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Figura. Kaplan-Meier que muestra la evolucion de los pacientes tras
crioablacion atendiendo a las recidivas. Grupo aplicaciones 8 minutos: linea
roja; grupo aplicaciones 4 minutos: linea azul. Esta figura se muestra a todo
color solo en la version electronica del articulo.

(7 de 23, 30%) frente a los que las recibieron de 8 min (1 de 39, 3%;
p =0,003).

No hubo diferencias significativas en la tasa de recidivas,
atendiendo al resultado agudo de la crioablacion, comparando los
21 pacientes en los que se produjo abolicion completa de la
conduccion a través de la via lenta (tasa de recidiva del 9,5%) con
los 41 pacientes en los que persistia via lenta con 1 latido eco (tasa
de recidiva del 14,6%; p = 0,4). Otras variables analizadas no se
asociaron con una mayor tasa de recurrencias.

Los principales hallazgos de esta serie de crioablacion por
catéter de 8 mm de la taquicardia reentrante nodal son:
a) confirmacién en una poblacién adulta de que la eficacia aguda
es muy elevada, con cifras similares a las que se obtienen con
radiofrecuencia; b) que el perfil de seguridad es excelente, también
con catéteres de 8 mm que no permiten «cryomapping»; c) estos
resultados sugieren que la tasa de recidivas durante el primer afo
puede reducirse prolongando hasta 8 min las crioaplicaciones
agudamente efectivas; d) no se encuentra que una modificacion de la
via lenta, hasta el extremo de no detectar conduccién anterdgrada
por esta, se relacione con mejor evolucion clinica que la persistencia
de conduccion induciéndose un Gnico latido eco.

El aspecto mas controvertido de la crioablacién atafe a
la mayor tasa de recurrencias asociadas a esta técnica en

comparacion con la radiofrecuencia (el 10 frente al 4%, respecti-
vamente)!. A falta de estudios comparativos, la tasa de recu-
rrencias en las series publicadas con catéter de 8 mm, en torno al
5%, parece inferior a lo reportado con crioablacion con catéteres de
4 y 6 mm y similar a la de radiofrecuencia. Es posible que las
condiciones en que se aplique la crioablacion puedan influir en
estos resultados. Asi, por ejemplo, Chan et al®, que indican tener
un 5,6% de recurrencias, afirman realizar una «security freeze» en
la misma zona de la aplicacién de éxito, y Peyrol et al?, que
comunican un 4,9% de recurrencias, mencionan igualmente que
realizan una aplicacion «bonus» de 4 min en la misma localizacion
que la aplicacion de éxito. Teniendo en cuenta que durante los
periodos de calentamiento se pierde la adherencia al tejido y
podria perderse precision, en nuestra serie se decidié simple-
mente prolongar la duraciéon de las crioaplicaciones de 4 a 8 min.

De confirmarse en series mas amplias y prospectivas la baja tasa
de recurrencias observada cuando las aplicaciones se prolongan a
8 min, este catéter y forma de aplicaciéon podrian suponer una
mejoria en los resultados del tratamiento de la taquicardia
reentrante nodal con crioablacion.
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Mutacion p.Argl4del en fosfolamban

en una familia espafiola con miocardiopatia
arritmogénica: evidencia de una mutacion
europea fundadora

Phospholamban p.argl4del Mutation in a Spanish Family With
Arrhythmogenic Cardiomyopathy: Evidence for a European
Founder Mutation

Sr. Editor:

El fosfolamban es un inhibidor de la bomba de -calcio
sarcoplasmica que regula la contractilidad y la relajacion. La

mutaciones de su gen, PLN, se han asociado a fenotipos agresivos
tanto de miocardiopatia dilatada como de miocardiopatia arrit-
mogénica ventricular derecha'?.

Se amplia la informacion aqui de una familia con diagnostico de
miocardiopatia arritmogénica con algunas caracteristicas peculiares,
portadora de una mutacion fundadora holandesa en el fosfolamban
(PLN c.40_42delAGA,; p.Argl4del)’. La correlacién genotipo-fenotipo
permitio6 la identificacion de algunas sefiales de alerta que deben
hacer sospechar esta mutacioén en el estudio diagnéstico clinico.

El probando (II1.2) (figura 1) es una mujer de 28 afios, con
antecedentes previos de presincopes. El electrocardiograma (ECG)
mostro6 QS en derivaciones inferiores y unos voltajes notablemente
bajos en todas las derivaciones (figura 2).
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Figura 1. Ay C: elecrocardiograma de los portadores, los voltajes bajos y la mala progresion de la onda R son la caracteristica distintiva. Obsérvense las ondas T
invertidas en las derivaciones precordiales izquierdas. B: arbol genealégico, la flecha negra indica el probando (II1.2); + indica portadores. Las figuras negras
corresponden a portadores afectados. D: la ecocardiografia y la resonancia magnética del probando mostraron volimenes biventriculares normales, disfuncion
biventricular grave y ausencia de captacion tardia de gadolinio. E: imagenes cardiacas y ecocardiograficas del I11.1, las flechas rojas indican la mancha de captacion
tardia de gadolinio lateral en el ventriculo izquierdo. A la izquierda se observa un aneurisma ventricular derecho de la pared libre.

La ecocardiografia mostrd un ventriculo izquierdo no dilatado,
con hipocinesia global y fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo del 40%. La resonancia magnética cardiaca con gadolinio
no mostro6 captacion de contraste tardia. El ventriculo derecho no
estaba dilatado y tenia una funcién sistdlica global normal
(fraccion de eyeccion del ventriculo derecho del 51%); el vértice
era notablemente hipocinético.

Los resultados de los andlisis de sangre fueron anodinos.
La tomografia computarizada coronaria mostr6é unas coronarias
normales. El registro Holter de 24 h fue normal. Se dio el
alta a la paciente en tratamiento con bloqueadores beta, un
inhibidor de la enzima de conversion de la angiotensina y
espironolactona.

Reingres6 3 meses después por un nuevo colapso. Durante
ese ingreso, se document6 una taquicardia ventricular sostenida
(figura 2) que motivdé implante de desfibrilador automatico
implantable. La paciente sigue en clase funcional I de la
New York Heart Association (NYHA). El analisis genético descarto
las mutaciones patogenas en los genes de desmosoma 5, LMNA
y MYBPC3. Sin embargo, se identifico6 una mutaciéon patogena
en el gen PLN, la mutacion p.Arglddel. No habia otros
antecedentes familiares relevantes de miocardiopatia o muerte
sabita.

El examen de deteccion sistematica familiar en cascada
identifico a otros 7 portadores de la mutacion PLN p.Argl4del:

1. Un hermano de 25 afos asintomatico (figura 1, IIl.1) tenia
extrasistoles ventriculares frecuentes (> 1.000/24 h). El ECG

mostré una transicion tardia de la onda R en las derivaciones
precordiales. Aunque la ecocardiografia era normal, la reso-
nancia magnética cardiaca revel6 un vértice ventricular derecho
hipocinético y una mancha de contraste de gadolinio subepi-
cardica tardia en la pared lateral del ventriculo izquierdo. La
funcién sistolica biventricular era normal. Se documentaron
episodios recurrentes de taquicardia ventricular no sostenida
(15-20 latidos) sintomatica. Se inici6 tratamiento con bloquea-
dores beta y se implant6 un cardioversor-desfibrilador implan-
table.

. La madre del probando, de 52 afios (II.1), estaba asintomatica. El

ECG mostré una transicion de la onda R tardia en las
derivaciones precordiales. Los resultados de la ecocardiografia
y la resonancia magnética cardiaca fueron normales.

. La abuela materna (I.1) fue diagnosticada incidentalmente a la

edad de 74 afios en una evaluacion cardiaca preoperatoria. El
ECG mostré ondas T negativas en las derivaciones inferiores y
laterales. La ecocardiografia mostr6 fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo del 45%, con unos didmetros del ventriculo
izquierdo de tamario normal. La ecocardiografia en esfuerzo fue
negativa para isquemia, y el registro Holter no mostro arritmia.
La paciente present6 buena respuesta al tratamiento médico,
con normalizacion de la fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo.

. Tres tias maternas asintomaticas (I1.2, 1.3 y I1.4) presentaban

mala progresion de la onda Ry ondas T planas en todo el ECG. Los
resultados de las ecocardiografias y la resonancia magnética
cardiaca fueron normales.
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Figura 2. A: electrocardiograma del probando; obsérvense los voltajes notablemente bajos en todo el registro y las ondas T invertidas en las derivaciones
precordiales derechas. B: taquicardia ventricular sostenida que indica origen en el infundibulo de salida del ventriculo derecho.

5. Un primo de 16 afios (II.3) estaba asintomatico, y su estudio
diagnostico fue normal.

Dada la morfologia de la taquicardia ventricular y las anomalias
del ECG y su estado de portadores, 2 pacientes cumplian los
criterios de miocardiopatia ventricular derecha arritmogena
definitiva, mientras que 3 tenian un diagnostico limitrofe.

El andlisis de haplotipo para marcadores alrededor del PLN en
2 portadores de la mutacion de PLN espafioles afectados se
compard con la serie holandesa. Es interesante sefialar que los
pacientes espafioles tenian en comdn 4 de 5 marcadores del
haplotipo comin holandés, lo que apunta a un antecesor fundador
comdan.

En la familia presentada aqui, la penetracion de la enfermedad
es de 6/8 (75%). Dado que la PLN p.Argl4del es una mutacion
patogena, esta familia constituye un claro ejemplo de la
variabilidad del fenotipo clinico en los familiares con miocardio-
patia arritmogénica ventricular derecha®. Es de destacar que la
evidencia reciente muestra una tendencia a que las mujeres
portadoras presenten fenotipos mas leves que los varones, aunque
sufren de todos modos arritmias ventriculares malignas®. Una
observacion notable fue la gran variedad de anomalias del ECG
observadas en la familia: bajo voltaje del QRS generalizado (que
recuerda incluso la miocardiopatia restrictiva) en el probando,
ondas T invertidas en las derivaciones inferolaterales (tipicas de la
miocardiopatia ventricular izquierda arritmogénica) y mala
progresion de la onda R en todos los portadores excepto uno.

El bajo voltaje y la mala progresion de la onda R en el ECG
constituyen alertas para los pacientes con miocardiopatia ventricu-
lar derecha arritmogénica o miocardiopatia dilatada y debe

sospecharse que la causa de la enfermedad es una mutacion del
PLN. Esto es de capital importancia, en especial cuando se evalda el
momento apropiado para implantar de un desfibrilador automatico
implantable que, ala vista de los datos actuales, debe indicarse antes
de que el paciente presente una disfuncion sistélica grave®.
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Seudoaneurisma de la arteria radial tras
cateterizacion cardiaca: caracteristicas clinicas
y resultados del tratamiento no quiriirgico

Radial Artery Pseudoaneurysm Following Cardiac
Catheterization: Clinical Features and Nonsurgical
Treatment Results

Sr. Editor:

La utilizacién del acceso radial para realizar cateterismos e
intervenciones cardiacas es cada vez mas popular, principalmente
por sus escasas complicaciones!. Una complicacién extremada-
mente infrecuente es el seudoaneurisma de arteria radial (sAR).
Por ello se desconocen muchas de sus caracteristicas clinicas y su
tratamiento no esta sistematizado. De los pocos casos descritos de
SAR, la reparaci6n quirfirgica es el tratamiento mas utilizado®. Hay
comunicados recientes de casos exitosos de tratamiento individual
no quiriirgico*®. Durante el periodo 2004-2013, se recogieron
prospectivamente todos los sAR ocurridos en nuestro centro. En el
presente trabajo se describen sus caracteristicas clinicas y los
resultados obtenidos tras un tratamiento inicialmente no quirdr-
gico.

Durante este periodo se realizaron 16.808 cateterismos (el
96,5% via transradial). Se detectaron 5 sAR (incidencia, 3/10.000

cateterismos). Las caracteristicas de los sAR y el tratamiento
aplicado se muestran en la tabla. Todos se presentaron como una
masa pulsatil y eritematosa en la zona de puncién (figura A). Un
paciente (caso 5) se present6 con un sangrado pulsatil a través de
una ulceracién/erosion del sAR. En otro (caso 4) se documento
erosion con costra del sAR sin sangrado espontaneo (figura A).
Todos los sAR se confirmaron con ecografia vascular (figura B).
Los factores mas frecuentes asociados a la apariciéon de sAR
fueron la anticoagulacion con dicumarinicos durante el procedi-
miento (4 casos) y la apariciéon de hematoma en el antebrazo
durante/tras la compresion (4 casos). El tratamiento no quirdr-
gico fue efectivo en todos los casos (3 con compresién mecanica;
en los 2 casos fallidos, se realiz6 inyeccién de trombina ocluyendo
el sAR en ambos). La compresion mecanica directa del sAR
produjo en 2 casos (casos 2 y 5) la rotura iatrogénica de su
pared externa (figura C). En un paciente (caso 2), la inyeccion de
trombina produjo la oclusién aguda de la arteria radial que cursé
asintomatica.

Con la presente serie de sAR, la mas larga publicada, se quiere
destacar tres aspectos no descritos hasta ahora y que se entiende
relevantes para prevenir y tratar futuros casos de sAR:

1. La presencia de un hematoma en el antebrazo durante/tras la
compresion (probablemente debido a una inadecuada compre-
sién) junto con la presencia de factores predisponentes (anti-

Tabla
Caracteristicas clinicas de la serie
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
Edad (afios) 55 76 79 88 81
Sexo Varén Varéon Varon Varéon Mujer
Superficie corporal (m?) 1,9 1,8 1,9 1,8 1,7
Anticoagulacién con Si Si Si No Si
dicumarinicos
Anti-GPIIb/Illa No No No No No
Tamaiio del introductor (Fr) 6 6 5 6 6
Tiempo al diagnostico (dias) 15 5 4 17 10
Caracteristicas clinicas No No No Lesion costrosa Ulceracion con
adicionales a la tumoracion en vértice sangrado
pulsatil espontaneo
Interrupcion ACO durante el No No No No aplicable No

procedimiento

Compresiéon mecanica directa Con dispositivo

Con dispositivo

Con dispositivo Con dispositivo Con compresion

prolongada (> 12 h) neumatico neumatico neumatico pero neumatico directa con sonda
solo 5 h de eco
Exito inicial No No si No No
Complicaciones No Rotura sAR No No Rotura sAR
Tratamiento final Compresién con Inyeccion de No precisa Inyeccion de Compresion
vendas elasticas trombina trombina proximal al sAR
48 h
Interrupcion ACO durante el Si No No aplicable No aplicable Si
seguimiento
Exito final s s s s si
Complicaciones Ninguna Oclusidn radial Ninguna Ninguna Ninguna

asintomatica

ACO: anticoagulantes orales; Anti-GPlIb/llla: inhibidores de la glucoproteina IIb/Illa; sAR: seudoaneurisma arteria radial.
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