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Los rabdomiomas cardiacos forman la base ana-
tomica de las vias accesorias en pacientes con es-
clerosis tuberosa. Clinicamente pueden cursar
como taquiarritmia rapida y sintomatica, refracta-
ria al tratamiento médico. Presentamos el caso de
una lactante con esclerosis tuberosa y rabdomio-
mas cardiacos en la que se llevo a cabo la ablacion
mediante radiofrecuencia de una via accesoria late-
ral izquierda. Se comentan los hallazgos clinicos,
electrofisiolégicos y de ablacion, asi como el segui-
miento a largo plazo.

RADIOFREQUENCY CATHETER ABLATION
OF ACCESSORY PATHWAY IN AN INFANT
WITH TUBEROUS SCLEROSIS AND CARDIAC
RHABDOMYOMAS

Rhabdomyomas may be the underlying cause of
accessory pathways in patients with tuberous scle-
rosis, leading to symptomatic supraventricular
tachycardia that does not respond to antiarrhytmic
drugs. We report an infant with tuberous sclerosis
and cardiac rhabdomyomas who underwent suc-
cessful radiofrequency catheter ablation of a left
free wall accessoy pathway and we describe the cli-
nical features, ablation findings and long-term fo-
llow-up.

(Rev Esp Cardiol998; 51: 255-257)

INTRODUCCION

CASO CLINICO

Aproximadamente entre el 50 y el 65% de los pa- Lactante de ocho meses de edad enviada a la unidad
cientes con esclerosis tuberosa presentan hallazgdg arritmias de nuestro hospital para evaluacion de ta-
ecocardiograficos compatibles con rabdomiomas carquicardia supraventricular (TSV) refractaria a trata-
diacos$? Los rabdomiomas o la transformacion rabdo-miento antiarritmico. A los 2 meses de edad presenté
miomatosa de las fibras miocardicas pueden ser &SV paroxistica a frecuencia de 300 lat/min con QRS
base anatémica de las vias accesorias en estos paciestrecho estrecho y ondas P retrogradas ). Ini-
tes. La ablacion mediante radiofrecuencia es un métoeialmente fue tratada mediante digoxina intravenosa,
do seguro y eficaz en el tratamiento de arritmias seproduciéndose reversion a ritmo sinusal. En el ECG en

cundarias a vias accesorias en rfifios

ritmo sinusal se observé conduccién auriculoventricu-

En el presente trabajo describimos el primer casdar normal y extrasistoles auriculares y ventriculares
en nuestro conocimiento, de ablaciéon mediante catétdrecuentes. En el estudio ecocardiografico se detecta-
y energia de radiofrecuencia de una via accesoria latesn multiples masas ecodensas en el septo interventri-
ral izquierda en un lactante con esclerosis tuberosa gular izquierdo y en el septo interauricular indicativas

rabdomiomas cardiacos.
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de rabdomiomadi{. 2). La paciente fue ingresada en

el hospital dos semanas mas tarde por presentar crisis
convulsivas focales. La tomografia axial computariza-
da craneal demostré la presencia de calcificaciones in-
tracraneales tipicas de esclerosis tuberosa. Las crisis
convulsivas fueron controladas parcialmente mediante
difenilhidantoina y valproato sédico. A consecuencia
del aumento de la frecuencia de los episodios de TSV
gue resultaron refractarios al tratamiento antiarritmico
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6 Fig. 1. Electrocardiograma de 12
K\J MM derivaciones y tira de ritmo de la de-
T rivacion D Il durante la taquicardia
supraventricular. Se observa taqui-
. cardia a frecuencia de 300 lat/min
uw V\LLJ—" con QRS estrecho y ondas P retro-
, gradas (flechas), negativas en |y

—18~— aVL, lo que sugeriria una via acce-
soria izquierda.

Fig. 2. Ecocardiograma 2D en proyeccion 4 camaras subcostal er
el que se observan multiples masas ecodensas compatibles con
rabdomiomas en el lado izquierdo del tercio apical del tabique in-
terventricular (flechas) y en el tabique interauricular (asterisco);
AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; VD: ventriculo de-
recho; VI: ventriculo izquierdo.

con digoxina, sotalol y amiodarona, la paciente fug
propuesta para estudio electrofisiol6gico e intento d¢
ablacion mediante radiofrecuencia. Tras el consenti
miento escrito de los padres y durante sedacién prg
funda con midazolam y fentanilo .i,\se introdujeron

los siguientes electrocatéteres: tetrapolar 5F (Bard

p f | d h icula d h ig. 3A. Imagenes angiocardiograficas en las proyecciones obli-
por via venosa temoral derecha en auricula derechg,, anterior derecha y oblicua anterior izquierda de la posicion

alta y apex del ventriculo derecho; tetrapolar 5Fde los catéteres en el punto de ablacion eficaz de la via accesoria.
(Bard) por via venosa femoral izquierda en el haz deos catéteres estan situados en el dpex del ventriculo derecho

His y tetrapolar 5F (Bard) por vena yugular derecha eﬁRXg) y e?] el S?no goronariq ((tZS). El tca}téterlole m_a’pelo/tabla}c(ijén
el seno coronario. Debido al pequefio tamafio de Iafth") % 1 ecace. por i areenial o regcn erl de
venas femorales, se utilizé un Unico electrocatéter

consecutivamente para registro y estimulacién de auri-

cula derecha y apex del ventriculo derecho. En un

equipo de 8 canales (Horizon 9000, Mennen Medicaéstimulacion se realizé mediante un estimulador pro-
Inc.) se seleccionaron dos derivaciones de superficigramable (SP0503MKYV, Medtronic). El estudio elec-

(Ily V1) y seis endocavitarias filtradas entre 30 y 250trofisioldgico confirmé la participacion de una via ac-

Hz, registrandose a velocidades de 25 a 100 mm/s. Leesoria oculta de localizacion lateral izquierda en el
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45 ' Fig. 3B. Electrocardiogramas (ECG) y

S . . .
electrogramas intracavitarios durante
MAEni- MM
mapeo/ablacion (MAPbi y MAPuni) y
(:‘,84_|~w Yv“h'[r\ﬁ"‘ul'l")#I!'"%L;h*‘h"wf’—‘lwi’#lw\i’d%’ inicio de la aplicacién de RF, que pro-
N i [ T

{ " J s\
N{l"ﬁﬁ \‘iﬂ]’[s lw ""'KM'T[“\M“ (i ﬁ \fe A la aplicacion de radiofrecuencia (RF).
. f | De arriba abajo: derivaciones electro-

CS REON"H 4l
1 3 %l bipolares y unipolares del catéter de

" "

082‘[’/\ M“ J;W{-#m electrogramas unipolares obtenidos del
i il i catéter de seno coronario (de distal a
ventriculo derecho. La flecha indica el
duce interrupcién de la conduccién re-
1200ms | trograda andémala en 0,7 s; S: artefacto

cardiograficas Il y V1, electrogramas
083_.H PR MHMH}\_, JM_,WIWM, proximal: CS1, cs2, CSI_SIy CSA}) regis-
I‘ I trados durante estimulacion en apex de
de estimulacion.

mecanismo de la taquicardia. EI mapeo del surco aurinite detectar masas de tamafio inferior a 3 mm de dia-
culoventricular izquierdo se realizd por via anterégra-metro ni cambios rabdomiomatosos de las fibras mio-
da, tras puncion transeptal del tabique interauriculacardicas. El estudio electrofisiolégico demostro la pre-
(técnica de Brockenbrough), mediante catéter bipolasencia de una via accesoria lateral izquierda, en
5F con punta deflectable y electrodo distal de 3 mmnia que se realiz6 ablacidn con éxito por abordaje transep-
(Webster/Mansfield) introducido a través de una vaindal. Basados en este estudio sugerimos que la ablacion
de Mullins 6F (Bard). Tras la introduccién de todos losmediante radiofrecuencia es una alternativa efectiva en
catéteres se procedid a la heparinizacidon mediante el tratamiento de las taquicardias supraventriculares
bolo inicial de 100 U/kg y posteriormente de 25refractarias a farmacos antiarritmicos en lactantes con
U/kg/h. Se mapeo el lado auricular del surco auriculoesclerosis tuberosa y rabdomiomas cardiacos.
ventricular izquierdof{g. 3A) y se aplico la corriente

de radiofrecuencia a 25 W durante estimulacion en el

apex del ventriculo derecho. Las 2 primeras aplicaciogg| jocrAFiA

nes se suspendieron a los 10 s por ineficaces. La terce-

ra aplicaci(')n provocé bloqueo en la conduccion retr64. Bas JL Bre_ningstall GN, Swaiman KF. Echocardiqgraphic incider_l—
grada en el primer segundo, manteniéndose durante 60 5‘1338%“_ ggfdl'agg_‘ig%ozmyoma in tuberous sclerosis. Am J Cardiol
con |mpe_danC|a establéd. 3B). El tlem_po tOt"’_ll del 2. MUhIér EG Turni.ski-lilarder V, Engelhardt W, Von Bernuth G.
procedimiento fue de 5 h y el de radioscopia de 53 cardiac involvement in tuberous sclerosis. Br Heart J 1994; 72:
min. En el ecocardiograma realizado inmediatamente 584-590.

después de la ablacion se observé derrame pericardi8oGotlieb Al, Chan M, Palmer WH, Huang S-N. Ventricular preexci-
leve que se resolvid a los 5 dias. Dos afios mas tarde |atat|on syndrome. Accessory left atrioventricular connection and

. . .. . . . rhabdomyomatous myocardial fibers. Arch Pathol Lab Med 1977,
paciente se encuentra asintomatica, sin medicacién an-101: 486-489.
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