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Estimulacion ventricular izquierda a través de la
guia del implante percutaneo de valvula aértica

Guidewire-driven Left Ventricular Pacing During Transcatheter
Aortic Valve Implantation

Sr. Editor:

La estimulacion cardiaca a 180-220 Ipm es una técnica efectiva
para estabilizar el balén durante la valvuloplastia aértica y/o el
implante percutaneo de valvula aértica (TAVI). La via clasica de
estimulacién temporal implica puncién femoral o yugular para que
el electrodo de fijacidn activa se coloque en el ventriculo derecho
(VD). Sin embargo, una estimulacion cardiaca efectiva, puede
realizarse utilizando un electrodo unipolar en el ventriculo
izquierdo (VI)!. Se describe una serie prospectiva y consecutiva
de 25 pacientes (tabla) que precisaron TAVI por via femoral;
previamente los habia evaluado el equipo cardioldgico responsable
de la seleccion de pacientes, que observo que todos tenian riesgo
alto o intermedio?> con la sustitucién valvular convencional y los
selecciond para TAVI, preferentemente de modo minimalista
(sedacién, sin ecocardiografia transesofagica sistemadtica, sin
valvuloplastia aértica previa, cierre femoral percutaneo...), y se
afiadio6 la supresion del implante de un electrodo de marcapasos de
fijacion activa al VD, ya que en nuestros primeros 105 TAVI con
valvulas de balon expandible (BE) se produjo perforaciéon del VD en
2 pacientes, y se practicd sobrestimulacion en el VI a través de la
guia extrarrigida de 0,035” utilizada para el TAVL

Todos los casos presentaban estenosis adrtica grave con
indicacion electiva o urgente de TAVI o disfuncién de protesis
valvular previamente intervenida mediante cirugia de recambio
valvular aortico. Después de cruzar la valvula aértica con un catéter
Amplatz AL1 de 5 Fr, las guias utilizadas fueron una extrarrigida de
0,035” (Cook; Bloomington, Indiana, Estados Unidos) previamente
preformada en «cola de cerdo» y colocada dentro del VI o una guia
Safari (Boston Scientific), que esta disefiada en espiral y no precisa
manipulacion. El final externo de la guia se conecta al electrodo
negativo (catodo) de un marcapasos temporal de Medtronic
5348 mediante una pinza de cocodrilo, el electrodo positivo
(&nodo) se conecta a piel de la extremidad inferior derecha
mediante una aguja intramuscular o curva y conectada de manera
similar con una pinza de cocodrilo al marcapasos externo
(figura A). La estimulacion se realiz6 entre 180 y 240 Ipm, con
una intensidad de salida al maximo y una sensibilidad anulada;
previamente se realiz6 una sola comprobacion hasta que la presion
arterial disminuyera a 40 mmHg con onda de pulso en torno a
10 mmHg (figura B), lo que permitié implantar valvulas de BE tipo
Edwards-SAPIEN 3 y Edwards-SAPIEN XT (figura C) con reduccién
del gradiente sistolico del VIy la aorta entre 0 y 5 mmHg y ausencia
de regurgitacion (figura D y video del material suplementario). En
nuestra serie, se produjo 1 caso de bloqueo auriculoventricular
completo que necesitd estimulacion a través de la guia de 0,035”
durante el tiempo necesario para implantar un marcapasos

transitorio por via yugular al VD; posteriormente se requirié un
marcapasos definitivo. Estimamos que, cuando hay predictores de
bloqueo auriculoventricular tras el TAVI, valvulas autoexpandibles
y centros con poca experiencia®, no deberia ser un modo de
sobrestimulacion electivo. Tenemos constancia solo de 2 publica-
ciones*® en que se utilizo el modo de sobrestimulacién en el VI a
través de la guia del TAVI. Faurie et al.* no muestran el niimero de
TAVI con BE y valvula autoexpandible, con una tasa de implantes
de marcapasos transitorio durante el procedimiento por bloqueos
tras el TAVI del 13,8%, y se estima un predominio de la valvula
autoexpandible que no es tan exigente con la sobrestimulacion; en
la serie Hilling-Smith et al.%, necesitaron implante de marcapasos
definitivo tras los TAVI el 21,2% de los casos, y se empled BE
solamente en el 6% de los casos tratados. En nuestra serie
prospectiva y consecutiva, todas las protesis incluidas fueron con

Tabla

Caracteristicas, riesgo quirirgico y resultados de los pacientes a los 30 dias
Pacientes, n 25
Edad (afios) 79,2 + 4,6
EuroSCORE II (%) 535 +39
STS (%) 581 + 42
Marcapasos previo 1(4)
Intervencionismo coronario percutineo previo 6 (24)
Clase NYHA III/IV 11 (44)
Aorta porcelana 1(4)
Insuficiencia renal crénica grado IV/V 5(20)
Edwards-SAPIEN 3 19 (76)
Edwards-SAPIEN XT 6 (24)
Implante directo 23 (92)
Protesis valvular adrtica quirtrgica disfuncionante 7 (28)
Estimulacién a 180 Ipm 18 (72)
Estimulacion a 200 Ipm 3(12)
Estimulacion a 220 Ipm 3(12)
Estimulacion a 240 Ipm 1(4)
Fallo de la estimulacién 0
Marcapasos a los 30 dias del TAVI 2 (8)
Taponamiento 0
Complicacién vascular 1(4)
ACV 1(4)
Infarto de miocardio periprocedimiento 0
Muerte 1(4)
Exito del procedimiento de TAVI 25 (100)
Exito del TAVI con complicaciones 24 (96)

ACV: accidente cerebrovascular; EuroSCORE II: sistema Europeo para el calculo del
riesgo de mortalidad en cirugia cardiaca; NYHA: clase funcional de la New York
Heart Association; STS: calculo del riesgo de mortalidad en cirugia cardiaca de la
Society of Thoracic Surgeons; TAVI: implante percutaneo transfemoral de valvula
aortica.

Salvo otra indicacion, los valores expresan n (%).
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Figura. A: la flecha izquierda sefiala el electrodo negativo (catodo) conectado a la guia y la flecha derecha, el electrodo positivo (dnodo) conectado a una aguja
intramuscular a piel. B: caida de la curva de presion adrtica durante la sobrestimulacién ventricular izquierda. C: expansién de protesis SAPIEN XT con
sobrestimulacion a través de la guia en contacto con el ventriculo izquierdo. D: resultado inmediato tras el implante de la protesis.

BE, y este modo de sobrestimulaciéon permitié implantar valvulas
con BE y eliminar potenciales complicaciones derivadas de la
necesidad de punciones venosas afadidas y evitar molestias
adicionales, costes y pequefios riesgos de crear fistulas arteriove-
nosas, asi como la complicaciéon de perforacion del VD con el
electrodo de fijacion activa del marcapasos temporal necesario
para la sobrestimulacion en el momento del implante de las
valvulas de Edwards SAPIEN 3 y XT. Las necesidades para que la
estimulacion sea efectiva en el VI estan determinadas por un buen
aislamiento de la guia con el dispositivo del implante de la protesis,
buen contacto entre la guia y el endocardio del VI y correcto
montaje con el sistema de estimulacién, donde la guia se usa como
catodo y el electrodo de la piel, como anodo conectado a una aguja
intramuscular o curva en una zona anestesiada.

Nuestra serie de TAVI con BE nos anima a continuar con la
estimulacion del VI a través de la guia de alto soporte como una
alternativa segura y efectiva a la estimulacion ventricular derecha
convencional en el TAVL

MATERIAL SUPLEMENTARIO

Se puede consultar material suplementario a este articulo
en su version electronica disponible en http://dx.doi.org/
10.1016/j.recesp.2017.06.019.
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La variante p.Arg118Cys en el gen GLA no causa L)
enfermedad de Fabry. Mas evidencias

The p.Arg118Cys Variant in the GLA Gene Does Not Cause Fabry
Disease. More Evidence

Sr. Editor:

La enfermedad de Fabry (EF) es un trastorno ligado al
cromosoma X, debido a mutaciones en el gen GLA, que produce
un déficit de la enzima alfagalactosidasa A, encargada de degradar
determinados glucoesfingolipidos. El déficit enzimatico hace que
estos se acumulen, lo que lleva a una disfuncion de érganos vitales
(fundamentalmente rifién y corazén) y una muerte prematura. Las
mujeres pueden presentar el mismo grado de afeccion que los
varones, pero suele ser menos grave y mas tardia. Se la considera
una enfermedad rara, con una frecuencia de 1:40.000-1:120.000".

Su diagnostico es un reto y muchas veces es el cardidlogo, que
estudia al paciente por una miocardiopatia hipertrofica (MCH),
quien la sospecha. El estudio genético confirma el diagnoéstico y
permite el estudio familiar; sin embargo, hay variantes genéticas
de patogenicidad dudosa’. Este hecho es crucial, ya que hay un

tratamiento enzimatico sustitutivo (TES) caro y no exento de
complicaciones.

Se presenta el caso de una familia con EF en la que se
demostrd que la variante p.Arg118Cys no causa la enfermedad,
por lo que se recalca la necesidad de estar alerta ante variantes
similares.

A un varén de 45 afios, con proteinuria desde los 36 y cuya
funcion renal se fue deteriorando, se le realiz6 una biopsia renal. El
microscopio electrénico mostrd «cuerpos de cebra» sospechosos de
EF (figura A). Ante estos hallazgos, se derivo al paciente a la unidad
de cardiopatias familiares, donde se completo el estudio, en el que
destacaban una grave hipertrofia del ventriculo izquierdo (HVI) en
el ecocardiograma y PR corto e HVI en el electrocardiograma
(figuras B y C). Se realiz6 estudio genético, panel de 16 genes
relacionados con la MCH (incluido GLA), con next generation
sequencing. Se detect6 la variante p.Arg118Cys, pero también una
delecion de los exones 3 y 4 (p.Val124_Lys213del).

El estudio familiar (figura D) mostré que su madre tenia MCH y
falleci6 de insuficiencia renal a los 64 afios. Algunos familiares eran
de otra comunidad auténoma, por lo que se contacté con otra
unidad de cardiopatias familiares. Se detectdé a 5 mujeres y

c
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Figura. A: microscopia electronica de biopsia renal con «cuerpos de cebra». B: ecocardiograma del caso indice con HVI. C: electrocardiograma del caso indice con HVI
y PR corto. D: arbol genealdgico; cuadrado: varén; circulo: mujer; en negro: fenotipicamente afectados; flecha: probando; diagonal: fallecido; + rojo: portador de la
delecion de los exones 3 y 4; - rojo: no portador de la delecion de los exones 3 y 4; + azul: portador de la variante p.Arg118Cys; - azul: no portador de la variante
p.Arg118Cys; HVI: hipertrofia del ventriculo izquierdo. Esta figura se muestra a todo color solo en la version electronica del articulo.
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