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Las arritmias son, sin duda, uno de los mayores pro-
blemas para el clinico a cargo de pacientes adultos con
cardiopatias congénitas. Su protagonismo en el momen-
to actual es incuestionable, pero a medida que los pa-
cientes con cardiopatias reparadas en edad pediatrica
envejezcan, es esperable que el impacto de las compli-
caciones arritmicas aumente. Ademas, por diferentes
motivos, las cardiopatias congénitas se apartan del ma-
nejo electrofisiologico habitual. En este capitulo nos dis-
ponemos a abordar de forma resumida las particularida-
des que las cardiopatias congénitas suponen para el
especialista en arritmias, con un breve acercamiento a la
terapia de resincronizacién cardiaca para el manejo de la
insuficiencia cardiaca.
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Ablation, Pacemakers, Cardiac
Resynchronization Therapy and Implantable
Cardioverter-Defibrillators

Arrhythmias are a major concern for the physician
treating adult congenital cardiac patients. At present,
the relevance of arrhythmias in this population is
unquestionable but, as the cohort of patients with cardiac
defects repaired in infancy and childhood ages, its
impact is expected to increase significantly. Furthermore,
due to different reasons, arrhythmia management in
such patients differs from the usual approach. This
article provides a brief overview of the specific features
of congenital heart disease that are of concern to
specialists dealing with arrhythmias and includes a short
introduction to the use of resynchronization therapy for
treating heart failure.
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INTRODUCCION

Después de una infancia y una adolescencia de
relativa estabilidad, la mayoria de los pacientes con
cardiopatias congénitas (CC), especialmente aque-
llos con procesos mas complejos, empiezan a desa-
rrollar complicaciones tardias derivadas de la ex-
tensa cirugia a la que frecuentemente han sido
sometidos y de las lesiones residuales subyacentes.

Las arritmias, tanto lentas como rapidas, son la
principal fuente de morbilidad e ingreso hospitalario
en estos pacientes'. Su papel en la muerte stbita, pri-
mera causa de mortalidad en muchas de estas cardio-
patias, es indiscutible. Pero ademas pueden ser un
factor desestabilizador de un fragil equilibrio hemo-
dinamico de muchas otras y en ocasiones constituyen
indicacion de cirugia de lesiones residuales por consi-
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derar que anuncian el fin de un periodo de acomoda-
cion del corazédn a éstas. Las complejas anatomias a
las que frecuentemente nos enfrentamos suponen un
auténtico reto tanto para el manejo farmacologico
como, principalmente, para el abordaje invasivo por
parte del electrofisidlogo.

Por otro lado, la insuficiencia cardiaca emerge
como una entidad de impacto creciente y suele re-
presentar la recta final de un largo camino. En si-
tuaciones tan alejadas de las guias de practica cli-
nica como pueden ser los ventriculos derechos
sistémicos o los ventriculos tunicos, la utilidad del
tratamiento farmacoldgico es limitada. Las nuevas
técnicas de resincronizacion cardiaca son una op-
cion esperanzadora también en este terreno.

El presente capitulo pretende ser un acercamiento
al importante papel del electrofisidlogo en el ma-
nejo intervencionista de los pacientes con CC.

ABLACION

El fracaso del tratamiento antiarritmico en la
prevencién de recurrencias, al menos a largo plazo,
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ABREVIATURAS

BAV: bloqueo auriculoventricular.

CC: cardiopatias congénitas.

DAI: desfibrilador automatico implantable.
TRC: terapia de resincronizacion cardiaca.
TRIA: taquicardia por reentrada intraauricular.
TV: taquicardia ventricular.

asi como sus potenciales efectos adversos, ha hecho
que la ablacion con catéter sea cada vez mas utili-
zada para el tratamiento y el control de las arrit-
mias en los pacientes con cardiopatias congénitas.

Todas las arritmias que observamos en la pobla-
cién normal pueden darse en los pacientes con CC.
Algunas se asocian de forma especifica a determi-
nadas anomalias congénitas como, por ejemplo, las
vias accesorias en la anomalia de Ebstein. Sin em-
bargo, lo mas frecuente es que estos pacientes pre-
senten arritmias adquiridas, raramente presentes en
la poblacion normal, que se deben a un sustrato
arritmogénico complejo en el que se engloban: a)
secuelas debidas a la propia cardiopatia congénita,
como dilatacion, hipertrofia o areas de fibrosis cau-
sadas por la sobrecarga hemodinamica o la cia-
nosis, y b) secuelas derivadas de la cirugia repara-
dora, como cicatrices de atriotomia o
ventriculotomia, parches o derivaciones anaté-
micas, que pueden actuar como barreras de conduc-
cion facilitando el desarrollo de arritmias, general-
mente por mecanismo de reentrada.

En los pacientes con CC, se ha empleado la abla-
cion con catéter con éxito en la mayoria de las ta-
quicardias. Sin embargo, las caracteristicas unicas
de estos pacientes confieren una mayor complejidad
al procedimiento. Uno de los desafios mas impor-
tantes es la distorsidn anatomica que puede difi-
cultar enormemente la comprension de la anatomia
y la manipulacion de los catéteres. Por ello, antes
del procedimiento, es fundamental conocer en de-
talle la cardiopatia de base, asi como la correccion
o las correcciones quirurgicas realizadas. Aun asi,
en el curso del procedimiento se pueden plantear si-
tuaciones que constituyen verdaderos retos, como
la dificultad en el acceso venoso, que puede estar
deteriorado por el antecedente de multiples proce-
dimientos previos; la imposibilidad de acceso a de-
terminadas zonas del corazén debido a la presencia
de parches o a la obstruccion de derivaciones, como
en pacientes con cirugia de Fontan o en la correc-
cion mediante técnicas de Senning o Mustard en la
transposicion de grandes vasos; la imposibilidad de
acceso al sustrato arritmogénico si éste queda en-
globado debajo de un parche o de material proté-
sico; la dificultad para localizar determinadas es-
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tructuras anatéomicas como, por ejemplo, el anillo
tricuspideo en pacientes con anomalia de Ebstein y
vias accesorias derechas, o el propio sistema de con-
duccion, que en determinadas cardiopatias puede
estar desplazado de su posicion habitual, lo que fa-
cilita la posibilidad de lesionarlo durante la abla-
cion, y la dificultad para crear lesiones transmu-
rales, en cavidades generalmente dilatadas y con
bajo flujo, lo que limita el contacto del catéter y la
aplicacion de suficiente cantidad de energia.

Sin embargo, los avances tecnologicos aconte-
cidos en los ultimos afios han facilitado el abordaje
de sustratos arritmogénicos cada vez mas com-
plejos, mejorando el éxito del procedimiento®. Entre
estos avances, mencion especial merece el desarrollo
de los sistemas de navegacion, que permiten la re-
construccion tridimensional de la cavidad de interés
y la creacién de mapas de voltaje, activacion y pro-
pagacion, y facilitan la comprension del mecanismo
electrofisiologico de la arritmia y su relacidon con el
sustrato anatémico (fig. 1). Ademas, la posibilidad
de integracion de técnicas de imagen, como la reso-
nancia o la tomografia, con los sistemas de navega-
cion ha contribuido a una mejor definicion de la
compleja anatomia de estos pacientes, que facilita
la realizacién del procedimiento. Otro avance im-
portante en la electrofisiologia ha sido el desarrollo
de catéteres de ablacion que permiten crear lesiones
mas profundas. No es infrecuente que la cavidad
sobre la que asienta el sustrato arritmogénico sea
una camara dilatada y con bajo flujo, lo que limita
la potencia durante la aplicacién de radiofre-
cuencia. Y por otro lado, es frecuente que estos pa-
cientes presenten cierto grado de hipertrofia o en-
grosamiento del tejido auricular o ventricular. Con
el desarrollo de los catéteres de punta irrigada, es
posible aplicar mayor potencia debido a la refrige-
racion de la punta del catéter y conseguir mayor
profundidad de la lesion. Por otro lado, el desa-
rrollo de nuevas fuentes de energia, como la crioa-
blacidn, puede contribuir a minimizar el riesgo de
lesion sobre el tejido de conduccion en estos pa-
cientes.

Ablacién de taquicardias auriculares
por reentrada intraauricular

También conocida como flutter auricular atipico,
taquicardia auricular incisional o taquicardia auri-
cular macrorreentrante, la taquicardia por reen-
trada intraauricular (TRIA) ha sido descrita como
una complicacién a largo plazo de practicamente
cualquier tipo de cirugia cardiaca. Sin embargo, la
combinacion de ciertas cardiopatias congénitas y
reparaciones quirurgicas especificas se asocia a una
mayor incidencia de TRIA. Estas incluyen las ciru-
gias que requieren una mayor manipulacién de la
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Fig. 1. Mapa de activacion durante una taquicardia por reentrada intraauricular (TRIA) en paciente con cardiopatia congénita tipo cor triatriatum. La secuen-
cia de activacion muestra TRIA sobre la cicatriz de atriotomia lateral. La flecha marca el punto en el que la aplicacion de radiofrecuencia interrumpe el flutter.
En fluoroscopia se observa la posicion del catéter durante la aplicacion efectiva en proyeccion oblicua anterior izquierda.

auricula, como la reparacion de la comunicacion
interauricular, los procedimientos de Mustard y
Senning en la transposicion de grandes arterias o la
cirugia de Fontan. Diversos estudios han identifi-
cado como factores de riesgo para el desarrollo de
TRIA la reparacion quirurgica a una edad mas
avanzada y un mayor tiempo de seguimiento.
Identificar la localizacion del circuito es el objetivo
fundamental del procedimiento de ablacién. Segun
diversos trabajos, la localizacion mas frecuente del
circuito de reentrada se halla a nivel del istmo
cavotricuspideo®?, seguido de la cicatriz de atrio-
tomia en la pared lateral de la auricula derecha’.
Estas localizaciones, facilmente accesibles en cora-
zones normales, pueden ser imposibles de abordar
cuando la anatomia estd mas distorsionada. Tal es el
caso de pacientes con cirugia de Senning o Mustard
en los que, a pesar de que el istmo cavotricuspideo se
ha dentificado como la zona de conduccién lenta del
circuito, en ocasiones parte de este istmo critico
puede quedar en la circulacion sistémica y hay que

acceder a ¢l de forma retrégrada o a través de una
puncién en las neoauriculas. Los casos mas com-
plejos son los observados tras cirugia de Fontan,
donde se pueden encontrar multiples circuitos en re-
lacion con atriotomia, parches, suturas, etc.

La utilizacion de los sistemas de navegacion y ca-
téteres de punta irrigada ha mejorado la tasa de
éxito en la ablacién de la TRIA, hasta cifras cer-
canas al 90%?. A pesar de ello, la tasa de recurren-
cias es aun elevada: el 20% en 3 afios. Los pacientes
con cirugia de Fontan son los que presentan una
tasa de recidiva mas alta (40%). Ello se debe a la
complejidad para entender determinados circuitos,
la imposibilidad de crear lesiones adecuadas en de-
terminados tejidos con importante fibrosis o engro-
samiento y la dificultad para validar el bloqueo
completo de la conduccion en las lineas de ablacion.
No obstante y a pesar de las recurrencias, el segui-
miento de estos pacientes tras la ablacion ha de-
mostrado un mejor control de los sintomas y me-
jora de la calidad de vida®.
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Ablacion de vias accesorias

La experiencia en la ablacion de vias accesorias
en pacientes con CC proviene principalmente de
pacientes con anomalia de Ebstein en los que,
ademds, no es infrecuente encontrar multiples
vias’. La mayor dificultad en la ablacion de estas
vias accesorias radica en la correcta localizacion
del anillo auriculoventricular y en lograr un buen
contacto del catéter con el tejido. Para la localiza-
cion del anillo se ha empleado la angiografia de la
arteria coronaria derecha o la introduccion,
dentro de la arteria, de catéteres multipolares de
calibre muy fino para la cortografia eléctrica. Por
otro lado, en pacientes con importante dilatacion
de cavidades, la estabilizacion del catéter para la
ablacion de vias localizadas a nivel de la pared
libre del anillo tricuspideo suele ser muy dificil,
incluso con la ayuda de introductores largos.
Todo ello limita la eficacia del procedimiento a
tasas de éxito de alrededor del 85% y recidivas de
la conduccion por la via hasta en un 25%. Una de
las complicaciones mas temidas en estos procedi-
mientos es la posibilidad de lesionar la arteria co-
ronaria derecha como consecuencia de la aplica-
cion de radiofrecuencia en un anillo anormalmente
mas delgado. Otras CC en las que se ha observado
un aumento de la incidencia de vias accesorias son
la comunicacion interauricular, la L-transposicion
de grandes arterias o la heterotaxia con ventriculo
unico, cardiopatias complejas en las que es im-
prescindible una buena definicion de la anatomia
auricular, el anillo auriculoventricular, el seno co-
ronario y la localizacidon del sistema de conduc-
cion, que con frecuencia esta desplazado de su po-
sicion habitual. La tasa de éxito en estos pacientes
se sitia alrededor del 80% y parte de los fracasos
en la ablacién son debidos a la proximidad de la
localizacion de la via con el tejido de conduccion
y el consiguiente riesgo de bloqueo auriculoven-
tricular (BAV). Actualmente, el margen de segu-
ridad que proporciona la crioablacion en estos
casos puede ayudar a mejorar el éxito del procedi-
miento®.

Arritmias ventriculares

La incidencia de taquicardia ventricular (TV)
monomorfica en los pacientes con CC es clara-
mente inferior a la de la TRIA; sin embargo, la
TV puede ser un precursor de muerte stubita en
estos pacientes. El mecanismo que interviene en
la TV parece ser igualmente la reentrada sobre un
sustrato arritmogénico formado por barreras
anatomicas y zonas de cicatriz como conse-
cuencia de la reparaciéon quirurgica. La mayoria
de las publicaciones sobre la ablacion de TV son
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casos aislados o pequeiias series de casos. Las dos
unicas series publicadas hasta la actualidad han
mostrado que la CC con mayor incidencia de TV
es la tetralogia de Fallot seguida de la comunica-
cién interventricular®!®, No obstante, otras car-
diopatias congénitas que se asocian con TV son
la estenosis aortica, la transposicion de grandes
vasos, algunas formas de ventriculo tnico y la
anomalia de Ebstein. Las técnicas descritas para
la ablacidon de la TRIA han sido aplicadas en la
ablacion de la TV con tasas de éxito cercanas al
90%. Una vez mas, la dificultad en la creacion de
la lesion sobre una zona del ventriculo engrosada,
como es el caso de la tetralogia de Fallot, podria
explicar el 20% de la tasa de recurrencias descrito
en estas series. La cuestion atin por resolver en el
manejo de estos pacientes es, puesto que la TV
puede ser marcador de muerte subita, si la abla-
cion puede utilizarse como terapia unica 0 como
terapia adyuvante a la implantacion de un desfi-
brilador automatico''.

MARCAPASOS

Los pacientes con CC presentan una anatomia
compleja y cirugias de reconstrucciéon que pueden
afectar al desarrollo, la funcion o la irrigacion del
nodo sinusal, del nodo auriculoventricular o del te-
jido de conduccion, por lo que no es infrecuente
que requieran la implantacién de marcapasos. Las
causas mas frecuentes de implantacion de marca-
pasos en esta poblacion son la disfuncién sinusal, el
sindrome bradicardia-taquicardia y el bloqueo
avanzado!? (tabla 1).

La disfuncidn sinusal es una manifestacion inhe-
rente a algunas cardiopatias congénitas (hetero-
taxia, malformaciones de la unién vena cava-auri-
cula derecha) y se presenta también en pacientes
sometidos a cirugias de reparacion auricular (tipo
Mustard, Senning, Glenn o Fontan'*'#). El marca-
pasos, en los pacientes con sindrome de bradicar-
dia-taquicardia, corrige las bradicardias sintoma-
ticas, permite el uso de fArmacos antiarritmicos y
puede tratar la taquicardia con algoritmos de esti-
mulacion. Ademas, segiin algunos estudios, la esti-
mulacion auricular reduce la incidencia de taqui-
cardias auriculares'. Las alteraciones en el sistema
de conduccién pueden ser tanto congénitas (por
alteraciones de la anatomia, la localizacion o la
funcion, en que los ejemplos mas frecuentes son
la transposicién congénitamente corregida de
grandes vasos o los defectos de cojinetes endocar-
dicos) como por cirugias o procedimientos
intervencionistas"'>!> sobre la region del nodo au-
riculoventricular (defectos septales, canal auricu-
loventricular o valvulopatias) que evolucionan al
BAYV completo.
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TABLA 1. Indicaciones para implantacién de marcapasos en nifios, adolescentes y pacientes con cardiopatias

congénitas’?

Clase I. Se indica implantacion de MCP permanente

BAV de segundo grado avanzado o de tercer grado asociado a bradicardia sintomatica, disfuncion ventricular o gasto cardiaco bajo

Disfuncion sinusal sintomatica 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 mas 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 lat/min o con cardiopatia congénita y FC < 70 lat/min

Clase lla. Se considera razonable la implantacion de MCP permanente

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 son 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 hemodinamico 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
Clase lb. Se puede considerar la implantacion de MCP permanente

BAV de tercer grado postoperatorio transitorio que revierte a ritmo sinusal con bloqueo bifascicular residual
BAV de tercer grado asintomatico en nifios 0 adolescentes con FC aceptable, QRS estrecho y funcion ventricular normal
Bradicardia sinusal asintomatica tras reparacion quirdrgica de una cardiopatia congénita con FC < 40 lat/min o pausas > 3 s

Clase lll. La implantacion de MCP no esta indicada

BAV de tercer grado postoperatorio transitorio con recuperacion de la conduccion auriculoventricular normal sin sintomas
Bloqueo bifascicular con/sin BAV de primer grado tras cirugia en ausencia de BAV de tercer grado transitorio

BAV de segundo grado tipo | asintomatico

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

BAV: bloqueo auriculoventricular; FC: frecuencia cardiaca; MCP: marcapasos.

Problemas de acceso-navegacién-avance-
implante del electrodo

Se han descrito dificultades debidas a: a) la edad
y la superficie corporal de los pacientes; ) las mal-
formaciones venosas; ¢) las cirugias previas que di-
ficultan el acceso, y d) los problemas para localizar
un adecuado punto de fijacion.

Como en todos los implantes, pero especialmente
en los pacientes con CC, la planificacion del acceso
y el abordaje son fundamentales. Se debe recopilar
toda la informacion previa disponible (notas qui-
rurgicas o pruebas de imagen), y realizar, en oca-
siones, una inyeccion de contraste en la vena ante-
rocubital homolateral al implante para valorar
anomalias del sistema venoso y oclusiones (pre-
sentes en el 9 y el 25%, respectivamente!-!5).

Las variaciones anatomicas y las correcciones
quirtrgicas suponen un reto para avanzar los elec-
trodos y acceder hasta la cavidad destino. Asi, la
implantacién transvenosa habitual puede ser impo-
sible (exclusion de camaras como en Fontan), muy
dificultosa (malformaciones venosas, neoauriculas)
o asociada a un riesgo emboligeno elevado (persis-
tencia de shunts intracardiacos). Se ha cifrado el
riesgo de eventos embolicos paraddjicos en pa-
cientes con shunts en un 2% de los implantes trans-
venosos y en un 0,5% de los epicardicos!®. Por ello,
se debe plantear el abordaje epicardico o el cierre

del shunt antes del implante. El abordaje epicardico
disminuye el riesgo emboligeno; sin embargo, re-
quiere una instrumentacion quirurgica mas com-
pleja y presenta mayor tasa de complicaciones y de
disfuncién del electrodo, pero en los pacientes con
riesgo elevado de disfuncion o BAV sometidos a ci-
rugia por otro motivo se pueden colocar los elec-
trodos epicardicos para evitar cirugias en el futuro.
Por ultimo, para el implante definitivo del electrodo
se debe tener en cuenta la presencia de cicatrices,
parches sintéticos, reseccion de localizaciones habi-
tuales y lugares donde existe captura diafragmatica
o elevado riesgo embdlico.

Las CC se consideran un factor de riesgo para la
disfuncion del electrodo, pero probablemente el
mayor numero de implantes epicardicos acttiia
como un factor de confusidn en esta relacion'.

Extraccion de electrodos

En los ultimos anos, se han potenciado las téc-
nicas de reparacion, desobstruccidén o extraccion de
electrodos en este grupo debido a la mayor inci-
dencia de disfuncién (mayor nimero de implantes
epicardicos), al crecimiento de los pacientes (que
eran mas jovenes en el momento del implante y pre-
sentan electrodos mas anticuados en el momento de
la extraccion) y a las particularidades de la ana-
tomia con resultados exitosos (91%) y complica-
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ciones (6%) similares a las de los pacientes sin car-
diopatias congénitas’!>15,

TERAPIA DE RESINCRONIZACION CARDIACA

La terapia de resincronizacion cardiaca (TRC) es
una opcidn terapéutica empleada de forma habitual
en adultos con insuficiencia cardiaca izquierda, se-
cundaria a miocardiopatia dilatada idiopatica o
cardiopatia isquémica, en presencia de asincronia
electromecanica. En dichos pacientes, no solo se ha
demostrado una mejora en los parametros hemodi-
namicos y clase funcional, sino también, en algunos
casos, un remodelado inverso del ventriculo iz-
quierdo!’. La existencia de mecanismos fisiopatold-
gicos comunes (intolerancia al ejercicio, cambios
neurohormonales, alteraciones electromecanicas)
hace pensar que dicho tratamiento puede extrapo-
larse a la insuficiencia cardiaca en las CC. Sin em-
bargo, la experiencia en este contexto es escasa y se
limita a pequenas series de casos, con frecuencia re-
trospectivas y con factores de confusioén, como la
cirugia concomitante. Por otro lado, la heteroge-
neidad de sustratos, con formas unicas de asin-
cronia, dificulta la seleccion de los pacientes, las
técnicas de implante y la optimizacién de los para-
metros de estimulacion.

La TRC ha demostrado una mayor efectividad,
incluso se ha logrado un remodelado inverso com-
pleto, en los pacientes con estimulacion cardiaca
permanente del ventriculo derecho y disfuncién del
ventriculo izquierdo sistémico. La TRC temporal
también parece un tratamiento eficaz de la insufi-
ciencia cardiaca aguda en el postoperatorio de la ci-
rugia cardiaca congénita'®'®, ya que mejora de
forma temporal los parametros hemodindmicos
hasta la recuperacion espontanea de la funcion sis-
tolica. Se ha aplicado fundamentalmente en pa-
cientes con disfuncion de un ventriculo derecho
subpulmonar, mediante la estimulacion desde uno
o mas puntos de la pared libre del ventriculo de-
recho, con el objetivo de reducir el bloqueo de rama
derecha, o en pacientes con un ventriculo unico con
implante de tres electrodos en posiciones alejadas
del miocardio ventricular. La identificacion de los
pacientes con asincronia ventricular y una estrecha
colaboracion con el cirujano, con el fin de lograr un
correcto posicionamiento de los electrodos, son as-
pectos fundamentales para el éxito del tratamiento
en este contexto.

En los demas sustratos la evidencia es menos con-
tundente, aunque prometedora. En pacientes con
disfuncion de un ventriculo derecho subpulmonar,
se ha observado acortamiento del intervalo QRS y
mejora del indice cardiaco y la funcion sistolica du-
rante la estimulacion temporal desde diferentes
puntos del ventriculo derecho®. Sin embargo, no
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hay datos concluyentes sobre la utilidad de la TRC
permanente en estos casos. En la disfuncion del
ventriculo derecho en posicion sistémica, la TRC
también ha demostrado acortar la duracion del
QRS y mejorar la funcidén ventricular?, aunque en
menor medida que en el ventriculo estructuralmente
izquierdo. Esto apunta a la influencia de factores fi-
siopatoldgicos adicionales, sobre los que no actta
la TRC, en la disfunciéon miocardica de este grupo
de pacientes, si bien podria ser de ayuda en combi-
nacién con otros tratamientos como la cirugia de la
insuficiencia tricuspidea. Por ultimo, en pacientes
con ventriculo tnico, no se ha objetivado una signi-
ficativa repercusion en la fraccion de eyeccion, a
pesar de acortar la duracion del QRS?'.

DESFIBRILADOR AUTOMATICO
IMPLANTABLE

La mayoria de los pacientes con CC que llegan a
la edad adulta tienen, como grupo, menos supervi-
vencia total que la poblacién general de la misma
edad?. La muerte subita es una de las causas mas
frecuentes de atricién en las CC en general y en de-
terminados grupos en particular. Dada su preva-
lencia en las unidades de CC del adulto, la tetra-
logia de Fallot reparada es la entidad que mas se ha
estudiado en este sentido. En este grupo de pa-
cientes la tasa de mortalidad en diferentes series es
aproximadamente de un 2,5% por cada década a lo
largo del seguimiento?,

Por una parte, no hay ninguna duda de que los
pacientes con tetralogia de Fallot y que han presen-
tado un episodio de arritmia ventricular maligna o
muerte subita recuperada deben recibir un desfibri-
lador automatico implantable (DAI) como preven-
cion secundaria, por lo general independientemente
de que se realicen otras medidas terapéuticas.

El problema en el momento actual esta en la deci-
sion de implantar un DAI a los pacientes que no
han presentado eventos previos, es decir, como pre-
vencion primaria. En primer lugar, cabe decir que,
a diferencia de la cardiopatia isquémica o la cardio-
patia dilatada, no hay datos de estudios prospec-
tivos y controlados que permitan dar una respuesta
a esta pregunta desde la medicina basada en la evi-
dencia. En realidad, debe destacarse que esta pobla-
cion tiene algunas caracteristicas que la hacen dife-
rente de los pacientes con cardiopatia isquémica o
dilatada, e incluso con miocardiopatia hipertrofica
o miocardiopatia arritmogénica del ventriculo de-
recho. La primera es que, aunque estos pacientes
tienen una tasa de mortalidad mayor que la que les
corresponderia por la edad, y ademas por el hecho
de tratarse de pacientes jovenes, esta mortalidad
tiene un especial impacto clinico; desde el punto de
vista cuantitativo, dicha tasa es mucho mas baja
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que la que presentan los pacientes con otros tipos
de cardiopatia. Diversos autores han analizado
cuales son las variables clinicas que permitan iden-
tificar a los pacientes con mayor riesgo de muerte
subita. Parece bastante claro que, cuanto mayor es
la edad en el momento de la primera cirugia repara-
dora, mayor es la mortalidad en el seguimiento®,
Asimismo, los parametros -electrocardiograficos,
como la anchura del QRS?, o hemodindmicos,
como la severidad de la insuficiencia pulmonar y la
disfuncion ventricular derecha, que indican una
mayor sobrecarga de ventriculo derecho se asocian
también a una mayor mortalidad®*,

En cuanto a los marcadores eléctricos, se ha pro-
puesto que los episodios de taquicardia ventricular
no sostenida en el registro Holter podrian ser mar-
cadores de mayor mortalidad al seguimiento.
Especial interés se ha tenido en analizar el papel de
la estimulacion ventricular programada para pre-
decir eventos en el seguimiento. Los datos de la lite-
ratura son algo contradictorios ya que, mientras
que algunos grupos hallan que la induccion de arrit-
mias ventriculares en el estudio electrofisioldgico
identifica a un grupo de pacientes en mayor riesgo?,
otros grupos?, incluida nuestra propia experiencia,
no hallan correlacién entre la induccidén de taqui-
cardia ventricular y la presencia de eventos arrit-
micos en el seguimiento. Asi pues, en el momento
actual no tenemos marcadores fiables y contras-
tados que nos permitan identificar de manera
inequivoca qué pacientes se podrian beneficiar de la
implantacién de un DAI como prevencion pri-
maria.

Por otra parte, la implantacion y el seguimiento
de los DALI en este tipo de pacientes son distintos
en los pacientes con otras cardiopatias. En primer
lugar, diversos estudios han mostrado que la tasa
de terapias apropiadas es mas baja que la de los
pacientes con otras cardiopatias®. Otro dato que
se debe tener en consideracién cuando se plantea
la indicacion de implantar un DAI en estos pa-
cientes es que esta poblacién tiene una mayor tasa
de complicaciones, tanto en el implante como en el
seguimiento, asi como una mayor incidencia de
descargas inapropiadas, en comparacion con otros
tipos de cardiopatia®®?. Ello se debe, probable-
mente, a las caracteristicas especiales de esta po-
blacién. Por un lado, pueden tener mas problema
de accesos venosos, mientras que, por otra parte,
dado que se trata de una poblacion mas joven y
con mas actividad fisica, tienen una mayor proba-
bilidad de dislocacion o fractura del electrodo.
Asimismo, por el mismo hecho de que realizan
mas actividad fisica y, ademas, porque, debido a
su cardiopatia, tienen una mayor probabilidad de
presentar arritmias supraventriculares paroxis-
ticas, tienen también una mayor tasa de terapias

inapropiadas que los pacientes con cardiopatia is-
quémica o dilatada.

Todo ello ha llevado a que, en el momento ac-
tual, en las guias de recomendaciones de preven-
cién de muerte subita, s6lo se considere como in-
dicacion establecida de clase 1 de DAI a los
pacientes que han presentado un episodio de
muerte subita recuperada o taquicardia ventricular
sostenida'>°, mientras que se considera indicacion
de clase II a aquellos que han presentado un epi-
sodio sincopal de causa desconocida®. En este
contexto, en los pacientes sin ninguna de estas
condiciones, y en espera de nuevos datos que nos
permitan contestar a estas preguntas, la decision
debe ser individualizada.

CONCLUSIONES

Las arritmias en los adultos con cardiopatias con-
génitas aparecen como un campo emergente en el
mundo de la electrofisiologia. La excepcionalidad y
la complejidad de la anatomia subyacente, entre
otras consideraciones, las convierten en un reto
para el experto en arritmias, que requiere de una
formacién especifica para su manejo. Quedan,
como en toda disciplina emergente, multiples incog-
nitas por resolver que la hacen, si cabe, todavia mas
apasionante.
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