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Introduccion y objetivo. Se presenta el hallazgo
de dos familias afectadas de fibrilaciéon auricular
en 20 de los 50 de sus miembros con ritmo cardiaco
conocido, a lo largo de tres generaciones, con la fi-
nalidad de dar a conocer su excepcional existencia
y sus datos clinicos mas relevantes.

Método. Se examinan el estado clinico, la evolu-
cién, los hallazgos ECG y ECO-2D de los pacientes,
los tratamientos efectuados y las complicaciones
atribuibles a la enfermedad.

Resultados. Se confirma la presencia de 20
miembros con fibrilacién auricular, aunque uno es-
taba en ritmo sinusal en el momento del estudio;
tres pacientes presentaban dilataciéon ventricular
izquierda en el ECO-2D; el estado clinico es satis-
factorio excepto en dos pacientes que fallecieron
por causa relacionable con la arritmia y en un ter-
cero que padeciéo un accidente vascular cerebral.
La diversidad de médicos que atendia a los pacien-
tes se relaciona con una amplia gama de tratamien-
tos, debiendo destacarse la posible muerte por pro-
arritmia en un caso.

Conclusion. Se trata de una entidad muy poco
frecuente, en general bien tolerada, que sigue un
patréon de herencia autosémica dominante. Debido
al riesgo de embolismo es aconsejable el uso de an-
tiagregantes plaquetarios o de anticoagulantes en
presencia de factores de riesgo asociados. La car-
dioversion eléctrica se ha demostrado ineficaz, de-
biendo valorarse el efecto proarritmico de los far-
macos usados para el control de la frecuencia
cardiaca.

FAMILIAL ATRIAL FIBRILLATION

Introduction and objective. We present two fami-
lies with atrial fibrillation in 20 of 50 members,
during three generations, with known cardiac
rhythms, in order to communicate their infrequent
existence and the most relevant clinical facts.

Method. Clinical situation, evolution, ECG and
ECHO findings, treatments and complications rela-
ted with the disease are investigated.

Results. The presence of atrial fibrillation in 20
members is demonstrated, although one of them
was on sinus rhythm at the time of the study; 3 pa-
tients had left ventricular enlargement on the
ECHO study; the clinical situation was good in all
patients except two who died because of complica-
tions related to the arrythmia and a third patient
that had a brain stroke. The patients received diffe-
rent treatments because they where controlled by
different physicians; the possible lethal proarryth-
mic effect in such cases must be taken into account.

Conclusion. Familiar atrial fibrillation is a very
infrequent arrythmia, usually well tolerated, that
follows a dominant autosomic hereditary pattern.
The use of antiagregants is advised because of the
risk of embolism, or the use of anticoagulants in
the presence of associated risk factors. Electric
cardioversion has been show not be useful. The
possible proarrythmic effect of some antiarrythmic
agents, used in the control of cardiac frequency,
must be taken into account.

(Rev Esp Cardiol997; 50: 548-551)

INTRODUCCION

La fibrilacion auricular (FA) asociada a cardiopatia
es una entidad relativamente frecuente. Su presencia
de modo aislado es mucho menos habitual y la forma
familiar (FAF) es excepcional. En este trabajo presen-
tamos el hallazgo de dos familias —familias 1 (F1) y 2
(F2)- afectadas de FAF en varios de sus miembros.
De la F1 se dispone del estudio de 38 miembros de
tres generaciones, de los que 12 presentan FAF. De la
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F2 se dispone del estudio de tres generaciones, con
total de 22 miembros, 8 con FAF. En fagiras 1y 2
se expone el arbol genealdgico de ambas familias.

Familia 1

METODO

El estudio se compone del examen de las inciden
cias clinicas en la mayoria de sus componentes, la rei
lizaciéon de un ECG y ECO-2D, la valoracion de com-
plicaciones relacionadas con la enfermedad y del tipg

de tratamiento recibido. Ao AN/ v W v
Sélo tres pacientes, dos de la F2 y uno de la F1, so **** M m mqp Z} ﬂ}
visitados habitualmente en nuestro hospital; el resto
detectados a partir de la anamnesis de los tres menci
nados, fueron citados para su examen. * Z‘} @
Afectado No afectado Desconocido

RESULTADOS
(PRESENTACION DE LOS CASOS)

Fig. 1. Arbol genealdgico de la familia 1. Afectado: familiar con
FA; no afectado: familiar sin FA; desconocido: no se tiene cons-
tancia del tipo de ritmo cardiaco. El estudio se relaciona con las
tres Ultimas generaciones que constan de 38 miembros. No tene-
mos ningun dato acerca de los progenitores de la primera gene-
racién, aunque consten en la figura; FA: fibrilacién auricular.

Se conoce el estado actual de los 38 miembros de
tres generaciones, con 12 afectados. Su edad oscila
entre 14 y 74 afios, habiendo fallecido dos, uno a log

Familia 1

68 afios a causa de un accidente vascular cerebral Familia 2
otro a los 35 afios, de muerte subita. LasBAletectd m

entre los 2 y los 35 afios de edad. S6lo dos paciente

presentaban sintomatologia referida a la FA, uno cor — J

sensacion de palpitaciones y disnea en los periodos ¢
cambio de ritmo sinusal a FAy otro con mala toleran-

cia a la arritmia.

ECG: 11 pacientes se hallaban en FA, con frecuen-
cias ventriculares medias entre 60 y 150 por minuto,
uno, tratado con propafenona, presentaba ritmo sinu

A
0o
/\

sal a 55 por minuto.

ECO-2D: fue normal en 9 casos y anormal en 3:
una mujer de 74 afios, a la que se implanté un marcg
pasos a los 69, con didmetro diastdlico del ventriculg
izquierdo (DDVI) de 82 mm, diametro sistdlico del Afectado*
ventriculo izquierdo (DSVI) de 65 mm y fraccion de -
eyeccion (FE) de 0,51; un paciente de 38 afios corfig- 2. Arbol genealdgico de la familia 2. Afectado: familiar con
DDVI de 53 mm, DSVI de 41 mm y FE de 0,50 (con FA; no afe(;tado: fqm|l|ar sm'FA; desconoqdo: no se tiene cons-

. . - . tancia del tipo de ritmo cardiaco. El estudio se relaciona con las
frecuencia cardiaca media de 100 por minuto), y UNyres ultimas generaciones que constan de 18 miembros. No tene-
tercer enfermo con DDVI de 65 mm, DSVI de 50 mos ningin dato acerca de los progenitores de la primera gene-
mm, FE de 0,54 (y frecuencia ventricular media de racién, aunque consten en la figura; FA: fibrilacién auricular.

150 por minuto).

Tratamiento:6 de los 12 pacientes recibian trata-
miento médico a causa de su arritmia, 2 digoxina,tamente a los 35 afios de edad. Se trata de uno de los
2 antiagregantes, 1 atenolol y 1 propafenona. Tregacientes con mala tolerancia a la arritmia, que recibia
pacientes habian sido sometidos a cardioversion elédratamiento con propafenona y que se hallaba en ritmo
trica, que resultd ineficaz, y a uno se le implanté unsinusal en el momento del estudio.
marcapasos a los 69 afios de edad.

Complicaciones3 pacientes las presentaron: 2 su-
frieron un accidente vascular cerebral, a los 59 y 68
afios de edad respectivamente, falleciendo por esta Se conoce el estado actual de 13 de los 18 miem-
causa el mayor de ambos, y un paciente fallecié subibros de tres generaciones. Ocho de estos 13 miembros

? *e

No afectado Zc} Desconocido@

Familia 2
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presentaban FAF y fue posible estudiar a 5 de loscio sUbitamente). Las frecuencias cardiacas oscilaban
afectados, con edades entre 16 y 48 afios. La FA fuampliamente destacando un paciente con frecuencia
detectada de modo casual en 4 casos, en edades entte 150 por minuto a pesar del tratamiento con ateno-
3,5y 20 afios, y en uno a los 40 afos a causa de palpil.

taciones (dos afios antes presentaba un ECG normal). En el ECO-2D se observaron unos diametros y una

Todos los pacientes se hallaban asintomaticos. funcién ventricular izquierda normales en todos los
ECG: los 5 pacientes presentaban FA con frecuen-casos, excepto en los 3 pacientes de la F1 citados
cias medias entre 70 y 90 por minuto. anteriormente que presentaban dilatacion del VI 'y una

ECO-2D: se observd un corazéon normal, con dia- FE en el limite bajo de la normalidad; un caso corres-
metros y funcién ventricular izquierda normales en to- pondia a una mujer de 74 afios, a la que se implantd

dos los casos. un marcapasos a los 69, y los otros 2 presentaban fre-
Tratamiento:dos pacientes recibian tratamiento mé- cuencias ventriculares medias de 100 y 150 por minu-
dico, uno digoxina y otro sotalol. to, respectivamente, en el momento de realizarse el
ECG. Parece razonable relacionar la disfuncién ven-
. tricular izquierda con la edad en el primer caso y con
DISCUSION d P Y

unas frecuencias cardiacas elevadas en los otros dos.

La FA es una arritmia cuya prevalencia aumenta En cuanto al tratamiento antiarritmico de la FAF, ya
con la edad y que suele presentarse en pacientes cae ha citado la diversidad de terapéuticas a causa de
afectacion cardiaca prevfa mientras que las formas los distintos médicos que atienden a los pacientes.
aisladas son infrecuentes, representando el 2,7% ddDebe destacarse que la desfibrilacion eléctrica ha fra-
total de casos de FALa FAF es excepcionalmente casado en los tres pacientes sometidos a ella y que el
rara o, cuando menos, ha sido reconocida como tal eriesgo afiadido que suponen los antiarritniipogde
pocas ocasioné&s Este trabajo hace referencia al es- relacionarse con la muerte subita del paciente tratado
tudio de tres generaciones en dos familias con FAFcon propafenona. El control de la frecuencia cardiaca
siendo el primero que incluye el examen ecocardio-se realiza con digoxina en uno de los tres pacientes
gréfico de los pacientes. Su etiologia es desconocidagontrolados en nuestro hospital.
aunque se ha sugerido la presencia de una afectacion Respecto a la prevencion de fendmenos tromboem-
del tejido de conduccién o de un desequilibrio en elbdlicos, teniendo en cuenta que 2 pacientes los han
control neurolégico con repercusion en la activacion presentado, consideramos indicada la anticoagulacion
y/o repolarizacion auriculaf. si existen factores de riesgo asociados. Si éstos no

La FA asociada a lesién cardiaca multiplica por dosexisten y no hay contraindicacion para la administra-
la mortalidad e incrementa notablemente la incidenciacion de tratamiento antiagregante con aspirina, a pesar
de accidentes vasculares cerebfalesentras que la de la escasa experiencia en la FAF, nosotros conside-
FA aislada tiene escasa repercusion en la calidad y examos adecuada su administraéiéni
pectativa de vid& La FAF, al no presentar lesiones
cardlacgs_aSOC|§das y por los escasos datos ConQF'd%NCLUSIC’)N
de la bibliografia®, deberia considerarse una lesién
relativamente benigna, sin repercusion en la calidad ni La FAF es una entidad detectada excepcionalmente,
expectativa de vida de los pacientes. No obstante, eno se acompafia de otras lesiones cardiacas estructura-
los casos que aportamos constan 2 pacientes con uas reconocibles y presenta una herencia de tipo auto-
accidente vascular cerebral (uno de ellos causé lasdmico dominante. No afecta de modo importante a la
muerte del paciente a los 68 afios de edad) y un falleealidad de vida, aunque debe tenerse en cuenta la
cimiento por muerte subita a los 35 afios (cuya rela-morbimortalidad secundaria al embolismo periférico y
cion con el tratamiento con propafenona no puedea la capacidad arritmogénica de los antiarritmicos.
descartarse). El resto de los pacientes afectados deos pacientes con frecuencias cardiacas medias eleva-
FAF se hallan asintomaticos y hacen vida totalmentedas presentan dilatacion y disfuncién ventricular iz-
normal, presentando sélo 2 de ellos molestias relacioquierda. En cuanto al tratamiento, la cardioversion
nadas con la percepcion de la arritmia. eléctrica se ha demostrado ineficaz y la precaucion es

La distribucién de los miembros afectados sugierenecesaria en el uso de los antiarritmicos; debe admi-
una herencia de tipo autosdémico dominante y el hechaistrarse aspirina cuando no existan otros factores pre-
de que la edad de deteccion de la arritmia, que no nedisponentes de embolismo arterial y anticoagulantes
cesariamente debe coincidir con su inicio, oscile entreen presencia de éstos.
los 2 y los 40 afios, no excluye que individuos libres
de arritmia en la ac}ualldad la presenten mas adelanteADDENDUM
El ECG demostro una FA en todos los casos excep-
to en uno que estaba en ritmo sinusal (se trata del pa- Posteriormente al envio de este articulo se ha iden-
ciente de 35 afios, tratado con propafenona, que falletificado que el gen responsable de la FAF se halla lo-
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calizado en el cromosoma 10q, en la regién 10g22- 4
g24. El examen genético que permitié dicha localiza-
cién se basa en el estudio de las familias descritas en”
el presente articulo. (Brugada R, Tapscott T, Czer- s.

nuszewicz G, Marian A, Iglesias A, Mont L et al.
Identification of a genetic locus for familial atrial fi-
brillation. N Engl J MedL997; 336: 905-911.)
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