AA largo (Figura 7); por el contra-
rio, si el intervalo AA es constante podemos afirmar
gue nos encontramos ante un BAV de segundo gra-
do. Si existe disociacion AV el diagnostico es BAV
completo (Figura 8 y 9).

En ausencia de cardiopatia estructural los fetos
con bradicardia sinusal o con EANC acoplada en bi-
geminismo son capaces de compensar el descenso
en la frecuencia ventricular incrementando el volu-
men latido. Los fetos con BAV completo tienen el
gasto cardiaco comprometido ademas por la péer-
dida de la contribucion de la contraccion auricular
al llenado ventricular, aunque no suelen desarrollar
hidrops si la frecuencia ventricular se mantiene por
encima de B0 Ipm. En esta situacion, la identifica-
cion de cardiopatia estructural mayor determina
un pronoéstico especialmente malo (supervivencia
de 56 % y 19 % al nacimiento y al afio de vida,
respectivamente) 2.

Una vez confirmado el diagnéstico de BAV y des-
cartada cardiopatia estructural mayor, la probabili-
dad de que se trate de un blogueo asociado a la pre-
sencia de anticuerpos anti-Bo/SSA y anti-La/SSB
en sangre materna es superior al 85 %“3. Se ha
descrito que el riesgo de mortalidad de este grupo
de pacientes sin tratamiento se sitla entre 18 vy
43 %. Los factores de riesgo asociados a un mal
pronéstico son: edad gestacional <20 semanas,
frecuencia ventricular <50-55 Ipm, hidrops fetal,
disfuncion ventricular en el momento del diagnés-
tico y fibroelastosis endocéardica; la presencia de
mas de un factor de riesgo multiplica por 10 la pro-
babilidad de muerte intrattero y por 6 en periodo
neonatal 4445,

Para cambiar la historia natural de esta enferme-
dad se han puesto en marcha distintas estrategias
preventivas y terapéuticas con resultados variables.
Desafortunadamente hasta el momento actual no
existen marcadores fiables que permitan prede-
cir qué fetos expuestos a anticuerpos anti-Bo/La
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maternos van a desarrollar la enfermedad y tam-
poco existe consenso entre los carditlogos fetales
sobre como manejar el BAV inmunolégicamente
mediado®®.

Los protocolos de manejo de gestantes seroposi-
tivas tienen por objeto la deteccion precoz y el trata-
miento de la lesion inicial del nodo AV para prevenir
el desarrollo de BAV completo el cual, una vez ins-
taurado, se considera irreversible. Los corticoides
fluorados (dexametasona y betametasona) apenas
son metabolizados por la placenta por lo que se em-
plean cuando se desea un efecto antiinflamatorio di-
recto sobre el feto. Se ha descrito que el tratamien-
to precoz con corticoides puede resolver grados no
avanzados de BAV448, por lo que los protocolos
incluyen la realizacién de controles ecocardiografi-
cos semanales desde la 16 hasta la 28 semana
para determinar el intervalo PRy la relacién AV. Sin
embargo, se ha descrito que la progresion del blo-
gueo se produce rapidamente, en unos pocos dias,
de manera que la mayoria de los fetos (>95 %) son
diagnosticados en situacion de BAV de tercer gra-
do“®. Por tanto, estaria indicado iniciar tratamiento
con corticoides (dexametasona oral, 4 mg cada 24
horas) si se documenta®: BAV de primer grado
(intervalo AV inequivocamente prolongado, por en-
cima de 190 ms); BAV de segundo grado; BAV de
tercer grado de reciente aparicion (menos de dos
semanas); signos adicionales de lesién mediada por
anticuerpos (derrames, fibroelastosis endocardica).
Dado que el tratamiento prolongado con corticoi-
des puede tener unos efectos secundarios poten-
cialmente graves tanto en la madre (resistencia a la
insulina, diabetes gestacional, hipertensién) como
en el feto (oligohidramnios, crecimiento intrauterino
retardado, insuficiencia suprarrenal, alteracién en
el desarrollo psicomotor), éste debe interrumpirse
si después de varias semanas no se documenta
respuesta®’.

Los agonistas betaadrenérgicos (salbutamoal,
2-8 mg cada 6-8 horas, maximo: 40 mg/dia; ter-
butalina, 2,5-7,5 mg cada B6-8 horas, maximo:
30 mg/dia) estan incluidos en la mayor parte de
protocolos de tratamiento para aumentar la FC car-
diaca fetal (en torno a 5-10 Ipm). Pueden estar in-
dicados cuando la frecuencia cardiaca fetal es <50-
55 Ipm y existen signos de insuficiencia cardiaca
congestiva. Sin embargo, las madres suelen tolerar
mal las dosis necesarias para alcanzar niveles ade-
cuados en la circulacion fetal %252,

En gestantes seropositivas con un hijo anterior
afecto de BAV no esta indicado el tratamiento pro-
filactico con corticoides®*. Tampoco la administra-
cion de gammaglobulina i.v. en este grupo de pa-
cientes ha demostrado prevenir el desarrollo de



Cuadernos de Estimulacién Cardiaca

Figura 9: Bloqueo auriculoventricular (BAV) completo: Estudio Doppler-pulsado de vena y arteria pulmonar izquierda. El flujo que se aleja
del transductor corresponde con el flujo anterégrado de la vena pulmonar. El flujo que se acerca al transductor es el flujo de la arteria pulmonar.
El ritmo ventricular es lento y la actividad auricular es mds riapida aunque no se puede reconocer una tinica morfologia de flujo porque existe

disociacién AV.

BAV en el feto 55, por lo que la Gnica recomendacion
es el seguimiento ecocardiogréafico estrecho entre
las semanas 16y 28.

Si bien la Gnica manera de poner fin realmente a
la exposicién de miocardio fetal a los anticuerpos
maternos es la finalizacion de la gestacion, esta de-
mostrado que la prematuridad se asocia con una
mayor mortalidad en los neonatos expuestos“3. Por
tanto, el seguimiento 6ptimo de los fetos con BAV
requiere la valoracién ecocardiografica periodica de
la funcion cardiaca y de la adecuacién de la circu-
lacion fetal (estudio de flujos de ductus venoso y de
arteria umbilical)®8. Dada la dificultad que supone
la interpretacion de los registros cardiotocograficos
habituales (la bradicardia mantenida y la escasa
reactividad impiden reconocer los signos de pérdida
del bienestar fetal), la mayor parte de los grupos
programan cesarea electiva en la semana 36-37 en
un hospital terciario %°.

CONCLUSIONES

La bradicardia fetal mantenida no relacionada con
el trabajo de parto es una entidad poco frecuente
pero faciimente reconocible, incluso por el obstetra
no experto en diagnostico prenatal. Sin embargo, al-
canzar el diagnéstico final del mecanismo responsa-
ble de la bradicardia si puede exigir el concurso de
un experto en ecocardiografia fetal. Hoy en dia, la
diferenciacion prenatal de todas las entidades que

pueden provocar una bradicardia sigue residiendo
en la ecocardiografia bidimensional complementada
con Doppler pulsado y modo M vy, de todas ellas,
la mas importante es el BAV completo. Si éste se
acompafia de cardiopatia estructural y/o signos de
fracaso cardiaco, el pronéstico no es bueno y la ma-
yor parte de estos pacientes fallecen en el periodo
perinatal. Por el contrario, si el corazén es estruc-
turalmente normal y la tolerancia hemodinamica es
buena, el pronéstico se ve claramente mejorado
aunque la mayoria de estos pacientes acaban pre-
cisando la implantacion de un marcapasos. El trata-
miento farmacolégico prenatal en los casos de BAV
inmunoloégico sigue siendo controvertido. Concreta-
mente, el tratamiento antiinflamatorio con corticoi-
des resulta ineficaz en los casos de BAV completo,
gue debe considerarse irreversible, pero en casos
de BAV incompleto si puede resultar eficaz, motivo
por el cual en las gestantes de riesgo se aconseja
el control ecocardiografico semanal a partir de la
semana 16 y al menos hasta la semana 28 con el
fin de detectar precozmente posibles alteraciones
de la conduccién AV. Es posible que en el futuro se
encuentre algin marcador que nos permita identi-
ficar a las gestantes de mayor riesgo y en las que,
aplicando otras tecnologias (Doppler-tisular,...), sea-
mos capaces de identificar con mayor precision los
estadios iniciales de la lesion del tejido de conduc-
cion para iniciar un tratamiento precoz.
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INTRODUCCION

El blogueo auriculoventricular [(AV]) congénito es
una entidad poco frecuente que se caracteriza por
un trastorno de la conduccion a través del nodo
AV presente desde el nacimiento. Engloba tanto a
pacientes con cardiopatias congenitas asociadas,
como a pacientes con corazéon normal. El defecto
anatomico asociado maés frecuente es la inversion
ventricular o Transposicion congénitamente corregi-
da de las grandes arterias, también se ha relaciona-
do con isomerismos, canal AV completo y comuni-
cacion interventricular. En estos casos se cree que
el defecto de conduccién es debido a una anomalia
estructural. En el grupo de pacientes con bloqueo
AV congeénito con corazon normal, el blogueo se
produce de forma aislada, debiéndose en un 90 %
de los casos a lupus neonatal. Mas raramente se
han descrito otras causas como por ejemplo infec-
ciones virales, sindrome de QT largo y enfermeda-
des de deposito entre otras.

Este articulo se centrara en los pacientes con blo-
gueo AV congénito aislado. Se trataran los aspectos
clinico-terapéuticos de los pacientes con bloqueo
AV congeénito desde el punto de vista del cardiolo-
go infantil. Se revisara la etiologia y patogenia de
la enfermedad y se hara un especial énfasis en las
manifestaciones clinicas, seguimiento y tratamiento
de estos pacientes.

ETIOPATOGENIA

El blogueo AV congénito aislado ocurre en 1 de
cada 20.000 embarazos o 1 de cada 14.000 re-
cién nacidos vivos segun diferentes fuentes de la
literatura'®. La gran mayoria se deben a un lupus
neontal, siendo la mayoria hijos de madres asinto-
maticas con anticuerpos circulantes (AC) anti-Ro
y/0 anti-La. Sélo un 20 - 30 % de las madres pre-
sentan clinica de Lupus o Sjogren en el momento
del diagnéstico'. El paso trasplacentario de aun-
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toanticuerpos (Ac) es necesario pero no suficiente
para desencadenar la enfermedad, afectando so6lo
un 1 -2 % de los hijos de madre con Ac anti-Ro
y/0 anti-La, aumentando la probabilidad hasta un
18 - 25 % si tienen un hermano afecto.

Se cree que los anticuerpos circulantes de la
madre atraviesan la barrera placentaria atacando
diferentes 6rganos, siendo especialmente vulnera-
ble el tejido de conduccion entre la semana 14 y
20 de gestacion. La afectacién cardiaca incluye no
so6lo bloqueo AV que puede ser de primero, segundo
y/0 tercer grado, sino también afectacion del mio-
cardio como por ejemplo miocardiopatia dilatada y
fibroelastosis endomiocardica. La inmunohistologia
de los corazones de los fetos y neonatos con blo-
gueo AV muestran presencia exagerada de apop-
tosis e infiltracion por macréfagos que resultan en
fibrosis y cicatrizacion ©.

La afectacion cardiaca en estos pacientes es
permanente, a diferencia de la afectacion de otros
organos como por ejemplo higado, células hemato-
poyéticas o piel donde la afectacién sera transitoria
hasta la desaparicion de los anticuerpos maternos
aproximadamente a los 6 meses de vida.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas son diferentes segin
la edad de presentacion: intradtero, neonatal, edad
pediatrica o adulta. Segln la experiencia de nuestro
Servicio, el diagnoéstico prenatal es cada vez mas
frecuente, representando un 44 % de los pacien-
tes, seguidos por el diagnéstico neonatal con un
32 %. El diagnéstico a partir del mes de vida es mas
infrecuente siendo un 24 % de los casos.

En los casos de detectados prenatalmente las ma-
nifestaciones varian desde retraso de crecimiento
intrauterino hasta hidrops por insuficiencia cardia-
ca, fibroelastosis endomiocéardica, liquido pericar-
dico y muerte fetal. El diagnéstico neonatal es la
forma de presentacién mas frecuente en todas las
series, destacando la bradicardia y los signos de
insuficiencia cardiaca. La presentacion en edades
pediatricas es mas larvada e incluye la progresion
de un bloqueo AV de primer a segundo y/0 a tercer
grado, reduccion de clase funcional progresiva, apa-
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ricion de presincopes e incluso sincopes que hasta
un 8 % pueden ser fatales, un 6 % en el primer sin-
cope. Se ha descrito un alto porcentaje de pacien-
tes que permanecen asintomaticos durante la nifiez
y que inician sintomas en la edad adulta, pudiendo
ser el primer sintoma un episodio de Stokes-Adams.
Se ha postulado un peor pronéstico en pacientes
gue asocian QTc largo, pudiendo estar presente en
el 7-22% de los casos*.

SEGUIMIENTO

Se recomienda seguir a estos pacientes durante
toda la vida. Se debe hacer una vigilancia con ECG-
Holter para valorar pausas largas, medir el QTc y
descartar aparicion de taquiarritmias ventriculares.
En la figura 1 se presenta un electrocardiograma
tipico de bloqueo AV. Se deben realizar también eco-
cardiografias periddicas para valorar la funcion vy el
tamafo ventricular, incluso después de la coloca-
cion de marcapasos, ya que la implantacion de mar-
capasos no impide el desarrollo de miocardiopatia
dilatada e insuficiencia cardiaca en estos pacientes
gue pueden necesitar resincronizacién cardiaca®.

Los factores de riesgo de mortalidad que se han
descrito para estos pacientes son: diagnoéstico fe-
tal, hidrops, parto antes de la semana 32 y frac-
cion de eyeccion inferior o igual 40%. La mortalidad
en menores de 1 afio es alrededor del 8-16% vy
en nifios-adultos del 4-8%%. En la experiencia de
nuestro Servicio, los pacientes con peor evolucion
han sido diagnosticados intraltero con afectacion
miocardica desde el inicio. Es destacable el caso de
una paciente que se trasplantd a los 15 meses de
vida por insuficiencia cardiaca progresiva a pesar de

haberle implantado marcapasos; actualmente a los
2 afios y medio presenta una evolucion favorable.

TRATAMIENTO

El tratamiento varia segun la edad de diagnostico.
Si se detecta intraltero una frecuencia cardiaca in-
ferior a 50-55 latidos por minuto (Ipm]) o disfuncién
ventricular, debe iniciarse en la madre tratamiento
con simpaticomimeéticos tipo beta como por ejemplo
salbutamol, 10mg cada 8 horas (maximo 40mg
al dia), o terbutalina, 2,5-7,5mg cada 4-6 horas
(maximo 30mg al dia)®. El uso de corticoides en la
madre sigue estando controvertido por los poten-
ciales efectos secundarios que tiene tanto para la
madre como para el feto. Se siguen realizando estu-
dios donde se observa no progresion del bloqueo si
se inician precozmente, aunque en los estudios mul-
ticéntricos no se observa mejoria en los fetos trata-
dos”-8. También se ha descrito el uso de gammaglo-
bulinas en casos de fibroelastosis endomiocéardica,
aceptandose dosis de 70g cada 2-3 semanas. No
esta indicado realizar tratamiento preventivo, ni en
fetos mayores de 32 semanas. En estos Ultimos se
considera que el dafio ya esta establecido y si pre-
sentan insuficiencia cardiaca se indica la finalizacion
de la gestacion.

El tratamiento postnatal depende sobre todo de
la sintomatologia. En los casos de insuficiencia car-
diaca presente al nacimiento debido a bradicardia
extrema se indica infusién continua de isoproterenol
a 0,05-0,5mcg/kg/min (maximo de 2mcg/kg/
min)”). La indicacién de marcapasos (MP) se descri-
be en las guias clinicas especificas. A continuacion
se resumen las indicaciones para la implantacion de
MP en pacientes con bloqueo AV congénito '°:

Figura 1: Bloqueo AV congénito




Clase |

- Bloqueo AV de 2° grado avanzado o 3° grado
asociado a bradicardia sintomatica, disfuncion
ventricular o bajo gasto cardiaco. (Nivel de evi-
dencia C)

- Bloqueo AV de 3¢ grado asociado a QRS ancho,
ectopia ventricular compleja o disfuncién ventricu-
lar. (Nivel de evidencia B])

- Bloqueo AV de 3¢ grado con frecuencia ventricu-
lar inferior a 55 Ipm. (Nivel de evidencia C)

Clase lla

- Bloqueo AV de 3°® grado en pacientes menores
de un afio y frecuencia cardiaca inferior a 50 Ipm,
pausas ventriculares superiores a 2-3 veces el
ciclo de base o sintomas asociados. (Nivel de evi-
dencia B)

Clase llb

- Puede considerarse en nifios o adolescentes
asintomaticos con bloqueo AV de 3¢ grado aun-
gue la frecuencia cardiaca sea aceptable, el QRS
estrecho y la funcién ventricular normal. (Nivel de
evidencia B)

Otras consideraciones reflejadas en las guias cli-
nicas serian los pacientes que asocian QTc largo o
intolerancia al gjercicio.

En nuestro centro recientemente se ha aprobado
un documento de consenso entre cardidlogos-elec-
trofisidlogos y cardiélogos pediatricos para la indi-
cacion de MP en estos pacientes, especialmente
en los que tienen indicacion de clase llb que son
los mas controvertidos. En el momento actual la
literatura no ofrece datos suficientes para una re-
comendacion inequivoca en el paciente adolescente
o adulto asintomatico.

El balance entre el riesgo de eventos cardiacos
severos inesperados (sincopes, parada cardiaca o
muerte) y la implantacién profilactica de marcapa-
sos, con las posibles complicaciones a largo plazo
del propio dispositivo y de los recambios, asi como
por el eventual riesgo de desarrollar disfuncion ven-
tricular, no esta claro. En este contexto, en nuestro
centro consideramos la indicacion de MP de mane-
ra individualizada, teniendo en cuenta las preferen-
cias del paciente. En el caso de que se opte por el
implante se indicara un MP bicameral (DDD]) pero
se dejara programado en VVI a frecuencia ventricu-
lar baja (401lpm) y el paciente sera seguido regular-
mente y solo si aparecen sintomas o dudas de afec-
tacion de su capacidad funcional se programara en
modo VDD o DDD.

BAV congénito, el punto de vista del cardiélogo pedidtrico

ELECCION DEL TIPO DE MARCAPASOS Y
SEGUIMIENTO

En los nifios el tipo de MP viene determinado por
el tamafio corporal. Generalmente, en los neonatos
y lactantes se utilizan MP epicardicos, cambiandose
posteriormente a endocavitarios durante el segui-
miento. Actualmente, cada vez se tiende a colocar
MP endocavitarios mas precozmente. En los nifios
mas pequenos se utiliza inicialmente un MP tipo VVI
gue puede cambiarse posteriormente a VDD (debi-
do a la preservacion de la funcién del nodo sinusal
en estos pacientes) o DDD segun el centro. En la
figura 2 se puede observar la radiografia de un nifio
con MP.

COMENTARIOS FINALES

Es destacable que el bloqueo AV congeénito aislado
es poco frecuente y s6lo el 1-2% de los hijos de
madre con anticuerpos anti-Ro y/o anti-La lo pre-
sentaran, 18-24 % en caso de hermano afecto.

Los pacientes diagnosticados prenatalmente o du-
rante el periodo neonatal tienen peor pronostico y
pueden precisar implantacién de MP de forma mas
precoz.

Figura 2: MP epicirdico DDD en lactante con bloqueo AV

congénito

i
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La implantacion de MP esta indicada en todos los
pacientes con frecuencia cardiaca inferior a 50 Ipm
(en menores de un afio inferior a 55 Ipm) segun las
guias. Aunque esta indicacion es clara en el pacien-
te sintomatico, en algunos nifios con frecuencias
cardiacas bajas sin sintomas, se podria esperar
para la colocacion de MP intracavitario (si no pre-
sentan pausas ventriculares largas, el QT y QRS son
normales y no presentan arritmias ventriculares).

Se recomienda la implantacion de MP a partir de
la adolescencia para evitar tanto la disfuncién ven-
tricular como la aparicion de sincopes pero no esta
claro cual es el mejor momento en los pacientes
asintomaticos.
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INTRODUCCION.

Las cardiopatias congénitas son defectos estruc-
turales y funcionales del corazdn, secundarios a al-
teraciones en la embriogénesis cardiaca. Excluyen-
do la valvula abrtica bicUspide, alrededor del 1 %
de los nacidos vivos tiene algun tipo de cardiopatia
congénita. De estos, aproximadamente el 45 % se
presentan como formas leves de la enfermedad, ta-
les como defectos del tabique auricular y defectos
del tabigue ventricular, la frecuencia de las formas
moderadas de la enfermedad cardiaca congénita
como la tetralogia de Fallot es algo menor (35 %];
siendo las menos frecuentes las cardiopatias con
fisiologia mas compleja (15 %) .

Los progresos en la Cardiologia, la Cirugia Car-
diaca y la Pediatria han condicionado un descenso
significativo en la mortalidad de estos pacientes vy,
en la actualidad, el nimero de adultos con cardio-
patias congénitas supera al de nifios®. No existen
datos concretos sobre el nimero de componentes
de la poblacion de adultos con cardiopatia congéni-
ta. En 2001, en Estados Unidos se estimaba una
poblacién de 800.000 casos®, y entorno a la mitad
habrian sido intervenidos quirtrgicamente al menos
en una ocasion. En Espafia tampoco disponemos
de datos concretos aunque se estima que podria
encontrarse alrededor de 120.000 pacientes, la
mitad de ellos con cardiopatias congénitas graves
0 moderadas®.

La mayor supervivencia y longevidad de este gru-
po de pacientes ha llevado consigo el mejor cono-
cimiento anatémico vy fisiopatolégico de este amplio
grupo de patologias, asi como de las implicaciones
clinicas y hemodinamicas condicionadas tanto por
la propia enfermedad como por las intervenciones
quirtrgicas realizadas sobre las mismas. Las arrit-
mias son el motivo principal de hospitalizacion de
los pacientes adultos con cardiopatia congénita y
son causa frecuente de morbilidad y mortalidad>.
En algunos casos se presentan como una altera-
cion intrinseca a la malformacién estructural, sin
embargo para la mayoria de los pacientes con car-
diopatia congénita las arritmias suponen una condi-
cion adquirida en relacion con técnicas y sustratos
quirtrgicos y con condiciones anormales de presion
y volumen cardiacos®.

SISTEMA DE CONDUC‘CIﬁN AV EN
CARDIOPATIAS CONGENITAS.

El nédulo auriculoventricular (AV) es una estructu-
ra localizada en la auricula derecha, mientras que
el haz de His, la continuidad eléctrica del nodo AV,
se localiza en el ventriculo derecho. El tejido de con-
duccién AV puede ser anormal de forma congénita,
tanto por su ubicacién como por su funcién, en for-
mas especificas de cardiopatia congénita. Esto se
pone de manifiesto en trastornos de la alineacion
de la auricula derecha y el ventriculo derecho, lo
gue con frecuencia condiciona la interrupcion de la
conduccion AV. Este es el caso de anomalias cardia-
cas que incluyen la transposicion corregida de las
grandes arterias (TGAcc, también conocido como
L-TGA), los grandes defectos del septo interauricu-
lar del tipo ostium primum y los defectos septales
AV (defectos del canal AV o de los cojines endocar-
dicos)’. En la TGAcc, el nédulo AV se desplaza en
direccion anterior, fuera de la posicion habitual en
el triangulo de Koch, mientras que en el defecto de
los cojines endocardicos el nodulo AV y el haz de His
son desplazados por detras de dicha estructura®s®.
Estas alteraciones pueden ser causa de un bloqueo
cardiaco congénito o una enfermedad progresiva de
la conduccién AV, que se observa en alrededor del
20 % de los pacientes con TGAcc no intervenidos®y
en alrededor de un 5 % de los pacientes con ostium
primum no operados '°.

EXPERIENCIA EN EL HOSPITAL LA PAZ.

En la base de datos de la Unidad de Cardiopa-
tias Congeénitas del Adulto del Hospital La Paz de
Madrid, se recogen 13 pacientes con bloqueo AV
congénito aislado y 99 con blogueo AV completo
asociado a otra cardiopatia congénita (tabla 1). La
prevalencia global fue del 2,95 % y la mas eleva-
da correspondio a los pacientes con transposicion,
especialmente con TGAcc. Entre 34 pacientes con
esta malformacion, 18 presentaban bloqueo AV
completo (52,94 %) y entre 116 pacientes con
transposicion completa habia 12 casos (10,34 %).
La prevalencia de bloqueo AV completo fue también
alta (7,42 %) en las malformaciones del canal AV y
en el corazon univentricular y algo mas baja en la
anomalia de Ebstein (5,00 %) y en la tetralogia de
Fallot (3,73 %). Habia un 0,86 % de bloqueas AV en
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Bloqueo AV completo en 3.350 adultos con Cardiopatias Congénitas

Cardiopatia Congénita

Transposicién congénitamente corregida
Transposiciéon Completa

Ventriculo tnico

Canal AV parcial o completo

Anomalia de Ebstein

Tetralogia de Fallot

Comunicacién interventricular
Valvulopatia aértica congénita

Estenosis subadrtica

Otras

Tabla I
BAV completo Total casos Porcentaje
18 34 52,95 %
12 116 10,34 %
7 104 6,73 %
5 175 7.42 %
4 80 5,00 %
12 316 3,79 %
4 465 0,86 %
13 652 1,99 %
4 253 1,58 %
1.155 0,69 %
99 3.350 2,95%

Total

pacientes con comunicacion interventricular (CIV) o
estenosis aortica valvular o subvalvular y menos del
1 % en el resto de las cardiopatias congénitas.

En el conjunto de la serie, 71 de los 99 casos con
bloqueo AV completo asociado a cardiopatia congé-
nita (72 %) habian sido previamente operados y el
bloqueo era una secuela postquirdrgica (Figura 1).
Sin embargo, la proporcién de casos con cirugia
previa varié ampliamente con las diferentes anoma-
lias. Todos los casos de bloqueo AV asociados a
transposicion completa, tetralogia de Fallot o ano-
malia de Ebstein eran secuelas postquirtrgicas y la
proporcién de casos con cirugia previa fue también
elevada en malformaciones del canal AV (92 %), es-
tenosis aortica valvular o subvalvular (82 %) o CIV
(75 %). Sin embargo, esta proporcién fue mucho
mas baja en la TGAcc (39 %) y el corazén univentri-
cular (14 %) demostrando que estas cardiopatias
son las que tienen mayor incidencia de bloqueo AV

completo relacionado con la malformacion estructu-
ral intrinseca.

MALFORMACION ESTRUCTURAL INTRINSECA.

La TGAcc es una malformacién cardiaca poco co-
mun (< 1 % de todas las cardiopatias congénitas) .
Se caracteriza por discordancia AV y ventriculoar-
terial ("doble discordancia”). Los ventriculos estan
invertidos en comparacion con la situacion normal.
La aorta, relacionada con el ventriculo derecho
(VD), presenta una posicion anterior e izquierda con
respecto a la arteria pulmonar, que surge del lado
derecho desde el ventriculo izquierdo (VI). Son co-
munes las lesiones asociadas (80-90 %) entre ellas
el defecto septal ventricular (70 %), la estenosis
pulmonar (40 %) y alteraciones morfolégicas de la
valvula tricuspide (valvula AV sistémica) en hasta el
90 % de los pacientes, aunque la repercusion fun-
cional es menos frecuente.

Transposicion congenitamente corregida
Estenosis adrtica valvular o subvalvular
Canal AV parcial o completo
Transposicion completa de grandes vasos
Tetralogia de Fallot

Comunicacion interventricular

Corazdn univentricular

Anomalia de Ebstein tricuspide

Otras cardiopatias congénitas

N2 decasos

M Bloqueo AV postquirudrgico

5

M Bloqueo AV estructural

10 15 20

Figura 1. Relacién de pacientes con bloqueo AV postquirtrgico y con bloqueo AV por malformacién estructural intrinseca en diferentes

cardiopatias congénitas.




En la TGAcc se conoce la anormalidad del siste-
ma de conduccion de los pacientes y la potencial
inestabilidad del mismo'2 '3, El nodo sinoauricular
se encuentra en una posicion normal en relacion al
situs atrial, sin embargo el tejido de conduccion AV
es anormal. La descripcion clasica detalla la pre-
sencia de dos nodulos AV; un nodo posterior nor-
mal localizado en el apex del triangulo de Koch pero
sin paquete de conduccion AV y un nodo anormal
en posicion anterior que da lugar al paquete pene-
trante AV (Figura 2). Este Ultimo estéa localizado en
posicion superoanterior y en el area lateral de la
continuidad mitro-pulmonar, por debajo de la aper-
tura de la orejuela de la auricula derecha. El haz
de His tiene un curso superficial a lo largo de la
cara anterior del tracto de salida subpulmonar vy la
pared superior del ventriculo izquierdo, en el septo
interventricular superior sobre el que desciende y
se divide. En caso de asociar un defecto septal ven-
tricular, el tejido de conduccion desciende a lo largo
del margen anterosuperior.

La anormalidad del sistema de conduccién no es
universal para todos los pacientes con TGAcc'# Se
cree que el desarrollo de un paquete de conduc-
cion AV desde el nédulo AV normal a la cumbre del
tabique interventricular esta anatomicamente difi-
cultada por la mala alineacion del tabique auricular
y ventricular (Figura 2). El grado de desalineacion
se relaciona con el tamarfio de las vias de salida
del ventriculo izquierdo y el tronco pulmonar. Por
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Figura 2. Diagrama mostrando el tejido de conduccién AV en la
transposicion congénitamente corregida. Existe una falta de alinea-
cién entre el septo interauricular posterior y el septo ventricular de
tal manera que el nédulo AV posterior no puede penetrar ni contac-
tar con los ventriculos. Existe un nédulo AV anterior y haz de His
anémalo que penetra la continuidad fibrosa mitro-pulmonar por el
margen anteroizquierdo del tracto de salida pulmonar.

lo tanto, existe una correlacién entre el tamafio de
las vias de salida del VI, el grado de mala alineacion
del tabique y la presencia de tejido normal de la
conduccion AV.

Se estima que entre el 3% y el 5% de los pa-
cientes tienen bloqueo AV completo en el nacimien-
to y hasta un 20 % lo desarrollara durante su vida
adulta con una incidencia anual del 2 % (Figura 3).

Figura 3. Panel superior: ECG que muestra un registro de un paciente con TGAcc y bloqueo AV completo (derivaciones cldsicas). Panel
inferior: ECG de doce derivaciones del mismo paciente tras implante de marcapasos tricameral.
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Esta situacion es mas comun en los pacientes que
no asocian defecto septal ventricular y en aquellos
donde se repara el mismo o se sustituye la valvula
tricuspide. Ademas se ha descrito que los pacientes
con TGAcc y un sistema de conduccion normal, con
frecuencia se caracterizan por la presencia de atre-
sia pulmonar o estenosis pulmonar significativa 4.

El corazon univentricular es otra causa de anoma-
lia estructural asociada a blogueo AV. Casi todos los
pacientes con bloqueo AV presentan un ventriculo
izquierdo de doble entrada con asa bulboventricular
L y discordancia ventriculoarterial con una disposi-
cion similar a la de la TGAcc. La principal diferencia
entre ambas entidades es la ausencia o desplaza-
miento extremo del septo ventricular posterior de
tal manera que ambas valvulas AV conectan con el
ventriculo izquierdo. El VD esta limitado a una cé-
mara de salida anterior e izquierda de la que sale la
aorta en L malposicién. Anderson et al'®, estudia-
ron la conducion AV en especimenes con esta mal-
formacion y encontraron una disposicion idéntica a
la de la TGAcc, mostrando un nédulo AV anterior
conectado a un haz de His largo que cursa a lo largo
de la cara anterior del tracto de salida subpulmonar.

El sistema de conduccion AV también es estructu-
ralmente anormal en los defectos del canal AV. Los
defectos del septo AV incluyen un amplio espectro
de patologias que de forma esquematica pueden ser
divididas en defectos parciales, defectos transicio-
nales y defectos completos. La disposicion anatomi-
ca dictamina la posicion del sistema de conduccion.
El nédulo AV esta situado detras y debajo del seno
coronario. El haz de His y la rama izquierda quedan
desplazados posteriormente. Esto supone una se-
cuencia de activacion andmala de los ventriculos y
un tiempo de conduccién prolongado en el 50 % de
los pacientes. El ECG muestra desviacion izquierda
del eje con morfologia similar a la de un hemiblo-
gueo anterior y el intervalo PR esta frecuentemente
prolongado. Sin embargo, un blogqueo AV completo
es infrecuente en esta malformacion como lo de-
muestra que solo uno de los pacientes de nuestra
serie tenia blogueo AV completo no relacionado a la
intervencion quirdrgica.

BLOQUEO AURiCULOVENTRICULAR
COMPLETO POSTQUIRURGICO.

Actualmente, la mayoria de los pacientes con car-
diopatias congénitas, incluso aquellos con malfor-
maciones congenitas mas complejas, son objeto de
reparacion fisiologica o anatémica. En los dltimos
afnos, parte de la atencion postoperatoria en esta
poblacion de pacientes se ha centrado en la apari-
cion de arritmias. De hecho, con un mayor tiempo
de seguimiento, parece evidente que cada vez ma-

yor numero de pacientes sometidos a una cirugia en
la infancia manifiesta diferentes formas de inestabi-
lidad eléctrica cardiaca. Los pacientes con Cardio-
patias Congénitas parecen ser mas susceptibles al
blogueo AV secundario a traumatismo durante los
procedimientos quirdirgicos o percutaneos.

A pesar de que la mejoria en el conocimiento y
el desarrollo de técnicas para identificacion de la
ubicacion exacta del nodo AV ha reducido significa-
tivamente la incidencia de traumatismos en el tejido
de conduccion, en los procedimientos de cierre de
algunos defectos del tabigue interventricular, la ciru-
gia de reparacion de la obstruccién al flujo de salida
del corazon izquierdo y en el reemplazo o reparacion
de valvulas auriculoventriculares, aln puede darse
esta complicacion. Asi mismo, puede observarse en
pacientes con comunicacion auricular tipo ostium
secundum que se someten a cierre percutaneo con
dispositivo; en ellos a menudo se producen altera-
ciones de la conduccion AV (bloqueos de primer, se-
gundo y tercer grado) que se resuelven en un plazo
de seis meses y en la operacion de Mustard donde
se puede lesionar el nodo AV al suturar la parte
inferior del “baffle” atrial.

En la mayoria de los pacientes las arritmias son
resultado directo de la cirugia como consecuencia
de lesiones en el sistema de conduccion mediadas
por hemorragia, necrosis, isquemia y edema. Di-
chas lesiones suponen la causa fisiopatolégica de
las arritmias cardiacas de aparicion temprana, in-
cluidos los blogueos AV. La manifestacion clinica de
tal lesion puede ser parcial, con un bajo grado de
bloqueo AV, o provocar la interrupcion total de la
conduccion AV dando lugar a un bloqueo completo.
Afortunadamente, en mas de la mitad de los casos
se trata de un dafio transitorio y la conduccion AV
se recupera en los 7 a 10 dias siguientes al proce-
dimiento. En otros pacientes, las arritmias apare-
cen de forma tardia (tras meses o afios después
de la intervencién) y se consideran secundarias a
fibrosis y procesos de cicatrizacion, siendo parte
implicada en el proceso las condiciones hemodina-
micas del paciente.

La incidencia de bloqueo AV completo postopera-
torio en pacientes con cardiopatias congénitas no
esta del todo establecida. El bloqueo cardiaco com-
pleto de aparicion tardia fue descrito por primera
vez hace mas de tres décadas. Estudios mas re-
cientes han tratado de identificar la incidencia de
esta complicacion y han descrito las caracteristicas
de los pacientes que han requerido implante de
marcapasos permanente como consecuencia del
desarrollo de bloqueo AV completo. Aunque la inci-
dencia de esta complicacién no se ha confirmado,
se estima que se encuentra entorno al 0,3-0,7 %



para los casos de blogueo AV de aparicion tardia y
entre el O,7-3,0 % para los casos de bloqueo AV de
aparicion temprana, dependiendo de la época de la
cirugia y de la lesion '8,

En un estudio retrospectivo'’” que incluyé a 922
pacientes con cardiopatia congénita (defecto septal
ventricular, canal AV y tetralogia de Fallot) se do-
cumentaron blogueos completos durante el posto-
peratorio temprano en 2,3 % de los pacientes; de
estos se observo regreso a la conduccion AV nor-
mal en mas de la mitad de los casos (66 %), en
una mediana de tres dias, después de la cirugia; el
resto precisd implante de marcapasos permanen-
te (B-20 dias). En este estudio se documentd una
baja incidencia de bloqueo AV postquirdrgico tardio
(0,3 %), observado entre los 3 y 16 meses de la
intervencion (con un seguimiento de 4 afios). Tanto
en esta como en otras publicaciones '8, se encuen-
tra una asociacion significativa entre la presencia de
bloqueo AV temprano transitorio y el desarrollo de
bloqueo AV tardio.

La asociacion entre bloqueo AV completo transi-
torio postoperatorio y desarrollo tardio de bloqueo
AV completo permanente, se encuentra particular-
mente en aquellos que tras la intervencion mues-
tran bloqueo de la rama derecha del haz de His y
hemibloqueo de la subrama anterior izquierda. Este
patrén electrocardiografico después del bloqueo
completo transitorio indica un dafio residual extenso
sobre el haz de His y un perjuicio adicional sobre la
rama derecha vy las fibras de la divisién anterior de
la rama izquierda. Esto justifica que en algunos ca-
sos, como indicacion de clase lIb, pueda plantearse
el implante de marcapasos cuando se recupera el
bloqueo AV postoperatorio pero el paciente presen-
ta blogueo bifascicular.

Por otro lado, se ha intentado describir predicto-
res asociados a la recuperacion tardia de la con-
duccion AV en los pacientes con cardiopatia conge-
nita sometidos a cirugia que desarrollan bloqueo AV
completo precoz postquirlrgico y precisan implante
de un marcapasos’'®. Ya en los afios 70, Murphy
informa de que aproximadamente en la mitad de
los pacientes que presentan bloqueo cardiaco en
el periodo postoperatorio, recuperan la conduccion
AV en el mes siguiente a la cirugia. En un estudio
posterior documentado en la revision de bases de
datos en relacion al implante de marcapasos en los
centros hospitalarios de Yale New Haven Hospital y
New England Medical Center entre 1976y 199620,
fueron identificados 44 pacientes que recibieron un
marcapasos tras el desarrollo de bloqueo cardiaco
postquirdrgico con el objetivo de evaluar la inciden-
cia y los factores asociados con la recuperacion de
la conduccién AV a largo plazo. Se observo que el
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32 % de los pacientes recuperaron la conduccion
AV en una mediana de seguimiento de 5,5 afios,
mientras que el 68 % se mantuvo dependiente de
marcapasos. Los tipos de defectos y la reparacion
quirdrgica no fueron significativamente diferentes
entre ambos grupos. Los autores concluyeron que
la recuperacion no puede predecirse a partir de
datos retrospectivos sobre las caracteristicas del
paciente, el tipo de defecto del corazon o el tipo de
reparacion. Estudios posteriores tampoco han podi-
do identificar predictores clinicos?’.

IMPLANTE DE MARCAPASOS EN
CARDIOPATIAS CONGENITAS.

La necesidad de implante de marcapasos en pa-
cientes con cardiopatia congénita sometidos a ci-
rugia se demostrd por primera vez por Lillehei 22,
quien informé de una reduccién significativa de la
mortalidad en pacientes que tras cirugia cardiaca
desarrollaron bloqueo AV y recibieron marcapasos
permanente. Posteriores estudios retrospectivos
han evaluado el impacto que supone en la mejora de
resultados el implante de un marcapasos definitivo
en estos casos .

Dada la alta incidencia de recuperacion de la con-
duccién AV durante el periodo postoperatorio (hasta
dos tercios de los pacientes), se ha hecho necesa-
rio perfilar el momento adecuado para el implante
de dispositivos de estimulacion. En el informe de
Weindling?4, se documenté que los pacientes que
recuperaron la conduccion AV, mas del 85 % de los
casos lo hizo a principios del periodo postoperatorio
(alrededor del 9° dia tras la intervencion).

Las indicaciones de implante de marcapasos en
pacientes con cardiopatias congénitas son en gene-
ral similares a las indicaciones en otras patologias
cardiacas y se rigen segun las recomendaciones
para dichos dispositivos’. En 1991, el American
College of Cardiology / American Heart Assaociacion
publica las guias para implante de marcapasos y
dispositivos cardiacos®® y clasifica comao indicacién
Clase | para implante de un marcapasos el bloqueo
AV de segundo o tercer grado que persiste durante
10-14 dias después de la cirugia. Sus directrices
mas recientes sostienen la anterior indicacion por
lo menos siete dias después de la cirugia®. Como
indicacion de clase llb puede plantearse el implante
de marcapasos cuando se recupera el bloqueo AV
postoperatorio pero el paciente presenta bloqueo bi-
fascicular residual. Las guias europeas de practica
clinica sobre marcapasos y terapia de resincroniza-
cion cardiaca reportan las mismas indicaciones®’.

Uno de los desafios mas importantes en los pro-
cedimientos de implante de dispositivos de estimu-
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Figura 4. Panel superior: Radiografias de térax PA y lateral. Panel inferior: ecocardiograma y TC tordcico. Cable de marcapasos monocameral
en ventriculo izquierdo debido a la presencia de una comunicacién interauricular tipo seno venoso superior.

lacion cardiaca, es la distorsion anatémica, que
puede dificultar enormemente la comprension de la
fisiopatologia. Por ello, las variaciones anatémicas y
las correcciones quirdrgicas suponen un reto para
avanzar los cables y acceder hasta el alojamiento
de destino. En estos pacientes hay que planear con
precaucion los procedimientos de implante y eva-
luar exhaustivamente la anatomia, ya que algunos
de ellos pueden plantear problemas técnicos debido
a anomalias morfoldgicas, como las alteraciones en
la posicion y geometria ventricular, anomalias del
sistema venoso, “obstaculos quirdrgicos” como par-
ches, baffles y conductos, ademas de problemas
para localizar un punto adecuado de fijacion®8. Mas
aun, el implante de un marcapasos endocavitario
puede llevar asociado un riesgo emboligeno elevado
en casos con persistencia de shunts intracardia-
cos®8. Se ha cifrado el riesgo de eventos embdlicos
paraddjicos en pacientes con shunts en un 2 % de
los implantes transvenosos y en un 0,5 % de los
epicardicos°.

Como ejemplo, exponemos el caso de un pacien-
te al que se implantd un marcapasos monocameral
endocardico via cava superior derecha y durante el
postoperatorio (a las 48 horas) presentd un acci-
dente isquémico transitorio. Examinado en nuestro
centro afios mas tarde se demostrd que el cable
de marcapasos se alojaba en el ventriculo izquierdo
debido a la presencia de una comunicacion interau-
ricular (CIA) tipo seno venoso superior (Figura 4).
Este paciente se someti6 al cierre de CIA a través
de cava superior con parche de pericardio y se ex-
planto el cable de marcapasos alojado en VI con
posterior implante epicardico subxifoideo.

La terapia de estimulacion con marcapasos en
pacientes con cardiopatias congénitas puede dife-
rir notablemente de la mayoria de la informacion
publicada en el campo de la cardiologia. La gran
cantidad de matices anatomicos y estructurales
potencialmente asociados con la implantacion de
este dispositivo hacen que se encuentre en conti-



nua expansion, con el fin de optimizar la terapia de
estimulacion. Un aspecto importante del efecto de
esta terapia es que induce patrones anormales de
activacion eléctrica. Tradicionalmente, el cable del
marcapasos en posicion ventricular se coloca en
VD. El patréon de activacion ventricular debido a la
estimulacion de VD se ha asociado con un deterioro
agudo y crénico del VI, un proceso de remodelacion
estructural y un mayor riesgo de insuficiencia car-
diaca®'. Dado que el grado de asincronia inducida
por la estimulaciéon varia entre los diferentes sitios
de implante del cable, el lugar é6ptimo de estimula-
cion debe ser un objetivo para la prevencion de la
asincronia mecanica*2.

Actualmente la seleccion precisa del lugar de colo-
cacion de electrodos en el endocardio en zonas que
no sean el dpex del ventriculo derecho ni la orejuela
y la mejora de los cables epicardicos, permite man-
tener o mejorar la funcion cardiaca y disminuir la
asincronia. En muchos casos, bien por la anatomia
cardiaca o por el pequefo tamafio de los pacien-
tes, la estimulacion permanente se realiza mediante
cables epicardicos. Este tipo de estimulacion pro-
porciona una técnica fiable para los pacientes con
enfermedad cardiaca congénita y en los pacientes
con riesgo elevado de disfuncion o BAV sometidos a
cirugia por otro motivo, se pueden colocar los elec-
trodos epicardicos para evitar intervenciones futu-
ras. Sin embargo, el falllo de los cables epicardicos
no es infrecuente (mayor tasa de complicaciones y
disfuncion del cable-electrodo) y sigue siendo dificil
de predecir33. Ademas hay que considerar que los
cables epicardicos tienen una longevidad mas corta
en comparacion con los cables endocardicos 4.

CONCLUSIONES

El bloqueo AV completo es una patologia frecuen-
temente asociada a las cardiopatias congénitas,
bien por ser una condicién intrinseca a la malfor-
macion estructural o una alteracion adquirida en re-
lacion con técnicas y sustratos quirlrgicos; siendo
este Ultimo contexto el escenario mas frecuente.

Tras la cirugia cardiaca en estos pacientes, a pe-
sar de que en la mayoria de los casos el bloqueo
AV es una lesion transitoria, puede ser necesario
el implante de marcapasos permanente en aquellos
pacientes en los que no se recupera la conduccion
durante el periodo postquirdrgico.

Durante el seguimiento a largo plazo de los pa-
cientes con cardiopatias congénitas sometidos a ci-
rugia cardiaca debe considerarse que, aunque con
una baja incidencia, es posible la aparicion de altera-
ciones de la conduccion AV de forma tardia.

BAV completo en cardiopatias congénitas

Las indicaciones de implante de marcapasos en
pacientes con cardiopatias congénitas se rigen de
acuerdo a las recomendaciones para dichos dispo-
sitivos, puesto que en general son similares a otros
grupos de pacientes.

Los procedimientos de implante de dispositivos de
estimulaciéon suponen en muchos casos un desafio
técnico debido a las condiciones anatomicas de es-
tos pacientes. Por ello se recomienda una planifica-
cion y evaluacion exhaustiva de las caracteristicas
estructurales y fisiopatologicas.
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Causas de bloqueo auriculoventricular adquirido

no postquirurgico
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INTRODUCCION:

El bloqueo auriculoventricular (BAV) adquirido se
define como cualquier alteracion permanente o
transitoria a nivel auricular, nodo auriculoventricular
(AV), ramas del haz de His y fibras de Purkinje que
se traduce en un trastorno de la conduccién auricu-
loventricular de mayor o menor grado, no presente
al nacimiento.

Existen diferentes causas que pueden mativar que
a lo largo de la vida pueda producirse este bloqueo:

1. Traumatismo/Isquemia: Quirtrgico, Catete-
rismo, Estudio Electrofisioldgico, Irradiacion o
Coronariopatia.

2. Inflamacion/Infiltracion: Ya sea de causa infec-
ciosa o inmune.

3. Degenerativa/ genética: Enfermedad de Lev-Le-
negre, enfermedades neuromusculares o enfer-
medades neurocutaneas.

4. Otras causas: tumores, cardiopatias congénitas
(las que se asocian con mas frecuencia a blo-
qgueo son: LTGA, DSVD y DSAV), heterotaxia o
consumo de drogas.

CAUSAS:

1. Por traumatismo

En ocasiones por hemorragia o inflamacion del
tejido de conduccion. Una de las causas mas fre-
cuentes es la cirugia de una cardiopatia, en el mo-
mento de la reparacion, por traumatismo directo o
por inflamacién de los tejidos cercanos que altera la
trasmision del impulso eléctrico y crea algun grado
de bloqueo. En ocasiones es transitorio, hasta que
disminuye la inflamacién y se restablece la adecua-
da trasmision del impulso. Si esto no sucede, nor-
malmente después de 15 dias, se decide la estimu-
lacion de forma definitiva mediante un marcapasos.

Otra de las causas puede ser el cateterismo, por
lesion producida por los catéteres o mas frecuente-
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mente por implante de un dispositivo, para el cierre
de un defecto (comunicacion interventricular lo mas
frecuente hasta 5-8 % o comunicacion interauricu-
lar, mas raro en un 0,002 %])" 2.

Otra causa son los estudios electrofisiolégicos con
realizacion de ablacion, la mayoria de las veces con
radiofrecuencia, en los que existe un riesgo de le-
sion del nodo AV (incidencia menor del 1 %). Existen
procedimientos de riesgo, en los que hay mas posi-
bilidades de lesion, como son vias accesorias septa-
les que se encuentran muy proximas al nodo ya que
al ablacionar la via existe riesgo de lesionar parcial
o totalmente el nodo auriculoventricular las dobles
vias nodales o intranodales por la misma razon y en
general en todos los estudios electrofisiolégicos que
se realizan en nifios pequefios o lactantes y en aque-
llos que tienen menor superficie corporal pues los
catéeteres al ser proporcionalmente de mas tamafo
incrementan el riesgo de lesion del tejido normal de
conduccion®.

Otras causas menos frecuentes son la irradiacion
mediastinica en el tratamiento con radioterapia
como en diversos tumores como por ejemplo los
linfomas Hodgkin“ y las enfermedades adquiridas de
las arterias coronarias que pueden conducir evoluti-
vamente a isquemia, como ocurre en la enfermedad
de Kawasaki donde puede producirse un infarto de
la pared inferior y dafiarse de forma transitoria o
permanente el tejido de conduccion, lo que produce
grados variables de BAV.

2. Inflamacioén del miocardio e infiltracién

Una de las causas es la miocarditis, siendo uno
de sus agentes mas frecuentes, el enterovirus. Mu-
chas veces puede cursar de forma asintomatica
pero en ocasiones puede cursar con diferentes gra-
dos de insuficiencia cardiaca y evolucionar a miocar-
diopatia dilatada, arritmias y BAV de grado variable
en la evolucién® (Figura 1).

Otra causa es la infeccién sistémica por difteria,
gue consiste en la infeccién de las membranas mu-
cosas 0 la piel causada por Corynebacterium di-
phtheriae, de las cuales algunas cepas producen
la toxina de la difteria. Esta proteina puede causar
miocarditis, polineuritis, y otros efectos sistémicos.
La miocarditis se produce en el 10-25 % de los pa-
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Figura 1, Registro de un holter donde se observa bloqueo de segundo
grado 2:1.(Hospital Ramén y Cajal)

cientes y se puede desarrollar durante la fase agu-
da o después de varias semanas. Puede ocasionar
diferentes grados de blogueo cardiaco, incluyendo
blogueo auriculoventricular completo y también
arritmias, como la fibrilacion auricular, extrasisto-
les ventriculares, taquicardia ventricular y fibrilacion
ventricular.

La enfermedad de Lyme es causada por la Borre-
lia burgdorferi y transmitida por garrapatas. Se ini-
cia con una lesion de la piel en expansion conocida
como eritema migratorio. Después de varios dias
0 semanas, la espiroqueta se propaga via hemato-
gena, y aproximadamente el 8% de los pacientes
desarrollan afectacion cardiaca. La alteracion mas
comin consiste en grados variables de BAV (es de-
cir, de primer grado, segundo grado y tercer grado).
Otras formas mas difusas de afectacion cardiaca in-
cluyen disfuncién ventricular izquierda, cardiomega-
lia, o pancarditis. La afectacion cardiaca suele durar
unas pocas semanas, aunque puede recurrir.

La Enfermedad de Chagas es otra enfermedad in-
fecciosa, pudiendo aparecer los sintomas afios o
incluso décadas después de la infeccion. Se trata de
una zoonosis endémica en ciertas regiones de Ameé-
rica Central y del Sur. Es causada por el protozoario
Trypanosoma cruzi y es transmitido por insectos
hematéfagos triatomae (es decir, reduviids). Estos
insectos se infectan después de chupar la sangre
gue contiene parasitos de huéspedes vertebrados
(por ejemplo, aves, mamiferos) y los parasitos se
reproducen en su intestino. El segundo huésped se
infecta debido a abrasiones de la piel que han sido
contaminadas con heces infectadas del insecto.

La enfermedad de Chagas cronica se convierte
en aparente afos o incluso décadas después de la
infeccién. El bloqueo de rama derecha es el hallaz-
go mas comun en el electrocardiograma pero otros
trastornos de la conduccion incluyendo bloqueo AV
completo, se observan con frecuencia. Otros tras-

tornos del ritmo son las contracciones ventriculares
prematuras y las taquiarritmias. En ocasiones, cau-
sa cardiomiopatia con insuficiencia cardiaca dere-
cha o biventricular.

Esta descrito que puede ocasionar enfermedad in-
flamatoria y coronaria hasta 100 dias después del
trasplante cardiaco, siendo el bloqueo auriculoven-
tricular la primera manifestacion de la reactivacion
del Chagasé®.

Otra causa inflamatoria es la fiebre reumatica. La
fiebre reumatica es una enfermedad que se pro-
duce tras infeccién faringea con estreptococos del
grupo A y cursa con afectacion multisistémica. En
la carditis reumatica aguda, todas las estructuras
del corazon pueden verse comprometidas. Aunque
la mayoria de los pacientes con carditis son asinto-
maticos, en ocasiones se produce dafio valvular mi-
tral y/0 aortico, que puede producir regurgitacion
e insuficiencia cardiaca congestiva. En cuanto a la
alteracion del ritmo puede observarse, en pacien-
tes con carditis, taquicardia desproporcionada en
relacién con el grado de fiebre y diversos grados de
bloqueo cardiaco (Figura 2). Siendo el mas comun,
el blogqueo AV de primer grado”8.

Otras entidades como el Sindrome de Reiter,
una artropatia seronegativa, que cursa con artri-
tis proximal y periférica, puede producir pancarditis
con participacién del nodo auriculoventricular (blo-
gueo en un 25 %) e insuficiencia valvular.

También la sarcoidosis que es una enfermedad
inflamatoria sistémica caracterizada por la forma-
cion de granulomas que afectan con mas frecuencia
a los pulmones, ganglios linfaticos, la piel, los ojos
y el higado, puede afectar al corazén causando di-
ferentes trastornos de la conduccién, bloqueos de
rama y bloqueo auriculoventricular completo,que es
reversible hasta en un 31 %. También se ha descri-
to muerte subita ®1°.

En algunas ocasiones la inflamacién se produce
por deposito de proteinas inmunoglobulinas, como
ocurre en la amiloidosis, donde se producen depo-
sitos en lengua, intestino, en los masculos esquelée-
ticos y lisos, nervios, piel, ligamentos, higado, bazo
y riflones y en el corazén donde produce hipertrofia
y puede ocasionar bloqueo auriculoventricular por
lesién del tejido de conduccion ™.

3. Enfermedades degenerativas

Casi exclusivas de pacientes adultos son dos en-
fermedades degenerativas del sistema especializa-
do de conduccion: la enfermedad de Lev y la enfer-
medad de Lenegre. En la enfermedad de Lev, se
produce la calcificacién y la esclerosis del esqueleto
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Figura 2, Paciente con fiebre reumatica y bloqueo AV de segundo grado. (Hospital Ramén y Cajal)

cardiaco, con afectacion de las valvulas mitral y aér-
tica, del cuerpo fibroso central, y del septo interven-
tricular. La enfermedad de Lenegre es una enferme-
dad primaria esclero-degenerativa del sistema de
conduccién sin la participacion del esqueleto fibroso
del miocardio o del corazén, que puede acompafar-
se de alteraciones de los canales de sodio (QT lar-
go) Se ha asociado a la lesion distal del cromosoma
3p21 y del cromosoma 1991323,

Entre las enfermedades neuromusculares desta-
ca la distrofia mioténica (formas 1 y 2) que son
enfermedades neuromusculares que se heredan
de forma autosémica dominante, con anticipacion
genética, en las que la afeccién cardiaca consiste
en trastornos de la formacién del impulso vy, sobre
todo, de la conduccion AV. Por lo general son pro-

gresivas y son causadas por una repeticion CTG que
se expandi6 en la region no traducida en 3-prime del
gen DMPK y por una repeticion CCTG ampliado en
el intron 1 del gen ZNF9, respectivamente. Estas
enfermedades empiezan como asintomaticos, pos-
teriormente producen prolongacion del intervalo PR
y pueden conducir al BAV completo (Figura 3).

En estas entidades también se han descrito sin-
cope y muerte subita, por lo que los pacientes sin-
tomaticos requieren el implante de un marcapasos
permanente. El diagnéstico es fundamentalmente
clinico 145,

La enfermedad de Kearns-Sayre (también conoci-
da como enfermedad oculocraneosomatic) es una
enfermedad neuromuscular causada por una dele-

Figura 3, Paciente con bloqueo AV con distrofia mioténica. (] Am Coll Cardiol, 2002; 40:1645-1652) *°.
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cion del ADN mitocondrial. Su triada caracteristica
incluye oftalmoplejia externa progresiva, degenera-
cion pigmentaria de la retina y trastorno progresi-
vo de la conduccion cardiaca, incluyendo el bloqueo
cardiaco completo. Otras alteraciones que pueden
producirse son ataxia, pérdida de la audicion, de-
mencia, baja estatura, retraso en las caracteristi-
cas sexuales secundarias, hipoparatiroidismo, hipo-
tiroidismo, y neuropatia periférica. El diagnostico se
realiza clinicamente y por la demostracion de fibras
rojas rasgadas en la biopsia de musculo esqueléti-
co. Cualquier progresion en la afectacion de la con-
duccién (por ejemplo, de primer a segundo grado
en el bloqueo auriculoventricular) es una clara indi-
cacion para el implante de marcapasos definitivo,
dado el caracter imprevisible de progresion de la
enfermedad.

Dentro de las enfermedades neurocutaneas des-
taca la esclerosis tuberosa. Se trata de un trastor-
no neurocutaneo en el cual lesiones cutaneas de
varios tipos se asocian con tumares y malformacio-
nes del sistema nervioso central. El retraso mental
puede ser grave, desarrollando los pacientes con-
vulsiones intratables. En el corazdon se describen
rabdomiomas cardiacos que pueden afectar al nodo
AV produciendo blogueo AV completo y diferentes
trastornos del ritmo cardiaco, como la taquicardia
ventricular cuando los tumores estan localizados en
los ventriculos. Algunos de estos rabdomiomas des-
aparecen al llegar la adolescencia '8

4. Otras causas

Los tumores intracardiacos constituyen una cau-
sa adquirida, muy rara, de bloqueo AV completo,
gue habitualmente se produce por invasion del sis-
tema de conduccion. El mesotelioma cardiaco ter-
mino que se refiere a la sustitucion del epitelio hete-
rotépico del nodo AV. Es una entidad poco frecuente
y, por tanto, una causa rara de blogueo AV comple-
to. Los casos de bloqueo AV completo congénito y
bloqueo AV completo en los adultos secundarios a
mesoteliomas cardiacos estan descritos en la lite-
ratura. El diagnéstico definitivo se hace solamente
en la necropsia que revelara infiltracion extensa del
nodo AV y de la porcion proximal del haz de His por
el tejido mesotelioma.

El melanoma metastasico también se ha descri-
to como causa de bloqueo AV completo y muerte
subita.

El linfoma cardiaco primario también puede cau-
sar bloqueo AV completo. En algunos casos existe
la restauracion del ritmo sinusal después de la re-
mision del tumor™”.

Algunos defectos congénitos también pueden es-
tar inherentemente asociados con la vulnerabilidad
para el desarrollo de bloqueo AV espontanea debido
a la alteracion anatomica en la disposicion del nodo
AV proximo tejido de conduccion His —Purkinje. Es-
tos defectos incluyen L-transposicion de grandes ar-
terias, algunas formas de doble salida del ventriculo
derecho o defectos del canal AV en el entorno del
sindrome de heterotaxia, y otras lesiones cardiacas
congénitas como la enfermedad de Ebstein y el dre-
naje venoso anomalo.

También el bloqueo AV puede asociarse a determi-
nadas drogas vy alteraciones hormonales e ionicas.
Algunos de estos bloqueos pueden ser reversibles
como el hipotiroidismo, la hiperpotasemia, la hiper-
calcemia o la hipomagnesemia, al corregirse su
causa.

Algo similar ocurre con determinados antiarritmi-
cos como digital, amiodarona, diltiaem, verapamilo
o betablogueantes y otros farmacos como la clonidi-
na y los antidepresivos triciclicos.
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Bloqueo auriculoventricular postquirdrgico
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INTRODUCCION

Definicion y Tipos de Bloqueo Auriculoventricular

El blogueo auriculoventricular (BAV) es un retraso
o detencion del paso de los estimulos desde la mus-
culatura auricular a la ventricular, por alteracion del
sistema especifico de conduccién que une ambas
estructuras, compuesto por nodo auriculoventricu-
lar (AV), haz de His, su rama derecha e izquierda y
el sistema His-Purkinje. Dicho trastorno de la con-
duccion puede ser debido a disminucion de la velo-
cidad de propagacion o por la interrupcion total de
la misma.

Hablamos de postquirtrgico cuando dicha alte-
racion del sistema de conduccion, aparece tras la
cirugia cardiaca, en el periodo intraoperatorio tras
la salida de la circulacion extracorpoérea (CEC) o
en postoperatorio inmediato generalmente y con
menos frecuencia, de forma tardia (meses o afos
después de la cirugia), como consecuencia de la
reparacion intracardiaca de algunas cardiopatias
congeénitas.

Dicho blogueo puede ser transitorio (aquel que re-
cupera el ritmo sinusal en los primeros 7-10 dias,
97 % de los casos o permanente (sin recuperacion
espontanea y que obliga en algunos pacientes al im-
plante de marcapasos definitivo).

La clasificacién del bloqueo postquirdrgico se reali-
za segun el grado del bloqueo y segun la localizacion
del mismo.

Segun el grado de bloqueo:

Primer grado

El estimulo se retrasa mas de 221 ms en alcan-
zar y despolarizar a los ventriculos. Pese al retraso
mas 0 menos importante, todos los estimulos lle-
gan a los ventriculos. La localizacion puede ser el
nodo AV (83 %), el haz de His (17 %) o ramas del
haz de His (poco frecuente). Como la mayoria son
suprahisianos, el GRS es estrecho.
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En ECG se objetiva un intervalo PR > 0,21” (el
valor del PR debe corregirse con la frecuencia car-
diaca (FC). En taquicardia sinusal > 100 Ipm, el PR
maximo es 0,18".

No precisa tratamiento. Estan contraindicados los
farmacos que retrasan la conduccion AV (digital, ve-
rapamil, betabloqueantes). Tiene buen prondstico,
pero se debe realizar vigilancia estrecha si es intra
o infrahisiano (Figura 1)

Segundo grado

Es una interrupcion intermitente de la conduccion
del estimulo, unos latidos sinusales son conducidos
y otros no. La localizacion del bloqueo puede estar
en la union AV, en el Haz de His o en las ramas del
Haz de His. Existen dos tipos:

a) Mobitz | o Wenckebach:

Es una prolongacion del intervalo PR hasta que
una onda P no se conduce vy el siguiente latido
se conduce con normalidad. La mayoria se pro-
ducen a nivel del nodo AV (75 %) y sélo 25 %
son intra o infrahisianos.

b) Mobitz Il

Algunos estimulos no se conducen de forma es-
pontanea; la onda P que no se conduce no es
precedida de PR largo. Suelen evolucionar a blo-
gueo completo. El intervalo PR suele ser regular,
bien normal o algo prolongado. Figura 2

El bloqueo AV de segundo grado puede puede pro-
ducir clinica de mareos, lipotimias, sincopes, bajo
gasto o crisis de Stoke-Adams.

Tercer grado:

Ningan estimulo auricular llega a los ventriculos,
existiendo por tanto, una asincronia AV. Los ventri-
culos son controlados por estimulos derivados de

Figura 1.- ECG: Bloqueo Primer grado
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FIGURA 2.- ECG: Bloqueo Segundo grado.

marcapasos subsidiarios, a nivel del nodo AV, del
haz de His o del propio endocardio. Dichos mar-
capasos subsidiarios tienen menos frecuencia que
el nodo sinusal, por tanto en el ECG se objetivaran
mas ondas P que complejos QRS. Ademas de la
etiologia postquirdrgica existen diferentes causas,
como son la hipoxia, miocarditis, isquemia postin-
farto, intoxicacion digitalica y postquirdrgico. Se lo-
calizan preferentemente a nivel del tronco del haz
de His (35 %) o de las ramas del Haz de His (65 %)
y con menos frecuencia en el nodo AV.

En los bloqueos intranodales, el GRS es de dura-
cién normal, la FC entre 40-60 Ipm, los intervalos
PP y RR son normales. Suelen tener buen pronés-
tico y no suelen producir deterioro hemodinamico
importante, si no hay lesiones residuales asociadas.

En los bloqueos infranodales, la duracién del QRS
es > 0,11 s con imagen de blogueo de rama; la FC
es <40 Ipm; el intervalo PP y RR son normales.
Tienen mal pronadstico, conducen a clinica de bajo
gasto cardiaco con gran deterioro hemodinamico.
Figura 3

Utilizando el registro intracavitario del electro-
grama del haz de His, (en correlacién con ECG de
superficie y la localizacion anatomica) se puede lo-
calizar con precision el lugar de la produccion del
bloqueo AV. Segun dicha localizacién del bloqueo, se
pueden clasificar a su vez en:

¢ Bloqueo proximal o suprahisiano: se produce por

encima del Haz de His y representa un retraso
exclusivo del nodo AV.

* Blogueo intrahisiano: la alteracion se encuentra
en el mismo haz de His, cuyo electrograma se
muestra mas ancho de lo normal (duracion >
0,25 “ o duplicado HH’).

¢ Bloqueo infrahisiano: aparece distal a la zona de
registro del potencial hisiano (H).

¢ En los tres tipos de bloqueo segun la localizacion,
a su vez el bloqueo puede ser de primer, segundo
o tercer grado. Los bloqueos intra e infrahisianos
de segundo grado, tienen claro riesgo de progre-
sar a bloqueo completo.

Existe correlacion entre los datos aportados por
el ECG de superficie y los registros intracavitarios.
Lo mas frecuente es que el bloqueo 2° grado tipo |
con QRS estrecho tenga localizacion suprahisiana o
intrahisiana. Cuando el QRS es ancho, no se puede
especificar tan claramente su localizacion y debe-
mos fijarnos en la FC, si ésta es < 40 Ipm, la locali-
zacion no suele ser nodal.

ANATDMiA‘GUIRI:IRGICA DEL SISTEMA DE
CONDUCCION

Los dafios del sistema de conduccion se pueden
producir durante la cirugia cardiaca, bien por repa-
racion de las valvulas (aértica, mitral o trictspide) o
bien por reparacion de defectos del septo interven-
tricular principalmente, considerandose uno de los
factores de riesgo anatémico la presencia de una
comunicacién interventricular (CIV) perimembrano-
sa amplia?.

La parte relevante del sistema de conduccion esta
formado por el nodo auriculoventricular (nodo AV)
y el haz de His. El nodo AV esta localizado en el
triangulo de Koch, en el suelo de la auricula dere-
cha (limitado por el orificio del seno coronario por
detras, la valva septal de la valvula tricUspide por
delante y arriba por el repliegue endocardico de la

FIGURA 3.- ECG: Bloqueo de tercer grado o completo.




banda fibrosa del tendon de Todaro) y se continua
con el haz de His, que penetra en el trigono fibroso
del corazén para emerger en la parte superior del
septo membraboso. En ausencia de comunicacion
interventricular perimembranosa, la rama izda del
haz de His, esta en relacion con la valvula aortica
(entre las clUspides no coronariana y coronariana
derecha) El haz de His sale del nodo AV en la parte
distal del triangulo de Koch y entra en el septo en
la parte izquierda de la cresta septal, adyacente al
borde posteroinferior del defecto interventricular de
tipo perimembranoso. Por tanto, en la reparacion
de dicho defecto, se debe tener cuidado con las su-
turas en dicho borde posteroinferior, separandose
varios mm del borde del mismo. Las divisiones del
Haz de His descienden por el septo interventricu-
lar, por lo que son susceptibles de ser dafadas en
procedimientos quirdrgicos sobre dicho septo inter-
ventricular. Posteriormente se contindan en el inte-
rior del miocardio con la llamada red de Purkinje 345
(Figura 4)

INCIDENCIA DE BAV POSTQUIRURGICO

Al hablar de bloqueo postquirirgico, debe sepa-
rarse el bloqueo transitorio del permanente. La in-
cidencia de bloqueo permanente tras cirugia car-
diaca, considerado de forma global, es del 1-3 %,
variando segun las series y el tipo de cirugia con-
siderado. La conduccion suele mejorar en las dos
primeras semanas, si el nodo AV no esta compro-
metido de forma directa en la cirugia.

El blogueo de aparicion tardia es considerado
aparte, siendo un factor predisponente la presen-
cia de blogueo completo de rama derecha y hemi-
bloqueo anterior izquierdo, asi como la existencia
de bloqueo transitorio en el periodo postoperatorio
inmediato. La incidencia de bloqueo tardio no esta
bien documentada en las series quirdrgicas y pro-
bablemente esta infraestimada, pues el tiempo de
aparicion puede ser muy variable, incluso hasta mas
de 6 afos postcirugia®”’e.

ETIOLOGIA DEL BAV POSTQUIRURGICO

La aparicion de BAV postquirdrgico se puede de-
ber a varias causas:

1. Riesgo en relacion a la propia reparacion
quirdrgica:

En cirugias con riesgo alto, bien por proximidad del
sistema de conduccion (nodo AV, del haz de His) o de
la arteria del nodo AV. Dichas cirugias son aquellas
gue tienen en su reparacion CIV perimembranosas,
sobre todo amplias, CIV aisladas, canal AV comple-
to, anomalias conotruncales, Tetralogia de Fallot,

BAV postquirtrgico

Figura 4. Tridngulo de Koch. Visién endocdrdica de las paredes pos-
terior y septal de AD, mostrando fosa oval y limites del tridngulo de
Koch ( lineas discontinuas).

VST: Valva septal de la tricispide, VCI:Vena cava inferior, OSC:
Ostium del seno coronario, FO: fosa ova, ACD: Arteria coronaria
derecha

Ventriculo derecho de doble salida, Transposicion
de grandes arterias con CIV.

Analizaremos algunas de las cirugias de ma-
yor riesgo de BAV postquirdrgico, de forma mas
detallada.

e BAV . ClV y Tetralogia de Fallot

La comunicacion interventricular es la cardiopatia
congénita mas frecuente, su cierre se realiza desde
1954, aunque se han producido cambios significa-
tivos en las técnicas de cierre, lo cual ha disminui-
do la incidencia de BAV postquirdrgico que es una
de las complicaciones posibles que es claramente
relacionada con la técnica, por la disposicion del
haz de His y de sus ramas respecto al defecto del
septo interventricular, sobre todo perimembranoso
y a la colocacion del parche, con sutura continua o
interrumpida.

En la revision realizada por el Great Ormond Street
Hospital, que recoge su experiencia en 26 afos
(desde 1976-2001) de 2.076 pacientes interveni-
dos de CIV aislada (N = 996) y CIV formando parte
de la Tetralogia de Fallot (N =847), se identifican
factores relacionados con mayor incidencia de BAYV,
como son el acabalgamiento de la valvula trictuspide,



Cuadernos de Estimulacién Cardiaca

CIv
perimembranosa

Haz de His

Flap
membraboso

Nodo AV

Figura 5. Disposicién del sistema de conduccién en comunicacion
interventricular perimembranosa.

la localizacién del haz de His, menos profunda en la
CIV aislada, respecto a la Tetralogia de Fallot y la
distancia y disposicion del parche de la CIV respecto
al sistema de conduccion. La incidencia de BAV es
menor del 1 % en dicha serie y el 97 % de los pa-
cientes recuperod el ritmo normal en los primeros 9
dias postquirtrgicos®'®1" (Figuras 5y B).

Es muy frecuente la aparicion de bloqueo de rama
derecha en la reparacion de la CIV (entre 25-81 %)
y de la Tetralogia de Fallot (entre 60-100 %), pro-
duciendose la despolarizacion del septo interventri-
cular y del ventriculo izquierdo rapidamente y la del
ventriculo derecho, mas lenta y tardia. El bloqueo de
rama derecha aislado tiene buen pronéstico; si se
asocia a hemibloqueo anterior izquierdo en un 11 %
de pacientes intervenidos, es sugerente de bloqueo
bifascicular y si ademas presenta PR prolongado
(bloqueo de primer grado en 3 % de pacientes) esto
sugiere dafo trifascicular, lo que se ha considera-
do un factor de riesgo de desarrollo de bloqueo AV
completo tardio, requiriendo estudio electrofisiol6-
gico, pues el diagnostico no se realiza en ECG de
superficie y requiere electrograma intracavitario 2
(Figura 7).

e Cirugia de Estenaosis subadrtica y Cirugia de Ross:

El tratamiento quirtrgico de la obstruccion com-
pleja del tracto de salida izquierdo requiere una
remodelacion de dicho tracto de salida con resec-
cion agresiva en la region subaortica mediante el
procedimiento de Konno y Konno madificado, con
baja mortalidad, pero riesgo de dafo valvular aér-
tico, comunicacion interventricular residual y BAV
postquirdrgico.

En la cirugia de Ross, se realiza un reemplaza-
miento de la raiz adrtica, con traslocacion de las
arterias coronarias y colocacion de la valvula pul-

Figura 6. Cierre quirtirgico de comunicacién interventricular peri-
membranosa con parche.

Figura 7.- ECG: Bloqueo de rama derecha del haz de His.

monar nativa en posicién adrtica y un homoinjerto
o conducto valvulado en posicién pulmonar. Estos
pacientes tienen riesgo de arritmias ventriculares
(por la hipertrofia ventricular izquierda que conlleva
riesgo de isquemia subendocéardica, por las cicatri-
ces de la reseccion subaodrtica y de la ampliacion
del anillo abrtico y por la traslocacion de las corona-
rias) También puede presentar disfuncion del nodo
sinusal en el 15 % de los casos, BAV con necesi-
dad de marcapasos en el 4 % (hasta 21 % BAV de
primer y segundo grado transitorio, que requiere
seguimiento, sobre todo en aquellos pacientes con
bloqueo de rama concomitante, que puede ser has-
ta el 30 %) "4 (Figuras 8 y 9).

e Tunelizaciones intraauriculares, drenajes anoma-
los pulmonares parciales.

Por lesion directa del nodo AV, que esta localizado
en el suelo de la AD.

e -Plastias o colocacion de proétesis valvulares:

A nivel mitral, aértico o tricispide, sobre todo
en lactantes o nifios pequefios. El anillo mitral esta



Figura 8. Detalle de la técnica quirdrgica de Ross.

BAV postquirtrgico

FIGURA 10.- Implantacién de prétesis valvulares. Disposicion

anatémica.

anatomicamente cerca del sistema de conduccion
auriculoventricular, sobre todo la comisura postero-
medial de la valva anterior mitral. Tambien la arteria
del nodo estéd préxima, bien al anillo fibroso de la
mitral, por el margen lateral izquierdo o entre la
mitral y la tricUspide. Debido a estos factores se
puede producir alteracion de la conduccion tanto
en la plastia como en la implantacion de protesis.
Existe mayor riesgo en lactantes pequefios, en los
cuales la protesis queda colocada supraanular por
el tamario del anillo” (Figura 10).

2. Riesgo inherente debido a la propia cardiopatia

En otras ocasiones la aparicion de bloqueo en el
periodo postquirtrgico se debe a un riesgo de blo-
gueo espontaneo inherente a la propia cardiopatia,
independiente de la cirugia, pero que se manifiesta
en ese periodo, como en el caso de las Transposi-
ciones congénitamente corregidas (TGAcc)°.

3. Reintervencion quirurgica

Pacientes sometidos a reintervenciones quirdrgi-
cas, con blogueos de rama y/o fasciculares pre-
vios. La asociacion de bloqueo de rama derecha y
hemibloqueo anterior tiene alto riesgo de evolucion
a bloqueo completo).

4. Tratamiento antiarritmico

En pacientes de riesgo, con mas de un factor
asociado.

HISTORIA NATURAL DEL BAV
POSTQUIRURGICO

El dafio del sistema de conduccién continda sien-
do una causa de morbilidad en el postoperatorio in-
mediato de cirugia cardiaca, aunque claramente ha
disminuido su incidencia desde los estudios iniciales
de Lilehei et al'® en 1961. Se ha visto en la mayo-
ria de articulos que la recuperacion espontanea a
ritmo sinusal, se produce en un 97 % de casos en
los primeros 7-14 dias, pudiendo quedar, en oca-
siones, un blogqueo de rama o un bloqueo completo
de primer grado. La recuperacion tardia es menos
frecuente, un 9,6 % tardan mas de 14 dias, lo que
implica que algunos precisen colocacion de marca-
pasos, como se vera luego en las indicaciones.

Estadn descritas también recurrencias, es decir,
aparicion de bloqueo tiempo después de la cirugia,
en pacientes que presentaron cierto grado de blo-
gueo en el postoperatorio inmediato, bien de forma
precoz (primeros 30 dias postquirdrgicos) o bien de

Figura 9.- Esquema del procedimiento de Ros. Abreviaturas: P= Arteria Pulmonar. A= Aorta. H= Injerto.
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forma tardia (mas de 30 dias postcirugia, incluso
meses 0 afios después).

Se ha intentado, desde el inicio, establecer facto-
res pronosticos, asi como parametros de recupera-
cion, sobre todo en el BAV postoperatorio precoz:
el nivel del bloqueo de conduccion, la localizacion
supra o infrahisiana, la morfologia del QRS. Se ha
visto relacion entre la aparicion de BAV precoz en
pacientes intervenidos de Tetralogia de Fallot y el
riesgo de muerte subita afios después '’

MANEJO DEL BAV POSTQUIRURGICO

El significado clinico y pronéstico del BAV postqui-
rargico dependera de una serie de factores, como
son:

e | a localizacién del trastorno de la conduccion

e FEl riesgo de progreso a bloqueo completo, en
el caso de bloqueo de primer o segundo grado,
con factores asociados, como bloqueo de rama
o necesidad de reintervencion quirdrgica.

e El automatismo del marcapasos subsidiario o
de escape: la frecuencia cardiaca sera de 40-
60 Ipm con ritmo estable y QRS estrecho, si el
trastorno es en la zona del His o tendra frecuen-
cia cardiaca < 40 Ipm, con ritmo inestable, QRS
ancho y sintomas de bajo gasto cardiaco, si la
lesion es infrahisiana.

e |a patologia subyacente asociada: la repercu-
sion clinica serd mayor si el paciente presenta
lesiones residuales significativas asociadas, si-
tuacion de fallo cardiaco, en fisiologia de ventri-
culo Unico con circulacion sistemica y pulmonar
en paralelo.

Antes de la implantacién de un marcapasos defi-
nitivo, cuyas indicaciones se veran en el apartado
posterior, se deben considerar opciones puntuales
o temporales, que se detallan a continuacion:

A. Uso de farmacos cronotropos

Sélo deben utilizarse en situaciones agudas y de
forma puntual, mientras se establece otra forma de
estimulacion cardiaca estable, por ejemplo en los
blogueos tardios, meses o afios después de la ciru-
gia, mientras se inicia la estimulacion endovenosa o
en postoperatorio inmediato si existe problemas con
los cables temporales o rotura de los mismos, en
espera de colocacion de nuevos cables temporales
o definitivos. Los farmacos usados son Atropina en
bolos aislados o Isoproterenol en perfusiéon continua
a dosis 0,03-0,05 mcg/kg/min , sabiendo que éste
ultimo farmaco aumenta el consumo de oxigeno, que
puede agravar la situacion de bajo gasto cardiaco.

B. Corticoides:

Actualmente no se utilizan de forma rutinaria en el
postoperatorio de cirugia cardiaca en nifos, en si-
tuaciones de BAV, excepto en situaciones individua-
lizadas. Se utiliza en etiologia isquémica, postcate-
terismo cardiaco, postablacion, donde se considera
la inflamacién la causa del blogueo. No existe una
pauta establecida, utilizandose Metilprednisolona a
dosis de 2 mg/kg/dia y después 1 mg/kg/dia du-
rante 2-5 dias (maximo 10 dias) 8.9,

C. Estimulacién temporal tras cirugia:

Su objetivo es optimizar el gasto cardiaco, recu-
perando la sincronia AV, de la forma mas fisiologica
posible, manteniendo una frecuencia cardiaca ade-
cuada a la edad y situacion clinica del paciente, so-
bre todo en neonatos y lactantes pequefios, donde
el gasto cardiaco es claramente dependiente de la
frecuencia.

En el postoperatorio de cirugia cardiaca puede
existir disfuncion uni o biventricular, sistélica y/o
diastolica, siendo fundamental la contribucion au-
ricular para garantizar el adecuado llenado tele-
diastolico ventricular y una correcta contraccion
ventricular, para evitar asinergias segmentarias (en
los nifos, es habitual el movimiento paradgjico del
septo interventricular tras cirugias con parches am-
plios de CIV, lo cual se exacerba en situaciones de
BAV con estimulacion de marcapasos epicardico).
Por tanto, se debe optimizar la estimulacion en el
postoperatorio inmediato con estudio simultaneo de
la funcién ecocardiogréfica, para ajustar el intervalo
AV mas fisioldgico y que menos interfiera la interde-
pendencia ventricular.

La estimulacion epicardica en el postoperatorio,
se realiza a través de electrodos transtoracicos au-
riculares y ventriculares colocados en la cara ante-
rior del ventriculo derecho (VD), en zonas sin grasa
epicardica, de facil acceso. Esta técnica tiene baja
incidencia de complicaciones (no sangrados, ni co-
lecciones tras la retirada de los mismos, poca fre-
cuencia de infecciones como foco primario).

La estimulacion cardiaca desde el VD, puede pro-
ducir asincronia interventricular e intraventricular
izquierda, afectando por tanto a la funcién del VI.
Se estd demostrando, en trabajos en adultos que
la estimulacion ideal seria la resincronizacion o es-
timulacion biventricular, que aun no se realiza de
forma habitual en los nifios, por ser complicada la
colocacion optima de los electrodos en el VI.

La estimulacion transvenosa o endovenosa tem-
poral, solo se realiza en nifios en situaciones de
urgencia, en BAV tardios sin posibilidad de estimu-
lacion epicardica inmediata o en situaciones de mal-
funcionamiento o rotura de electrodos epicardicos



en postoperatorio inmediato. La estimulacion endo-
venosa definitiva se puede realizar en nifios > 15 kg
a traves de la via subclavia.

La estimulacion transcutanea, con cables-electro-
dos multifuncién, que permite monitorizar, estimular
y desfibrilar, se realiza en nifios en situaciones de
urgencia, de bradicardias sintomaticas por BAV pos-
tquirdrgicos tardios, meses o afios despues de la
cirugia, sin respuesta a farmacos cronotropos, du-
rante el traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos
y como paso previo en la misma, a la colocacion de
un electrodo endovenoso temporal o definitivo 292122,

D. Existen grupos de riesgo de desarrollar BAV
completo bien definidos.

Dependera del tipo de cirugia, del ritmo preope-
ratorio, del trastorno de conduccion postopera-
torio concreto, de la morfologia del QRS de es-
cape, del momento de aparicion y de la evolucion
postoperatoria.

El tratamiento del BAV permanente postquirlrgico
es la implantacion de marcapasos. Dicha decision
debe ser individualizada, dependiendo de los siguien-
tes factores:

¢ Indicaciones segln la Guias de Cardiologia mas
recientes, segln edad y situacion clinica. Se debe
esperar al menos 7/ dias para la colocacion del
marcapasos definitivo, dando tiempo a la recupe-
racion espontanea, segun la mayor parte de los
articulos.

e EIl momento de implantacion, que vendra deter-
minado por las circunstancias concretas del pa-
ciente (morbilidad asociada, riesgo de infeccion,
sepsis reciente con hemocultivos positivos, es-
tabilidad hemodindmica, presencia de lesiones
residuales significativas susceptibles de reparar
quirdrgicamente en un corto plazo de tiempo,
precisando nueva reintervencion quirtrgica ade-
mas de la colocacion de marcapasos..)23:24.25

INDICACIONES DE IMPLANTACION DE
MARCAPASOS DEFINITIVO

Segun American College of Cardiology (ACC) ,
American Heart Association (AHA) 2008 Guideli-
nes, se puede considerar indicacion de implantar
marcapasos definitivo en el BAV postquirdrgico en
las siguientes situaciones 2627:28:

Indicacion Clase I:

Esté indicada la colocacion de marcapasos definiti-
vo en presencia de BAV de segundo o tercer grado
postoperatorio, que no se espera su resolucion es-
pontanea o que persiste al menos / dias despues
de la cirugia cardiaca. Nivel de evidencia B.

BAV postquirtrgico

Indicacioén Clase llb:

Se debe considerar la colocacién de marcapasos
definitivo en las situaciones de BAV de tercer grado
transitorio, que revierte a ritmo sinusal con bloqueo
bifascicular residual. Nivel de evidencia C.

Indicacion Clase lll:

No esta indicada la colocacion de marcapasos
permanente en BAV postoperatorio transitorio, que
revierte a conduccion normal en un paciente asinto-
matico. Tampoco esta indicada en el bloqueo bifas-
cicular asintomatico, con o sin bloqueo de primer
grado despues de cirugia de cardiopatia congénita,
en ausencia de BAV completo transitorio previo. Ni-
vel de evidencia B.

CONCLUSIONES

Se puede considerar de forma global, que la inci-
dencia de BAV postquirdrgico en nifios es baja, entre
1-3 %, aumentando discretamente en las cirugias
de riesgo, aquellas con presencia de comunicacion
interventricular perimembranosa amplia, que se ha
considerado un factor de riesgo asociado.

Actualmente no se considera el tratamiento con
corticoides en el bloqueo postquirdrgico, salvo en
situaciones individualizadas.

La indicacion de implantacion de marcapasos
definitivo es la presencia de bloqueo AV completo
persistente al menos durante 7 dias desde la ciru-
gia, sin signos de recuperacion, debiendo hacerse
seguimiento en pacientes de alto riesgo de evolucio-
nar a bloqueo completo, como pueden ser aquellos
pacientes con bloqueo bifascicular residual que ha-
yan tenido blogueo completo transitorio o asocien
bloqueo AV de primer grado.
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INTRODUCCION

La estimulacién cardiaca temporal (ECT) en la
edad pediatrica no difiere en lo basico de forma sig-
nificativa de la del adulto, aunque si existen detalles
gue hay que tener siempre presentes cuando nues-
tro paciente es un nifio: que los nifos no son adul-
tos pequefios; que la anatomia de las cardiopatias
congénitas puede ser completamente distinta a la
anatomia normal.

La ECT se emplea en situaciones clinicas agudas
de bradiarritmia con repercusion hemodinamica
significativa en las que el soporte farmacologico es
incapaz de conseguir un adecuado gasto cardiaco.
Los neonatos y lactantes pequefios tienen una ca-
pacidad reducida para incrementar la contractilidad
durante los periodos de estrés hemodinamico por
lo que el apoyo cronotropico es especialmente im-
portante. De esta manera, una frecuencia cardiaca
por debajo de B0 Ipm puede ser bien tolerada en
un nifilo mayor pero no en un neonato o lactante
pequefo. Algo similar sucede en situaciones de dis-
funcién ventricular, lo que explica que frecuencias
cardiacas por debajo de 100 Ipm sean mal tolera-
das en el posoperatorio de la cirugia cardiaca de
estos pacientes”.

La arritmia mas frecuente en la edad pediatrica
es la bradicardia, generalmente en el contexto de
hipoxemia grave que precisa poner en marcha me-
didas de reanimacién cardiopulmonar. Sin embargo,
existen situaciones en que los nifios tambien pueden
desarrollar bradicardia severa y en las que la esti-
mulaciéon temporal ocupa un papel fundamental en
el manejo. Estas situaciones incluyen por orden de
frecuencia: blogueo auriculoventricular (BAV) pos-
quirtrgico, BAV congénito, disfuncion del sistema
de estimulacion en pacientes portadores de mar-
capasos (Figura 1), intoxicacién medicamentosa y
miocarditis.

El tipo de ECT debe seleccionarse en funcién al
mecanismo de la bradicardia, al estado hemodi-
namico, a la duracion prevista de la estimulacion
temporal y al nivel de alerta del paciente y/o la ne-
cesidad de sedacion. Actualmente todos los tipos
de estimulacion eléctrica (transtoracico, transeso-
fagico, transvenoso y epicardico) pueden ser utiliza-
dos en la edad pediatrica hasta que se restablezca
espontaneamente el ritmo apropiado o hasta que

pueda ser implantado un dispositivo de estimulacion
permanente. En general, la estimulacion temporal
transtoracica y la transesofagica pueden producir
dolor y requieren sedacion profunda, sobre todo en
la edad pediatrica; la transvenosa requiere un acce-
so venoso central y, ademas de la dificultad técni-
ca que puede suponer en nifios pequefios, conlleva
riesgo de infeccion del sistema y lesion vascular o
cardiaca; y la epicardica tiene el inconveniente de
gue precisa la exposicion quirtrgica del corazon. In-
dependientemente del método de estimulacion tem-
poral debe recordarse que la capacidad para que
una corriente eléctrica despolarice adecuadamente
el miocardio depende de un estado electrolitico y
acido-base razonablemente normal®.

ESTIMULACION TRANSTORACICA

Esta forma de estimulacién es fundamental para
los pacientes con cualquier tipo de bradicardia que
necesitan la puesta en marcha de un modo de esti-
mulacién ventricular temporal de forma inmediata.
La American Heart Association incluye el empleo de
marcapasos transtoracicos en su protocolo de tra-
tamiento de la bradicardia severa con pulso y mala

Figura 1. Disfuncién del sistema de estimulacion en pacientes porta-
dores de marcapasos: Detalle de la radiografia de térax-abdomen de
una lactante con transposicién de grandes arterias con comunicacién
interventricular y bloqueo AV postquirtrgico dependiente de marca-
pasos VVI que acude a Urgencias inconsciente y en situacién de bajo
gasto, precisando maniobras de reanimacién e inicio de estimulacién
transtordcica. Se identifica rotura completa del cable-electrodo.
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Figura 2. Parches-electrodos pedidtricos: Tamafio en funcién del peso: < 10-15 kg: parche-electrodo pedidtrico; > 10-15 kg: parche-electrodo
adulto. Posicién: La posicién anterolateral, con el electrodo positivo (¥) en dpex lateral (linea axilar media izquierda) y el otro en regién
paraesternal derecha (infraclavicular derecha) (Figura A), es la que se consigue de forma mids répida en situaciones de urgencia ya que no es
necesario cambiar de posicién al paciente. Los parches-electrodos deben estar separados al menos 2,5 cm. Sin embargo, en neonatos y lactantes
es preferible la posicién anteroposterior (Figura B). Si no se consigue una estimulacion eficaz a pesar de elevar progresivamente la salida, debe

intentarse tras cambiar la localizacién de los parches.

Falk RH, Ngai STA. External cardiac pacing: Influence of electrode placement on pacing threshold. Crit Care Med. 1986;14:931-2.

perfusion en la edad pediatrica®. Se emplean par-
ches-electrodos de gran superficie (Figura 2), que
consiguen una eficiente captura ventricular con ade-
cuados umbrales y una densidad de corriente baja,
conectados a un desfibrilador con opcion de mar-
capasos (Figura 3). La mayoria de estos equipos
permite programar la estimulacion en dos modalida-
des: a demanda (VVI) o fija (VVO). Los parametros
a programar son: la frecuencia y la intensidad de la
corriente (mA). Los umbrales medios de estimula-
cion en pediatria se sitUan en torno a 60 MA (ran-
go: 40-100 mA)4. La confirmacion de la captura
ventricular y su eficacia se realiza mediante la mo-
nitorizacién electrocardiografica y la monitorizacion
del pulso periférico (manual o por pulsioximetria).

La principal ventaja de la estimulacion transtora-
cica es que puede garantizar la instauracion de una
estimulacion temporal segura y eficaz de forma réa-
pida y no invasiva. Sin embargo, la principal desven-

Figura 3. Desfibrilador con marcapasos transcutdneo : La opcidn
de marcapasos puede usarse en modo demanda (sincrénico) o fijo
(asincrénico). En situacién de reanimacién cardiopulmonar la salida
inicial se fija en 40-60 mA. Los umbrales medios de estimulacién en
pediatria se sitdan en torno a 60 mA (rango: 40-100 mA).

taja es el malestar que siente el paciente consciente
debido a las contracciones de la musculatura de la
pared toracica y del diafragma. Ademas, los nifios
son mas susceptibles a la lesion térmica que los
adultos debido a las caracteristicas de su piel y la
gravedad de esta lesion parece estar relacionada
con la duracion de la estimulacion®.

Dado que las molestias durante la estimulacion
dependen fundamentalmente de la densidad de la
corriente, en los nifios mayores y conscientes se
debe emplear el parche-electrodo mas grande po-
sible que garantice una adecuada captura. Se ha
demostrado una estimulacion eficaz con electrodos
tamafo adulto en nifios de mas de 15 kg“. Los neo-
natos, lactantes y niflos pequefos deben ser ade-
cuadamente sedados y conectados a ventilacion
mecanica mientras dure la estimulacion transto-
racica. La adicion de relajacion muscular facilita el
reconocimiento de la captura pero no es obligada”’.

ESTIMULACION TRANSESOFAGICA

La estimulacion transesofagica permite la captura
auricular para el apoyo cronotropico de pacientes
con conduccion AV conservada. Precisa la introduc-
cion, a travées de las fosas nasales, de un electrodo
bipolar en eséfago que se debe posicionar a la altu-
ra de la auricula izquierda. La adecuada colocacion
se puede confirmar monitorizando el electrograma
esofagico (Figura 4) y/o cuando se consigue la cap-
tura auricular a una frecuencia superior al ritmo
propio”-8.

El principal inconveniente de este modo de estimu-
lacion es que la energia necesaria para conseguir la
captura auricular habitualmente requiere el uso de
generadores especiales capaces de aumentar la du-
racion del impulso (anchura hasta 10 ms) ademas
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Figura 4. Estimulacién transesofigica: El eséfago estd en intima re-
lacién con la auricula izquierda, separados sélo por las dos capas del
pericardio y el seno pericdrdico oblicuo. El nivel al que se suelen ob-
tener adecuados electrogramas auriculares se puede calcular aproxi-
madamente dividiendo la altura del paciente entre 5. Se emplean
catéteres-electrodos bipolares de estimulacion transvenosa utilizan-
do como vaina introductora una sonda nasogdstrica adecuada al ta-
mafio del paciente, para facilitar la progresién a través de nasofaringe
hasta es6fago.

disponer de intensidades de al menos 20 mAS. El
efecto secundario mas frecuente es la sensacion de
dolor que se produce cuando se requieren salidas >
15 mA”8. Se ha descrito lesién grave de la mucosa
esofagica tras periodos prolongados de estimula-
cion con intensidades elevadas®.

ESTIMULACION TRANSVENOSA

Es el método preferible en pacientes con bradi-
arritmias transitorias o persistentes con compromi-
so hemodinamico que precisan estimulacion hasta
su resolucion espontanea o como puente hasta la
implantacion de un marcapasos permanente. Re-
quiere la introduccion de un catéter-electrodo a tra-
vés de una vena central hasta el apex del ventriculo
derecho. Se suelen emplear electrodos bipolares
tamario 4F que pasa bien a través de introductores
OF y que estan disponibles en todas las Unidades
Coronarias de nuestro pais. El acceso mas directo
a VD se consigue desde la vena yugular derecha
(Figura 3). En las primeras horas de vida de un re-
cién nacido con diagnostico de BAV congénito se
podria emplear la vena umbilical para acceder al

Figura 5. Paciente de 4 afios con comunicacién interventricular peri-
membranosa intervenida a los 6 meses de edad con episodio sincopal
secundario a BAV tardio. Estimulacién transvenosa mediante caté-
ter-electrodo introducido a través de vena yugular interna derecha,
con el extremo distal en pared anterior de VD.

corazon'®, pero el acceso al VD puede resultar muy
complicado con los catéteres actuales.

Dependiendo de la experiencia de cada grupo y
del contexto clinico, la introduccion del electrodo
puede guiarse con escopia 0 con ecocardiografia.
El empleo de catéter-electrodo con balén facilita la
navegacion. Una vez en VD el balén debe desinflar-
se para progresar entre las trabéculas. Cuando se
consigue un adecuado electrograma (Figura 6) y/o
una estimulacion eficaz (registro ECG, pulso), se
aconseja inflar de nuevo el balén a la mitad para
gue quede atrapado y conseguir asi una mayor es-
tabilidad. En esta posicion el umbral debe estar por
debajo de 5 mA. En situaciones de urgencia en las
gue el paciente no tiene ritmo eficaz debe progra-
marse la maxima salida y palpar simultdneamente
el pulso para confirmar el adecuado contacto del
catéter-electrodo con el endocardio del VD”.

La complicacion mas frecuente es el desplaza-
miento del electrodo con fallo de la estimulacion,
deteccion o ambos (hasta en el 25 %)"". El despla-
zamiento es mas frecuente cuando la puerta de ac-
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Figura 6. Estimulacién transvenosa. Electrogramas intracavitarios:
Desde una vena central y a través de un introductor 5F se puede
progresar un catéter-electrodo bipolar 4F (Bard, Temporay Pacing
Electrode Catheter) con o sin balén hasta dpex de VD. Desde la vena
yugular derecha el catéter-electrodo normalmente va directo al VD
por lo que es la via recomendada. Desde otro acceso venoso (femoral,
umbilical) el inflado del balén puede facilitar la navegacion.

ceso estd mas alejada del corazon (vena femoral).
Los pacientes pediatricos suelen precisar sedacion
profunda para garantizar la estabilidad del sistema.

El miocardio del VD en nifios es proporcionalmen-
te mas delgado que el de los adultos y, por tanto,
mas vulnerable a la perforacion. Esta complicacion
puede manifestarse inicialmente como fallo de cap-
tura o aumento de umbral. La elevada incidencia de
perforacion ventricular es un argumento mas para
programar con celeridad la implantacion de un sis-
tema de estimulacién permanente”’.

ESTIMULACION EPICARDICA

En el momento actual la estimulacion epicardica
en el posoperatorio de las cardiopatias congénitas
constituye una herramienta imprescindible para el
adecuado manejo de estos pacientes'®'3. Ya en el
mismo quiréfano en muchas ocasiones es preciso
iniciar la estimulacion temporal para conseguir una
adecuada salida de bomba. El bloqueo AV es una
complicacion relativamente frecuente en el posto-
peratorio de determinadas cardiopatias (hasta el
3 %) y aunque afortunadamente mas de la mitad
de estos pacientes recuperara la conduccion en un
plazo de 7-10 dias, en esta situacion los pacientes
dependen de la estimulacién temporal. Otra arritmia
frecuente en el posoperatorio en la edad pediatri-
ca es la taquicardia ectépica de la union (5-10 %),

gue se asocia con una morbilidad alta en relacion
con la disociacién AV a que da lugar y que se be-
neficia de la estimulacién epicardica bicameral con
frecuencias por encima del ritmo de la unién. Por
ltimo, es posible que pacientes en situacion hemo-
dindmica comprometida se puedan beneficiar de la
estimulacion epicardica temporal biventricular en el
postoperatorio inmediato 415,

Los electrodos epicardicos temporales se colo-
can en quiréfano una vez finalizada la intervencion
quirtrgica y antes del cierre de toérax. Se trata de
electrodos cubiertos de polietileno que se fijan en la
superficie epicardica de AD y de VD y que se exte-
riorizan a piel en regiéon subxifoidea. Por convencion,
los electrodos auriculares se colocan a la derecha
y a la izquierda los ventriculares. Pueden emplearse
electrodos bipolares o unipolares. El sistema uni-
polar proporciona una espiga de mayor tamafo en
el ECG de superficie y es mas barato; en el bipolar,
debido a la distancia mas corta entre los dos polos,
el umbral de captura es mas bajo y la deteccion
mejor. En nuestro centro implantamos dos pares de
electrodos unipolares (un par en AD y otro par en
VD) para estimulacion bipolar temporal.

El aumento del umbral de estimulacion se suele
producir a partir del cuarto dia'®. En caso de fallo
de captura del sistema de estimulacion epicardico
se recomienda:

1.- Aumento de la salida

2.- Inversion de la polaridad mediante la inversion
de los cables conectados al marcapasos

3.- Conversion del sistema bipolar a unipolar si hay
fallo de uno de los electrodos dejando el elec-
trodo epicardico conectado al terminal negativo
del generador y suturando un electrodo a piel
gue se conecta al terminal positivo”.

Habitualmente se pueden utilizar los electrodos
epicardicos durante las dos primeras semanas an-
tes de que los umbrales de estimulacion alcancen
niveles prohibitivos. En determinados pacientes (re-
cién nacidos prematuros y/o con muy bajo peso)
la implantacion de electrodos en VD mediante mi-
niesternotomia para estimulacion epicardica tempo-
ral puede ser una técnica de eleccion hasta que el
tamafo del paciente u otros factores permitan la
implantacion de un sistema de estimulacion perma-
nente. Se ha comunicado estimulacién eficaz con
este abordaje durante varios meses"’.

Los electrodos deben permanecer envueltos por
separado con una gasa y cubiertos adecuadamente
para evitar la exposicion del miocardio a la electrici-
dad estatica durante el tiempo que no estén siendo
utilizados”. En el momento de la retirada es necesa-



rio conocer el estado de la coagulacion del paciente
(lo ideal es que el paciente no esté anticoagulado o
hacerlo en un momento en que el INR no sea exce-
sivamente alto). Para proceder a su retirada suele
ser suficiente una traccion constante. En caso de
encontrar dificultad se opta con cortarlos a nivel
de la piel y abandonarlos. Aunque el riesgo de tapo-
namiento es extremadamente bajo, tras la retirada
de los electrodos, el paciente debe ser vigilado de
forma estrecha durante unas horas'®. Finalmente,
este modo de estimulacién no es doloroso para el
paciente y las complicaciones asociadas descritas
son muy raras 920,

PROGRAMACION TEMPORAL EN PEDIATRIA

Los marcapasos temporales disponibles en la
actualidad permiten el ajuste de parametros tales
como el modo de estimulacion, frecuencia basica,
limite superior de frecuencia, intervalo AV y periodo
refractario auricular posventricular (PRAPV). La du-
racion del impulso eléctrico, sin embargo, es fija en
la mayoria de dispositivos disponibles y no puede ser
modificada. Aplicando los protocolos habituales se
pueden determinar los parametros optimos de de-
teccion y estimulacion y dar respuesta a la mayoria
de situaciones clinicas que se plantean en la edad
pediatrica”’.

Los pacientes pediatricos tienen una frecuencia
cardiaca media elevada (120-150 Ipm en lactantes)
y en determinadas ocasiones pueden necesitar aun
una frecuencia de estimulacién mas alta (tabla I). La
frecuencia maxima de seguimiento viene determina-
da por el periodo refractario auricular total (PRAT),
gue es la suma del intervalo AV (tabla Il) y del PRAPV
(Figura 7)2'. En este rango de frecuencias, aunque

Estimulacién temporal en pediatria

Tabla 1

Frecuencia cardiaca en nifios sanos despiertos. .

Edad FC: media (P1- P99)
RN a término 127 1pm (90-164)

0-3 meses 143 1pm (107-181)
3-6 meses 140 1pm (104-175)
6-9 meses 134 1pm (98-168)
9-12 meses 128 Ipm(93-161)
12-18 mese 123 lpm (88-156)
18-24 meses 116 lpm (82-149)
2-3 afios 110 lpm (76-142)
3-4 afios 104 1pm (10-136)
4-5 afios 98 Ipm (65-131)
5-8 afios 91 lpm (59-123)
8-12 afios 84 lpm (52-115)
12-15 afios 78 lpm (47 - 108)

Modificado de: Fleming S, Thompson M, Stevens R, Heneghan
C, Pliiddemann A, Maconochie I, Tarassenko L, Mant D. Normal
ranges of heart rate and respiratory rate in children from birth

to 18 years of age: a systematic review of observational studies.
Lancet. 2011 Mar 19;377:1011-1018

la mayoria de los dispositivos tiene la opcion de ajus-
te automatico del PRAPV (el PRAPV disminuye a me-
dida que aumenta la frecuencia ventricular), puede
ser necesario seleccionar manualmente el intervalo
AV y el PRAPV apropiados: el PRAT (IAV+PRAPV)
debe ser siempre menor que el ISS para evitar la
caida brusca de la frecuencia ventricular a la mitad

Tabla IT

Valor normal del intervalo PR en nifios en funcién de la edad y de la frecuencia cardiaca.

6 meses

Frecuencia ~ 0-1 mes 1-6 meses —1afio 1-3 afios 3-8 afos 8-12 afios  12-16 afios  Adultos
<60 0,16(0,18)  0,16(0,19) 0,17(0,21)
60-80 0,15(0,17)  0,15(0,17)  0,15(0,18) 0,16(0,21)
80-100 0,10(0,12) 0,14(0,16)  0,15(0,16)  0,15(0,17)  0,15(0,20)
100-120  0,10(0,12) (0,15) 0,13(0,16)  0,14(0,15) 0,15(0,16) 0,15(0,19)
120-140  0,10(0,11) 0,11(0,14) 0,11(0,14) 0,12(0,14) 0,13(0,15) 0,14(0,15) 0,15(0,18)
140-160  0,09(0,11) 0,10(0,13) 0,11(0,13) 0,11(0,14) 0,12(0,14) (0,17)
160-180  0,10(0,11) 0,10(0,12) 0,10(0,12)  0,10(0,12)
>180 0,09 0,09(0,11)  0,10(0,11)

Frecuencia: latidos/min. PR: Medida en segundos.

Modificado de Park MK, Guntheroth WG: How to read the pediatric ECG, -3rd ed. St Louis, Mosby, 1992.
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Figura 7. Determinacién de la frecuencia maxima de seguimiento.
El intervalo superior de seguimiento (ISS) es el que determina la
FC maxima de seguimiento de la actividad auricular. E1 ISS debe ser
siempre superior al PRAT para evitar bloqueo 2:1 a frecuencias de
seguimiento auricular altas.

ISS: Intervalo superior de seguimiento. PRAT: Periodo refractario
auricular total. IAV: Intervalo auriculoventricular. PRAPV: Periodo
refractario auricular posventricular.

(bloqueo 2:1) a frecuencia auriculares elevadas; por
otro lado, un PRAPV corto aumenta la probabilidad
de taquicardia mediada por marcapasos 82",

CONCLUSIONES

La estimulacién temporal en pediatria es factible
en todos los escenarios clinicos que se pueden en-
contrar en la practica pediatrica. Los conceptos ba-
sicos de estimulacion temporal en adultos son apli-
cables a los nifios, pero existen detalles especificos
de cada edad que debemos conocer para ofrecer a
los pacientes pediatricos con necesidad urgente de
estimulacion la mejor asistencia posible.

Afortunadamente cada vez existe mas material
disefiado para nifios pero todavia queda mucho ca-
mino por recorrer. Mientras tanto, los profesionales
gue trabajamos con estos pequefos pacientes ten-
dremos que seguir “rebuscando” entre la tecnologia
del adulto.
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INTRODUCCION

Como consecuencia del aumento del numero de
indicaciones, del mayor numero de intervenciones
para correccion de cardiopatias congénitas (CC),
de la simplificacion de los procedimientos y de los
progresos tecnologicos, el implante de dispositivos
cardiacos electronicos se ha incrementado en la po-
blacion pediatrica.

Segun datos procedentes de la base de datos KID
(Kids'Inpatient Database)’ que recoge la informa-
cion relativa a los pacientes menores de 20 afios
a los que se ha implantado en Estados Unidos, un
dispositivo cardiaco electronico (marcapasos, des-
fibriladores y marcapasos biventriculares), durante
el periodo analizado 1997 a 2006, se produjo un
incremento en los implantes de dichos dispositivos
a expensas de los desfibriladores y de la terapia de
resincronizacion cardiaca (TRC), mientras que el
numero de implantes de marcapasos permanecio
estable durante el citado periodo.

Segln datos de la misma fuente, que incluye
5.788 hospitalizaciones, las complicaciones en es-
tos procedimientos fueron frecuentes (media global
del 17,6 %) sin que se observen variaciones signifi-
cativas durante el periodo comprendido entre al afio
2000 y 2006.

El porcentaje de complicaciones correspondiente
al implante de marcapasos (4.077 casos) fue del
17,3 % lo que influyo muy negativamente en los cos-
tes asistenciales y la estancia hospitalaria. No hubo
diferencias al analizar las complicaciones de los im-
plantes en menores de 5 afos y por el contrario
si eran predictores de complicaciones, la existencia
de CC, miocardiopatia y cirugia cardiaca previa.

Este elevado numero de complicaciones en pa-
cientes pediatricos, es similar al referido en publi-
caciones que recogen la experiencia de centros eu-
ropeos, uno de los cuales sefiala que el 18 % del
total de los pacientes presentaron complicaciones
relacionadas con el cable, ademas de las complica-
ciones propias del procedimiento (hemotoérax, he-
mopericardio, hematomas, infeccién)?)

Silvetti3 analizd una serie de 292 pacientes pe-
didtricos (edad media 8 afos), de los cuales 239
tenian cardiopatia estructural. El implante fue trans-

venoso, a través de puncion de la subclavia en 165
casos (90 auriculares y 165 ventriculares) y epi-
cardico en 127 (con 103 cables auriculares y 123
ventriculares).

Tras un periodo de seguimiento de 5 *4 afos,
el global de las complicaciones relacionadas con
los cables fue del 6 % para los endocardicos y del
21 % para los epicardicos., sin contar un 5% de
desplazamientos precoces en el caso de los cables
endocardicos, que ademas se acompafiaron de un
3,5 % de hemotorax.

Este porcentaje de complicaciones, la mayoria re-
lacionadas con los cables, que seria inaceptable si
se tratara de implantes de adultos puede explicarse
en nuestra opinion, por:

1) La mayor proporcién de implantes epicardicos
en la poblacion pediatrica. Es sabido, la mayor
incidencia de fractura de los cables y de bloqueo
de salida.

2) La mayor presencia de cardiopatia estructural y
en especial de CC, lo que supone una fuente de
dificultades para el implante transvenoso, tan-
to para el avance de los cables como para su
colocacion.

3) El efecto del crecimiento sobre los cables y las
mayores exigencias mecanicas derivadas de
la mayor actividad que desarrollan los nifios y
adolescentes.

4) El menor calibre de los accesos venosos.

9) La inadecuacién del tamafio de los dispositivos y
del calibre de los cables, que estan generalmen-
te disefiados para su uso en adultos.

Finalmente conviene tener en cuenta que las se-
ries analizadas corresponden a revisiones retros-
pectivas que en ocasiones, hacen referencia a los
20 y 25 afios previos y que es probable que en la
actualidad el porcentaje de complicaciones se haya
reducido gracias a las mejoras introducidas en ge-
neradores y cables.

Avances en el generador

En los momentos iniciales, el tamafio de los gene-
radores en nifos de corta edad influia sensiblemen-
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te en el nUmero de complicaciones e incluso podia
condicionar la seleccion del modo de estimulacion,
a favor de unidades unicamerales, que eran las de
menor tamafo y volumen.

En la actualidad, la miniaturizacién de los genera-
dores permite disponer de unidades doble camara
de pequefio volumen (8 cm?3) y peso muy reducido
(23 g), aptas para el implante en nifios de corta
edad.

Esta reduccion del tamafio se acompafia, tam-
bién, de reduccion en el tamafio y capacidad de la
bateria lo que unido a las frecuencias de estimula-
cion utilizadas en los nifios y los limites superiores
de frecuencia elevados que precisan los pacientes
pediatricos, afecta negativamente a la vida atil de
los generadores, También contribuye a ello, la in-
corporacion de sensores de actividad para la regu-
lacion automatica de la frecuencia de estimulacion
(rate responsive), muy Utiles en los niflos que son
individuos muy activos y cuyo gasto cardiaco tiene
gran dependencia de la frecuencia cardiaca.

Esta disminucion de la longevidad de los genera-
dores, se agrava aun mas en los pacientes con es-
timulacién epicardica que suelen presentar umbra-
les de captura elevados y precisan voltajes altos de
salida.

Para tratar de contrarrestar esta situacion y re-
ducir el consumo de energia es aconsejable el em-
pleo de generadores que dispongan de algoritmos
para el ajuste automatico del voltaje de salida, de
los cuales la Autocaptura™ es el mas difundido en
estimulacion pediatrica y cuyo uso es posible tanto
con cables epicardicos* como endocardicos®.

Finalmente, dado que algunas técnicas de repa-
racién quirdrgica (Mustard, Senning, Fontan) pro-
ducen amplias lineas de sutura y alteran la hemo-
dindmica normal, facilitando por ello, la aparicién
de taquicardias auriculares (especialmente flutter)
y disfuncién sinusal, debe procurarse que los ge-
neradores utilizados, en estos casos, dispongan de
programas de sobreestimulacion®.

Avances en los cables

La interfase electrodo-endocardio o epicardio es
una zona de reaccion inflamatoria y posterior fi-
brosis, y por ello, responsable del incremento de
los umbrales que se produce en las primeras se-
manas tras el implante. Para reducir dicha reac-
cion inflamatoria, se han disefiado electrodos que
liberan localmente y de forma prolongada, peque-
fias cantidades de esteroides (menos de 1 mg de
dexametasona).

Atrial Aneurysm

El uso de electrodos epicardicos con liberacion de
esteroides ha conseguido aumentar la superviven-
cia de los cables en pacientes con CC a cifras proxi-
mas al 90 % a los 5 afos del implante, muy acep-
tables teniendo en cuenta el crecimiento y la mayor
actividad que desarrollan los pacientes pediatricos.

Ademas, con el fin de mejorar la deteccion se han
desarrollado electrodos que disponen de una gran
superficie de contacto con el endocardio, como son
los denominados fractales, compuestos de titanio.

En los nifios y dado el pequefo tamafo de las ca-
vidades cardiacas, pese al uso de la configuraciéon
bipolar en los cables, son posibles los fenémenos de
cross-talk, cuya incidencia puede ser reducida, en
el caso de estimulacion endocavitaria, con el uso de
cables con pequena distancia inter-electrodo (1 mm),
menos sensibles a las ondas de campo lejano.

También se ha reducido el calibre de los cables,
con el fin de reducir el riesgo de trombosis venosa
y se han disefiado sistemas de fijacién activa con-
sistentes en un electrodo tipo screw que penetra
en el endocardio lo que mejora su estabilidad, re-
duce los desplazamientos y permite su colocacion
en lugares alternativos (septo, tracto de salida de
ventriculo derecho, haz de Bachman. Los cables de
fijacion activa, tienen ademas la ventaja de que por
su disefio isodiametrico son de extraccion facil, in-

Figura 1.- Cable Medtronic modelo 3830, fijacién activa, bipolar y
calibre 4,1 Fr. Dispositivo introductor deflectable Medtronic Selec-
site. Maniobra de seccién de la vaina introductora.




cluso tras varios afios de implante, lo que supone
una ventaja afiadida en el caso de que sea precisa
su sustitucién, situacion frecuente en los nifios por
diferentes mativos.

Un ejemplo de este tipo de cables es el modelo
3830 Medtronic, que tiene un calibre de 4,1 Fy
gue al carecer de anima (por lo que no es posible
su utilizaciéon con guia) precisa para su colocacion,
el empleo de un introductor especifico Medtronic
Selecsite modelo C304S de calibre 8,4 Fr. Figura 1.

Este conjunto denominado SelectSecure Lead Sys-
tem se ha evaluado en pacientes pediatricos a los
que se implantaron marcapasos bicamerales, con
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el cable ventricular en posicién septal, comproban-
do durante el seguimiento la ausencia de alteracion
del flujo a nivel de la subclavia mediante Doppler”.

ESTIMUL‘ACIﬁN CARDIACA PERMANENTE EN
PEDIATRIA

Las indicaciones de estimulacion cardiaca per-
manente en Pediatria, de acuerdo con las actuales
Guias se muestran en la Tabla I.

A diferencia de la estimulaciéon cardiaca perma-
nente en adultos que en la actualidad se realiza por
via endocavitaria, en la practica totalidad de los pa-
cientes, en los nifios, la via de estimulacion seleccio-

Tabla 1

Indicaciones para implantacion de marcapasos en nifios, adolescentes y pacientes con cardiopatias congénitas.

* BAV de segundo grado avanzado o de tercer grado asociado a bradicardia sintomadtica, disfuncién ventricular o

gasto cardiaco bajo.

* Disfuncién sinusal sintomdtica por bradicardia inapropiada para la edad.

* BAV postoperatorio de segundo grado avanzado o BAV de tercer grado que no se espera que se resuelva o que

persiste mds de 7 dias tras la cirugia cardiaca.

* BAV de tercer grado congénito con escape de QRS ancho, extrasistolia ventricular compleja o disfuncién ventricular.

* BAV de tercer grado congénito con FC < 55 Ipm o con cardiopatia congénita y FC < 70 Ipm

* Cardiopatia congénita con bradicardia sinusal para prevenir taquicardia auricular reentrante.

* BAV de tercer grado congénito en mayores de 1 afio de edad con FC media < 50 lat/min, pausas bruscas que sean
2-3 veces la frecuencia basica o sintomas por incompetencia cronotropa.

* Bradicardia sinusal en cardiopatias congénitas complejas con FC < 40 lat/min o pausas > 3 s.

* Cardiopatias congénitas con deterioro hemodindmico por bradicardia sinusal o pérdida de la sincronia

auriculoventricular.

* Sincope no filiado en pacientes con cardiopatias congénitas intervenidas complicadas con BAV transitorio y

bloqueo fascicular residual tras excluir otras causas.

* BAV de tercer grado postoperatorio transitorio que revierte a ritmo sinusal con bloqueo bifascicular residual.

* BAV de tercer grado asintomitico en nifios o adolescentes con FC aceptable, QRS estrecho y funcién ventricular

normal.

* Bradicardia sinusal asintomatica tras reparaciéon quirirgica de una cardiopatia congénita con FC < 40 lat/min o

pausas > 3's

* BAV de tercer grado postoperatorio transitorio con recuperacién de la conduccién auriculoventricular normal sin

sintomas.

* Bloqueo bifascicular con/sin BAV de primer grado tras cirugfa en ausencia de BAV de tercer grado transitorio.

* BAV de segundo grado tipo I asintomitico.

* Bradicardia sinusal asintomdtica con pausas < 3 s y FC minima > 40 lat/min




Cuadernos de Estimulacién Cardiaca

nada depende de una serie de factores y su eleccion
debe ser individualizada en cada caso, estableciendo
una estrategia que valorara los siguientes aspectos:

1. Edad, tamarfo y peso corporal. En muchos pa-
cientes pediatricos, especialmente en los que
presentan CC la edad como dato aislado es poco
significativo pues una gran parte de ellos presen-
tan retraso en el desarrollo pondoestatural.

2. Anatomia de cada caso: Presencia de cardiopa-
tia estructural (fundamentalmente congénita),
existencia de shunts intracardiacos, cirugia car-
diaca previa que impida el acceso a cavidades
derechas. Posibilidad de acceso vascular y su
continuidad a cavidades derechas.

3. Alojamiento del generador (pectoral, abdominal,
subcutaneo, submuscular).

4. Tamafo del generador, numero de cables, uni o
bipolaridad y calibre de los mismos, longevidad
de la bateria.

9. Riesgo quirdrgico, necesidad de anestesia y po-
tenciales complicaciones.

En muchos casos la via seleccionada tambien de-
pendera del modo de estimulacion requerido espe-
cialmente en los pacientes en que por la presencia
de disfuncion ventricular, se opte por modos que
conserven la sincronia auriculoventricular (AV) vy
ventricular.

Tras el analisis conjunto de todas estas consi-
deraciones se seleccionaran la via y el modo de
estimulacion.

SELECCION DE LA ViA DE ESTIMULACION.VIA
EPICARDICA VERSUS ENDOCARDICA

Estimulacién epicardica:
La via epicardica presenta las siguientes ventajas:

1- Es utilizable en aquellos casos en que no existe
continuidad venosa con las cdmaras cardiacas

2- Evita el riesgo de trombaosis venosa y de embolias
en pacientes con shunt intracardiacos.

3- Conserva los accesos venosos para ulteriores
usos.

Tiene las desventajas de :

1- Precisar para acceder al torax, una intervencion,
mas o0 menos amplia y anestesia general.

2- Asociarse a un mayor indice de disfunciones por
perdida de la captura y/o la deteccion

3- Mayor frecuencia de fracturas del cable (aislante
y conductar).

La estimulacién epicardica fue inicialmente la mas
utilizada, pero en la actualidad su uso se limita a
aquellos casos en que la via endocavitaria no es po-
sible (nifios de escaso peso y muy corta edad, CCy
sus correcciones) o cuando la estimulacion cardia-
ca se realiza simultdneamente a una intervencion
cardiaca. En aquellos pacientes en que la via elegida
sea la via epicardica, el sitio idoneo de estimula-
cion seria el apex del ventriculo izquierdo (VI) ya que
conserva la funcién ventricular mejor que cualquier
otra localizacion del (VI) e incluso sus resultados son
similares a la estimulacion biventricular y ademas
presenta sobre esta ultima, las ventajas de su sen-
cillez, el menor numero de complicaciones y la ma-
yor longevidad de la bateria®®.

El acceso epicardico puede realizarse por via sub-
costal, subxifoidea, toracotomia o esternatomia y
los cable tras fijarlos al epicardio se tunelizan hasta
el generador que suele alojarse debajo de la fascia
de los rectos del abdomen. Figura 2.

La utilizacion de cables con electrodos suturables
y liberacion de esteroides ha mejorado el rendimien-
to de los mismos. Tomaske '° utilizd en 114 nifios,
con edad media 6,2 afios, cables epicardicos bi-
polares con esteroides (Medtronic Capsure Epi ™
10.336 o0 4.968), 107 en auricula y 132 en ven-

Figura 2.- Paciente de 11 meses de edad, intervenido de canal AV
completo. Prétesis mitral St Jude n° 17. Marcapasos epicrdico doble
cdmara con electrodos bipolares implantado durante la cirugia. Son-
da nasogistrica para alimentacién enteral.




triculo y tras un periodo de seguimiento de 8 afos,
comprobé que la media de los umbrales, auricular y
ventricular, fue de 1,2 voltios para 0,50 ms y que la
deteccion auricular oscilé entre 3,4 mVy 2,9 mVy
la deteccion ventricular fue de 11,2 mV para el Vl y
de 7,7 mV para el VD.

Solo disfuncionaron el 9 % de los cables y pese al
crecimiento, la actividad amplia de los pacientes y a
qgue el 72 % de los pacientes tenian CC, la supervi-
vencia de los cables a los 5 afios fue del 94 % para
los cables auriculares y del 85 % para los ventricu-
lares, lo que aproxima el rendimiento de la estimula-
cion epicardica a la endocardica.

Estimulacion endocardica:
La via endocavitaria presenta las ventajas de:
1- No precisar la apertura del torax

2- Ofrecer mejores umbrales para la captura y de-
teccion y menor incidencia de bloqueos de salida

3- Menor incidencia de fractura de los cables.
Sus inconvenientes son:

1- Riesgo de desplazamiento de los cables (evitable
con la utilizacién de cables de fijacién activa)

2- Riesgo de trombosis venosa y episodios em-
bolicos (en los casos que presentan shunt
intracardiacos) "

3- Posibilidad de cizallamiento del cable si el acceso
venoso fue por puncién de la vena subclavia.

La estimulacion transvenosa presenta en la prac-
tica problemas derivados del tamafio y peso del pa-
ciente y por ende del calibre de los vasos venosos.

Bar-Cohen y colbs "2 estudiaron retrospectivamen-
te los factores favorecedores de obstruccion veno-
sa, para lo que realizaron venografia con contraste
a una serie de 85 pacientes con cables transveno-
sos, dividiendo a los mismos en dos grupos, uno
de edad > 13 afios en el momento del implante y
otro de menor edad. Los factores analizados fueron
el indice descrito por Figa's, la edad, la superficie
corporal en el implante, el numero de cables, las
cirugias previas, el tiempo transcurrido desde el im-
plante y la presencia de cables de desfibrilacion. La
incidencia de oclusion venosa fue del 25 % (13 %
parcial y 12 % total) y no se compraobaron diferen-
cias entre los dos grupos ni correlacion entre la
oclusién venosa, la superficie corporal y el calibre
del cable.

En ocasiones la estimulacion transvenosa es im-
posible por presencia de valvula tricUspide protésica
0 por exclusion de camaras como en la cirugia de
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Fontan, aunque hay publicados casos de implante
endocardico del cable ventricular después de esta
intervencion'* 5. En otros casos la anatomia ve-
nosa es muy compleja (malformaciones venosas,
neoauriculas) y se acompafia de un alto riesgo de
embolias por existencia de shunt. Finalmente , en
el implante del cable se debe tener en cuenta, ade-
mas, la presencia de cicatrices, parches sintéticos,
conductos, reseccion de localizaciones habituales y
se deben evitar las zonas donde se produce captu-
ra diafragmatica.Algunos pacientes presentan difi-
cultades anatdmicas para el acceso a las cavidades
cardiacas, derivadas de cirugias cardiacas previas
(Fontan, Mustard, Senning) o situaciones que des-
aconsejan la via endocavitaria.

En los pacientes con reparaciones de CC, es im-
prescindible conocer en profundidad la anatomia
resultante de este tipo de cirugias y en ocasiones
para mayor seguridad es necesario realizar una
angiografia con contraste con el fin de comprobar
tanto el acceso venoso como la continuidad de la
cava superior con las cavidades cardiacas, pues en
estos pacientes son frecuentes las anomalias veno-
sas asociadas (presentes entre el 9 y 25 %). entre
ellas, la vena cava superior izquierda persistente
con drenaje en el seno coronario.

El acceso venoso por medio del empleo de la pun-
cién percutanea de la vena subclavia '® es posible en
los nifios aun de corta edad y en la practica se em-
plea en pacientes con un peso corporal > 10kg'” e
incluso menor, tras estudio ecografico del diametro
de las venas a seleccionar (cefalica, axilar, subcla-
via) empleando cables de calibre reducido (3,6 Fr
es decir de 1,2 mm)'8) .También es posible acceder
por puncion de la vena axilar o por diseccion de la
vena cefalica aunque en este ultimo caso su diame-
tro en niflos de peso inferior a 10 kg suele ser de
unos 2 mm, lo que obliga en la practica, a emplear
cables unipolares de 3,6 Fr (1,2 mm).

Una forma sencilla de seleccionar el acceso veno-
so es la valoracion del diametro de las venas me-
diante ultrasonografia, siendo deseable que el dia-
metro del cable no ocluya mas del 50 % de la luz del
vaso, para evitar en lo posible la trombosis venosa.

En nuestro centro, y dado que hemos optado por
cables bipolares (para evitar la mioinhibicién vy la
captura muscular) utilizamos como acceso venoso,
la puncion percutanea de la vena subclavia median-
te un sistema de micropuncion tipo Peel-Away que
dispone de una aguja de 21 Gy un sistema introduc-
tor de calibre 7 Fr (Cook Medical), también utilizado
en otros centros. Figura 3.

Una opcidn razonable si existen problemas de ac-
ceso venoso, es usar un cable bipolar para auricula
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y unipolar para el ventriculo, introduciendo el prime-
ro por via axilar o subclavia (dado su mayor calibre)
y el segundo por via cefalica.

Algunos autores han utilizado como acceso ve-
noso la vena femoral, situando el generador en la
region abdominal baja, sobre la fosa iliaca. Costa'®
describe sus resultados con la estimulacion trans-
femoral en 99 nifos (edad media 4,1 = 3,6 afos)
con una supervivencia media de la estimulacion del

Figura 3.- En la zona superior, introductor 7 Fr empleado en el ac-
ceso venoso por puncién percutanea de la subclavia. En la porcion
inferior, modelo similar de longitud adaptada para su utilizacién en
pediatria.

75 % a los cinco afios. En nuestro caso, solo hemos
recurrido a esta via, en caso de imposibilidad de
acceso a través de la vena cava superior.

Cuando se selecciona la via endocavitaria en nifios
de corta edad, hay que tener presente en el mo-
mento de situar el cable el efecto del crecimiento
corporal sabre dicho cable. Para evitar la traccion y
el desplazamiento del mismo se ha aconsejado de-
jar en el momento del implante un exceso de cable
formando un bucle en la auricula®° y fijar el cable a
nivel del protector con una sutura reabsorbible que
permita el deslizamiento del cable durante el creci-
miento?' .Figura 4.

Kammeraad®2 utilizo la via endocavitaria en 36 ni-
fios de 10 kg peso, de los cuales 10 (28 %) fueron
reintervenidos antes de precisar el recambio del
generador, 3 precisaron reposicionar el dispositivo
por amenaza de decubito y 4 por problemas relacio-
nados con el cable. Ademas, 6 pacientes mas re-
quirieron revision del cable durante el recambio del
generador. En nueve pacientes se extrajeron once
cables, en ocho por aumento del umbral de captura
y descenso de la impedancia, dafio del cable duran-
te el cambio de generador o del cable relacionado-
con el crecimiento.

Silvetti®3 evalué los resultados obtenidos por la es-
timulacion VVIR entre 1990 y 2005 en 117 nifios
(63 de los cuales tenian cardiopatia congénita) y
una edad al implante de 5,3 + 3,9 afios. Las compli-
caciones agudas fueron hemotoérax en 2,5 % vy dis-
locacion del cable 5 %. Tras un seguimiento medio

Figura 4.- Paciente con Sindrome de Kearns-Sayre. Marcapasos DDD implantado a los 10 afios de edad y 21 kg de peso (afio 2001).Recam-
bio de generador en el afio 2006. Radiografia PA y lateral de térax realizadas en el afio 2011. Se observa rectificacién del trayecto del cable
ventricular y perdida parcial del trayecto en J del cable auricular, ambos bipolares y de fijacién activa.




de siete afios las disfunciones de marcapasos se
presentaron en 22 casos (19 % del total) principal-
mente relacionadas con el cable.

SELECCION DEL MODO DE ESTIMULACION.
EL DEBATE DDD VERSUS VVI.-

En los adultos la estimulacion DDD tiene eviden-
tes ventajas sobre el modo VVI, especialmente en
pacientes con enfermedad valvular, hipertension
arterial e insuficiencia cardiaca. Ademas, la es-
timulacion VVI, en estos casos, se acompafia de
una mayor incidencia de fibrilacion auricular, acci-
dente cerebrovascular, sindrome del marcapasos y
mortalidad.

Los criterios para la seleccion del modo de es-
timulacion en los adultos pueden resumirse en el
lema “La auricula debe ser estimulada y/o detec-
tada siempre que sea posible”, y la aplicacion de
este principio, limita el uso del modo VVI a aque-
llos pacientes con fibrilacién auricular permanente y
trastorno de la conduccion AV.

Pero al aplicar esta norma hay que tener en cuen-
ta en los nifios (especialmente en los de corta edad)
una serie de factores que pueden influir o modificar
la seleccion del modo de estimulacion y la via para
establecerla. Entre estos factores estan la edad, el
tamarfio corporal, el calibre venoso, la curva de cre-
cimiento, la presencia de alteraciones anatémicas
en pacientes con CC con vy sin cirugias correctoras
previas, la longevidad de la bateria, el numero de
cables necesarios, etc.

Es esencial tener presente que el paciente pedia-
trico tiene ademas una necesidad muy prolongada
de estimulacion cardiaca y que las decisiones inicia-
les pueden condicionar y dificultar procedimientos
futuros.

Tras tener en cuenta estos factores, diversos au-
tores consideran que el modo inicial de estimulacion
en nifios con bloqueo AV completo y funcién ven-
tricular normal seria el modo VVIR vy la via de esti-
mulacion endocardica, pues esta eleccion reduce el
riesgo quirdrgico y el riesgo de trombosis venosa al
emplear un solo cable. Posteriormente, cuando el
nifo alcance la adolescencia se puede plantear la
optimizacion del modo VVI a un modo DDD, bien de
forma electiva al proceder al recambio del genera-
dor por agotamiento de la bateria o si el paciente
presenta en su curso evolutivo datos de disfuncion
ventricular®4.

Horenstein®5 en un estudio que englobd a 33 pa-
cientes con bloqueo AV congénito o con CC, por-
tadores de marcapasos VVIR, con 100 % de es-
timulacién ventricular y funcién ventricular normal
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encontré que la aparicién de sintomas y datos com-
patibles con sindrome del marcapasos se producia
después de un tiempo medio de estimulacion de 11
afos, por lo que se dispone, en su opinién, de un
amplio plazo para llevar a cabo la optimizacion a
modo DDD.

ESTIMULACION CARDIACA PEDIATRICA Y
FUNCION VENTRICULAR

Durante mas de cincuenta afios, la estimulacion
endocardica ventricular se ha realizado desde el
apex del ventriculo derecho (VD) por sus favorables
condiciones eléctricas, de estabilidad y de facilidad
para situar el cable. La activacion ventricular desde
dicho lugar produce un retardo en la activacion del
VI 'y un GRS de duracion mayor de 120 ms, con
aspecto de blogueo de rama izquierda.

Ademas de esta activacion retrasada, especial-
mente de la pared lateral del VI, se producen toda
una serie de alteraciones en las miofibrillas, en las
mitocondrias, en la perfusién coronaria y consumo
de oxigeno e incluso cambios neurchormonales?®®
gue a largo plazo inducen disfuncién ventricular?27:28,

El conocimiento de estos efectos adversos ha
producido la busqueda de sitios de estimulacion al-
ternativos al apex del VD, que eviten o reduzcan
estos efectos mediante un patrén de estimulacion
Menos excéntrico, con una secuencia de activacion
ventricular mas parecida a la normal. Entre los si-
tios utilizados estan el tracto de salida del VD®®, el
septo interventricular medio, la estimulacion hisiana
(en casos seleccionados) y la estimulacion bifocal
del VD.

Kim estudio el estado de la funcién ventricular iz-
quierda en B3 pacientes con bloqueo auriculoven-
tricular completo congénito (sin cardiopatia asocia-
da ni disfuncion ventricular previa), y edad media al
implante de 6,5 afios, y comprobd que en dichos
pacientes la presencia de disfuncién ventricular era
muy infrecuente, incluso entre los que habian sido
estimulados durante mas de 10 afios, por lo que,
en su opinion, la estimulacion desde apex de VD po-
dia considerarse como forma inicial de estimulacién
en estos pacientes®°.

Tomaske®' comparé la fraccién de eyeccion ven-
tricular izquierda (FEVI) de 15 individuos sanos y 25
pacientes con anatomia cardiaca normal y bloqueo
AV, 10 estimulados desde el apex del VD durante
unos siete afios y 15 estimulados desde la pared
libre de VI durante unos cuatro afios, y comprobo
que la FEVI era normal y similar al grupo control
sano para los estimulados en VI (60 + 6 %) y menaor
para los estimulados en VD (45 + 6 %).
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Dreger? estudié una serie de 26 pacientes sin
cardiopatia estructural en el momento del implante
gue fueron estimulados desde el apex de VD por
presentar bloqueo AV completo congénito. Tras un
periodo de seguimiento de 24,6 +6,6 afiocs y al
menos 15 afios de estimulacion, cuatro pacientes
presentaron miocardiopatia inducida por la estimu-
lacion, definida como una FEVI < del 45 % en ausen-
cia de otras causas que justificaran esta disfuncion,
por lo que en su opinién la prevalencia de miocardio-
patia por estimulacion era muy baja.

No comprobé diferencias en la capacidad de ejer-
cicio medida mediante espiroergometria, ni en la ca-
lidad de vida, aunque en los pacientes con miocardio-
patia por estimulacion los diametros ventriculares
eran mayores y mayor el retraso intraventricular.

TERAPIA DE_RESINCRONIZACI@N CARDIACA
EN PEDIATRIA

En pacientes adultos, la resincronizacion cardiaca
se ha consolidado en la pasada década como una
opcion terapéutica en pacientes con miocardiopa-
tia dilatada idiopatica o isquemica, insuficiencia car-
diaca, disfuncién ventricular y datos de asincronia
electromecanica.

Los criterios para establecer la indicacién de TRC
presentan limitaciones para ser aplicados en los ni-
fos, pues la clasificacion NYHA esta disefiada para
adultos, la duracion del QRS puede ser menor de
120 ms en un nifio y pese a ello presentrar asincro-
nia y en muchos casos por su anatomia compleja
es dificil estimar la FEVI. Ademas, la asincronia en
presencia de bloqueo completo de rama derecha es
mas frecuente en los nifios que en los adultos.

En nifios con CC, la disfuncion ventricular es la
causa mas importante de morbilidad y mortalidad,
por lo que la utilizacién de la TRC se inicié con su
empleo temporal en la insuficiencia cardiaca agu-
da postcirugia cardiaca de dichas cardiopatias 3334,
en el fracaso ventricular derecho35 y también en
pacientes intervenidos de ventriculo Unico38. Janou-
sek®” comprob6 en estos casos, que la TRC me-
joraba la presion sistdlica y Zimmerman38 sefiald
la mejoria del indice cardiaco y la reduccion de la
duracion del GRS.

Una situacion especial es la tetralogia de Fallot,
en la que se sabe que la duracion del QRS es un
marcador de riesgo de muerte subita. En estos pa-
cientes, la estimulacion ventricular derecha produ-
ce resincronizacion y reduce la duracion del QRS.
Stephenson3® estudio esta situacién en 28 pacien-
tes con Tetralogia de Fallot estimulados en VD con
diferentes intervalos AV y comprob6é una reduccién
significativa de la duracion del GRS.

Dubin“® valoré la resincronizacién en pacientes
con blogueo completo de rama derecha y estimu-
lacion VD con intervalo AV programado por debajo
del valor del intervalo PR y comprobé aumento del
gasto cardiaco y de la dP/dt del VD asi como reduc-
cion de la duracién del GRS, en comparacion con el
ritmo sinusal y la estimulacion auricular aislada.

Una situacion especial es el ventriculo dnico, ya
gue en este caso el objetivo de la TRC es exclu-
sivamente corregir la asincronia intraventricular
gue debe ser evaluada mediante ecocardiografia
tridimensionsal para identificar la secuencia de ac-
tivacion de cada segmento ventricular. Esta aplica-
cion de la estimulacidon multisitio se estudio en el
postoperatorio de 26 pacientes con ventriculo Unico
intervenidos para cirugia paliativa comprobandose
reduccién del GRS, aumento de la presion arterial,
mejoria del gasto cardiaco y mejoria de la sincronia
mediante eco tridimensional 4".

Los pacientes con transposicion de las grandes
arterias y con VD sistémico con frecuencia desa-
rrollan insuficiencia cardiaca y en ocho pacientes en
esta situacion, dos con bloqueo completo de rama
derecha y seis con estimulacion ventricular izquier-
da y asincronia electromecanica Janousek“? tras
TRC comprobé reduccién en la duracion del GRS,
mejoria del tiempo de llenado y de la FEVI.

La TRC permanente en nifios obtiene cuando me-
nos similares resultados que en los adultos y ade-
mas el numero de pacientes no respondedores sue-
le ser menor que en los adultos. La indicacion en la
mayoria de los casos (61 % del total) es la correc-
cion de la asincronia inducida por la estimulacion en
apex de VD de pacientes con CC.

En los nifios, su tamafio y el escaso calibre de los
accesos vasculares y de las venas coronarias son
un obstaculo para la resincronizacion por via exclusi-
vamente transvenosa aunque puede recurrirse a la
via epicardica para la estimulacion del VI.

En la serie publicada por Cecchin“® que esta com-
puesta por 60 pacientes, con edad media al implan-
te de 15 afios, la TRC se alcanzé por via transveno-
sa en solo el 38 % de los casos, por via epicardica
en el 63 % y de forma mixta en el 8 %.

La indicacion fue en 14 casos miocardiopatia dila-
tada y en los 46 restantes CC (ventriculo Unico, ca-
nal AV, TGV). Las indicaciones para la TRC en dicha
serie asi como la via de implante del dispositivo se
muestran en la figura 5.

La via epicardica se utilizd en pacientes con edad
media de 8,6 afos y la transvenosa en aquellos de
mas edad (17,7 afos).
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Figura 5.- Indicaciones de 1a TRC y procedimiento de implante del

dispositivo, en Is serie citada en el texto. Abreviaturas: TRC= Resin-
cronizador. TRC + CC = Resincronizador en cardiopatia congénita.
MP/DALI + TRC = Paciente con marcapasos o desfibrilador previo al
que se asoci6 resincronizador. TRC + MP/DAI = Indicacién directa
de resincronizador y MP/DAL

Tras un seguimiento medio de O,7 afios, compro-
bé que el 87 % de los pacientes ( 39 casos de 45
seguidos] mejoraron su clase funcional y al menos
un 10 % su FEVI. De ellos, 23 pacientes (59 %) pre-
sentaron mejoria de dos o tres niveles en la clasi-
ficacion de la NYHA e incremento de mas de 10
puntos en su FEVI.

Las complicaciones agudas fueron del 10 %, sien-
do mas frecuentes en los implantes transvenosos
(18 %).

Dubin“4 evalué, de forma retrospectiva, la eficacia
y seguridad de la TRC en 103 pacientes pediatri-
cos de 22 hospitales, con una edad media en el
implante de 12,8 afios. Destaco la diferencia en las
indicaciones entre adultos y nifios ya que en estos la
miocardiopatia solo representé el 15.5 % de los ca-
sos siendo la indicacion mas frecuente la disfuncién
ventricular en pacientes con CC (70,8 %). Ademas,
la mitad de los casos (54 % del total] eran previa-
mente portadores de marcapasos.

La via de implante fue en la mitad de los dispositi-
vos epicardica (46,6 %) mixta (9,7 %) y transveno-
sa en el resto (43,6 %), siendo la via epicardica la
utilizada en los pacientes de mas corta edad. Las
complicaciones ligadas al cable de seno coronario
fueron mayores que en los adultos (18 % versus
12 %), quizas por escasa experiencia en la técnica.
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La mortalidad fue del 5 % comparable a la sefialada
para los adultos en el estudio MIRACLE“°.

Con respecto a este estudio de Dubin hay que te-
ner en cuenta la limitacion que supone su caracter
retrospectivo, la heterogeneidad de la poblacién en
cuanto a edad en el momento del implante (cerca
del 50 % de los casos eran pacientes de mas de 15
afios de edad) y el limitado tiempo de seguimiento.
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