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Distrofia miotonica y taquicardia ventricular

por reentrada rama-rama

Carlos J. Ramirez, Diego A. Rodriguez, Victor M. Velasco y Fernando Rosas
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Presentamos el caso de un vardn de 37 afios con dis-
trofia muscular mioténica que ingreso por fibrilacién auri-
cular con alta respuesta ventricular. Durante la adminis-
tracion de amiodarona presentd un episodio de muerte
subita intrahospitalaria. En el estudio electrofisiologico se
evidencié una taquicardia ventricular por reentrada rama-
rama y una fibrilacién ventricular. Se realizd, con éxito,
ablacion mediante energia de radiofrecuencia de la rama
derecha del haz de His y se implanté un cardiodesfibrila-
dor bicameral. Se discuten los mecanismos y tratamiento
de las arritmias en estos pacientes.

Palabras clave: Distrofia. Taquicardia. Reentrada. Abla-
cion. Desfibrilador.

Myotonic Dystrophy and Bundle-Branch Re-Entrant
Tachycardia

We report the case of a 37-year-old man diagnosed
with myotonic dystrophy who presented atrial fibrillation
with high ventricular rate. While being treated with amio-
darone, he suffered cardiac arrest. The electrophysiologi-
cal study disclosed bundle-branch reentrant ventricular
tachycardia and ventricular fibrillation. Catheter ablation
of the right bundle branch was performed and a bicameral
defibrillator was implanted. The mechanisms and treat-
ment of arrhythmias in these patients are discussed.

Key words: Dystrophy. Tachycardia. Re-entry. Ablation.
Defibrillator.
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INTRODUCCION

La distrofia muscular miotdnica es el tipo de distro-
fia muscular mds frecuente en adultos con una preva-
lencia de 1 en 8.000'3. Se trata de una enfermedad he-
redofamiliar autosémica dominante, caracterizada por
una ampliacién inestable del trinucledtido citosina-ti-
mina-guanina en el brazo largo del cromosoma 19'4.
Afecta al sistema neuromuscular pero puede afectar
también a otros sistemas'. El compromiso cardiaco es
frecuente y predominan las alteraciones del sistema de
conduccién His-Purkinje>*3. En el estudio de la autop-
sia se hallaron fibrosis, infiltracién grasa y atrofia del
sistema de conduccién®’. El compromiso miocérdico
es raro, aunque por ecocardiograma se demostraron al-
teraciones de la funcién diastdlica ventricular®’ y, oca-
sionalmente, también de la sistdlica'®. Las arritmias
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auriculares y ventriculares se presentaron hasta en el
50% de los pacientes, habiéndose descrito bradicardia
sinusal, bloqueos auriculoventriculares, extrasistoles
auriculares y ventriculares, fibrilacién y fliter auricu-
lares y taquicardia ventricular*!!. La frecuencia de
muerte subita varfa seglin las series y se presenta
como consecuencia de bloqueo auriculoventricular
completo y de taquicardia o fibrilacién ventricular*$!2,
En ocasiones excepcionales una taquicardia ventricu-
lar sostenida puede ser la forma de presentacion del
compromiso cardiaco de esta enfermedad* y el meca-
nismo desencadenante mds probable es la reentrada
rama-rama, como han demostrado recientes
publicaciones*".

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Un varén de 37 afios de edad, a quien dos afios antes
se le habia diagnosticado una distrofia muscular mio-
ténica mediante un estudio genético y con anteceden-
tes familiares de esta enfermedad (madre, hermano y
tios y primos maternos fallecidos), consulté al Servi-
cio de Urgencias por dolor toracico, palpitaciones, dia-
foresis y disnea. La exploracién fisica mostré una pre-
sion arterial de 120/80 mmHg y una frecuencia
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Fig. 1. Electrocardiograma de 12 derivaciones que muestra una fibrilacion auricular con respuesta ventricular de 110 lat/min y bloqueo completo

de la rama izquierda del haz de His.

cardiaca de 110 lat/min. A la auscultacién los ruidos
cardfacos eran arritmicos y taquicdrdicos, sin soplos;
los campos pulmonares estaban bien ventilados. Otros
hallazgos tipicos de su enfermedad fueron calvicie
frontal, ptosis palpebral bilateral, atrofia testicular, de-
bilidad muscular de predominio distal, hiporreflexia
generalizada y un grado moderado de retraso mental.
En el electrocardiograma se observé una fibrilacién
auricular con alta respuesta ventricular y un bloqueo
completo de rama izquierda del haz de His (fig. 1). En
la radiografia de térax se aprecié aumento del indice
cardiotoricico con crecimiento ventricular izquierdo y
signos incipientes de congestién pulmonar. En el eco-
cardiograma las funciones sist6lica y diastdlica biven-
tricular estaban dentro de los limites normales. No se
registraron signos de hipertensién pulmonar ni defec-
tos valvulares. En el hemograma, la coagulacién, la
bioquimica general y los electrdlitos fueron normales.
Se hospitaliz6 al paciente en el Servicio de Cardio-
logia para iniciar el tratamiento de la fibrilacién auri-
cular. Se inici6 el tratamiento farmacoldgico con
amiodarona intravenosa con una dosis inicial de
5 mg/kg y se continud con una infusién de 10 mg/kg
durante 24 h. Al dia siguiente del ingreso, el paciente
presentd un episodio de taquicardia regular de comple-
jo QRS ancho con una frecuencia de 160 lat/min (fig.
2) y con colapso hemodindmico (presion arterial [PA]
de 50/0 mmHg) que requirié cardioversion eléctrica
con 200 julios, saliendo a fibrilacién auricular, con un
electrocardiograma similar al del ingreso (hasta ese
momento se habian administrado 750 mg de amioda-
rona por via intravenosa). Se traslad6 a la Unidad de
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Cuidados Coronarios, donde de nuevo presentd una ta-
quicardia de complejo QRS ancho sin compromiso he-
modindmico, regular, con patrén de bloqueo de rama
izquierda y eje izquierdo. Se administraron 300 mg
por via intravenosa de procainamida, revirtiendo a rit-
mo sinusal con bloqueo auriculoventricular de primer
grado.

Tras suspender la amiodarona 48 h antes, se realiz6
un estudio electrofisiolégico por puncién venosa fe-
moral derecha con 3 catéteres cuadripolares colocados
en la auricula derecha alta, en la regién del haz de His
y en el dpex del ventriculo derecho. Los intervalos de
conduccién auriculoventricular mostraron un bloqueo
auriculoventricular de primer grado infrahisiano con
intervalos: PA de 30 ms, AH de 80 ms y HV de 100
ms. La funcién sinusal y el punto de Wenckebach AV
fueron normales. No se apreciaron vias accesorias
ocultas en el ritmo sinusal. Con la estimulacién auri-
cular a 280 ms, se indujo un fliter auricular comun
con longitud de ciclo de 240 ms y conduccién auricu-
loventricular 2:1 que requiri6 sobrestimulacién auricu-
lar a 200 ms para su terminacion. Durante la estimula-
cién ventricular programada basal a 600 ms se indujo
una fibrilacion ventricular con tres extraestimulos (S2:
250 ms, S3: 240 ms y S4: 210 ms) que requirié desfi-
brilacién con 200 julios. Con estimulacién ventricular
a 500 ms y 2 extraestimulos (S2: 260 ms y S3: 330
ms) se indujo una taquicardia ventricular monomorfica
sostenida regular, tolerada, con patrén de bloqueo de
rama izquierda del haz de His y longitud de ciclo de
280 ms. Se apreci6 disociacién auriculoventricular y
un potencial del haz de His estable antes del electro-

130



Ramirez CJ, et al. Distrofia mioténica y taquicardia ventricular por reentrada rama-rama

Fig. 2. Electrocardiograma de 12 derivaciones que muestra una taquicardia regular de complejo QRS ancho con eje izquierdo y patron de bloqueo
completo de la rama izquierda del haz de His. La frecuencia cardiaca es de 160 lat/min.

N a'v1 WMW
V6 : A
. VD% N T Tk WOE L SR TV ST Y G S L S
r | -V:' ! id i W Y K i LV
AD, " . il f\
| ' A | N . il
| A
|_HIS N2 A 1 '. I ‘
-1 flom It | A ) Wane Jasl
‘ r ! |‘ \ 'Y d’-‘\ii""‘ | W
¥ ‘ ] " Y i I
i H VJ'. i \ l_z
kY "“HIS 2,.3-\_,...-—-*.[ I'u'y"nr*-."‘"'p:-‘v““*"‘_’ﬁfl“\r“""_ﬂ‘.-’ 'J""'""'\.it'.u-“""_"'""“\f'l.v"‘"""__'\;:\ﬂ-*"""ﬂ'_"“i' ¥ i
i . ' ' ! ' 100 mmisg

Fig. 3. Induccion de una taquicardia ventricular por reentrada rama-rama con la estimulacién ventricular programada con una longitud de ciclo de
280 ms. Obsérvese un potencial de His precediendo al electrograma ventricular y disociacion auriculoventricular. H: potencial del haz de His; V: po-
tencial del ventriculo derecho; A: potencial de la auricula derecha.

grama ventricular con un intervalo HV constante (fig. rama derecha del haz de His mediante un catéter de
3). La taquicardia finalizé con un extraestimulo ventri- electrodo distal de 4 mm y aplicacién de energia de ra-
cular a 250 ms. Se realiz6 cartografia y ablacion de la diofrecuencia durante 2 min con 60 °C de temperatura.
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La conduccién auriculoventricular postablacién se
mantuvo con un intervalo PR de 240 ms y un HV de
130 ms. Después de la ablacion se efectué un nuevo
protocolo de estimulacién ventricular programada, no
volviéndose a inducir la taquicardia.

DISCUSION

La reentrada rama-rama es el mecanismo tipico de
taquicardia ventricular monomorfica sostenida en pa-
cientes con distrofia muscular mioténica>!3. Merino et
al estudiaron a 6 pacientes con distrofia mioténica
confirmados mediante estudio genético y que presen-
taban una taquicardia de complejo QRS ancho con un
mecanismo de reentrada rama-rama?.

Esta macrorreentrada en el sistema His-Purkinje es
la causa del 6% de las taquicardias ventriculares. Se
asocia usualmente a cardiomiopatias dilatadas y a dis-
funcién valvular severa'®. El requisito para que se de-
sencadene esta arritmia es que exista un retardo en la
conduccién en el sistema His-Purkinje, hallazgo fre-
cuente en la distrofia miot6nica®>%15, El compromiso
de este sistema se manifiesta en el electrocardiograma
de superficie con defectos de conduccién intraventri-
cular o con bloqueos de rama y en el estudio electrofi-
sioldgico por prolongacién del intervalo HV>7:13:15,

La taquicardia en este paciente presentaba, sin duda,
un mecanismo de reentrada rama-rama, como se evi-
denci6 al suprimirse su inducibilidad tras la ablacién
de la rama derecha.

Es interesante anotar que, al ingreso, en este pacien-
te se documentd una fibrilacion auricular con bloqueo
completo de la rama izquierda y que presento la taqui-
cardia ventricular sostenida de forma recurrente des-
pués de la administracién de 750 mg de amiodarona
por via intravenosa. Lo anterior podria corresponder a
un efecto proarritmico de este farmaco, teniendo en
cuenta que previamente no se le habian detectado epi-
sodios de taquicardia ventricular y que el retardo en la
conduccién auriculoventricular hace mas probable la
aparicién de la reentrada rama-rama con el uso de
estos antiarritmicos'®. Sin embargo, el estudio electro-
fisiolégico diagndstico se realizé después de la sus-
pension de la amiodarona (48 h) y confirmd las altera-
ciones en la conduccién del sistema His-Purkinje.

Es importante realizar el diagndstico de la taquicar-
dia ventricular por reentrada rama-rama porque puede
ser causa de muerte subita en estos pacientes'’, la res-
puesta al tratamiento farmacoldgico es pobre*'>4 y la
ablacion de una de las ramas del haz de His, usual-
mente la rama derecha con posterior implante de un
marcapasos definitivo ha demostrado ser el tratamien-
to de eleccién con muy buenos resultados>!>!4,

Los pacientes con distrofia muscular tienen una inci-
dencia de muerte subita que varia ampliamente de
acuerdo con las series publicadas, alcanzando hasta un
33%*4815_ Se han identificado como causa de estos epi-
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sodios los bloqueos auriculoventriculares, las ta-
quicardias ventriculares y la fibrilacién ventricu-
lar>*121517 Incluso, algunos informes han mostrado
que pacientes con distrofia mioténica y que han recibi-
do un marcapasos definitivo pueden fallecer de forma
stibita por posibles taquiarritmias ventriculares>®!7. La-
zarus et al han propuesto el implante, de manera profi-
lactica, de un marcapasos definitivo en aquellos pa-
cientes con alteraciones significativas en la conduccién
del sistema His-Purkinje con el fin de prevenir episo-
dios de muerte subita por un bloqueo auriculoventricu-
lar®. El mismo autor ha hallado una incidencia del 18%
de arritmias ventriculares (taquicardia ventricular poli-
morfa y fibrilacién ventricular) inducidas en el estudio
electrofisiolégico en una poblacion heterogénea de es-
tos pacientes®. Por otro lado, los pacientes con taqui-
cardia ventricular por reentrada rama-rama, con una
enfermedad cardiaca estructural tienen una incidencia
de muerte sibita més elevada determinada por las ca-
racteristicas clinicas de cada uno. Saliba y Natale han
discutido incluso si estos pacientes deben recibir de
manera rutinaria el implante de un cardiodesfibrilador,
ya que hasta un 6,5% de los pacientes fallece subita-
mente por arritmias a pesar de la ablacién exitosa'®. La
implantacién de un desfibrilador en este paciente se de-
cidi6 al tener que implantarle en cualquier caso un dis-
positivo debido a su trastorno de conduccién y conside-
rarse ademds que podria tener un riesgo de muerte
subita a pesar de la ablacion de la rama derecha, por las
razones anteriormente expuestas.
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