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. ANTECEDENTES

Las alteraciones en el ritmo cardiaco, ya sea con frecuencias anormalmente
altas, bajas o irregulares, son las denominadas arritmias. Se presentan en 1 a 5%"2 de
los todos los embarazos, y en muy pocos casos son diagnosticadas antes del
nacimiento, a excepcion de aquellas que producen hydrops fetalis, ya que es una de
las causas mas comunes de bajo gasto cardiaco in dtero. Aproximadamente el 10% de
estas arritmias pueden ser letales. En aquellos casos en los que se detecta una
arritmia antes del nacimiento, dicha alteracion puede ser clasificada inicialmente en

tres categorias: ritmos irregulares, taquicardias o bradicardias?®.

Los mecanismos arritmogénicos en el neonato son, en general, los mismos que
en otros grupos de edad. Estos incluyen los mecanismos de reentrada, actividad
disparada o gatillada y secundarias a un aumento del automatismo. La diferencia
principal es que en los recién nacidos se presentan, en su mayoria, secundariamente
a procesos extrinsecos (hipoxia, sepsis, alteraciones hidroelectroliticas y del estado
acido-base, etc.), por lo que el tratamiento debe incluir la eliminacion de la causa
subyacente. Esto se debe a que tanto el miocardio como el sistema de conduccién
cardiaco en el periodo perinatal, es labil y tiene la desventaja de responder de formas
no habituales (insuficiente o exagerada), con lo que se puede desencadenar o
perpetuar una arritmia.

En la actualidad se cuenta con diferentes recursos para el diagndstico prenatal
de las arritmias. El mas basico es el ultrasonido obstétrico, mediante el cual se pueden
detectar variaciones de la frecuencia cardiaca compatibles con alguna de las
categorias ya mencionadas. Posterior a la diferenciacion de una alteracion de la
frecuencia o del ritmo, se puede utilizar la magneto cardiografia fetal* > para la toma de
trazos electrocardiograficos muy similares a los que se obtienen del paciente fuera del

utero.



Ya sea dentro o fuera del Utero, la necesidad de realizar diagnéstico diferencial

de las arritmias cardiacas es la base para el inicio oportuno de tratamiento.

Por lo general, los neonatos con arritmia son asintomaticos inicialmente, sin
embargo, dependiendo de la frecuencia cardiaca y la duracion de la arritmia, pueden
desarrollar una diversidad de sintomas, que habitualmente son resultado de la

insuficiencia cardiaca congestiva o choque cardiogéncio.

Las taquiarritmias neonatales se presentan con frecuencias cardiacas entre los
240 y 300 latidos por minuto (Ipm) y las bradiarritmias se manifiestan con frecuencias

menores de 100 Ipm.



1. Taquiarritmias

Las taquiarritmias neonatales pueden clasificarse como supra-ventriculares o

ventriculares dependiendo del sitio de origen.

a. Extrasistolia supra ventricular

La mas frecuente es la extrasistolia supra ventricular (Figura 1). Esta
despolarizacion prematura se puede manifestar eléctricamente con conduccion
normal, aberrada o bloqueada. La presencia de extrasistolia bloqueada frecuente
puede condicionar bradicardia. La presencia de extrasistoles supra ventriculares es
considerada como una taquiarritmia benigna en el corazon sin alteraciones
estructurales, pero debe ser evaluada con cautela, a pesar de ser auto limitada

frecuentemente. (Figura 1).

b. Taquicardia por reentrada atrio-ventricular

El segundo padecimiento por frecuencia es la taquicardia por reentrada atrio-
ventricular por una via accesoria (Figura 2), que puede ser oculta, manifiesta en el
electrocardiograma de 12 derivaciones (sindrome de Wolff-Parkinson-White) o
intermitente. La manifestacion y el diagnéstico mas preciso se realizan con un
electrocardiograma de 12 derivaciones en ritmo sinusal que contenga los datos
caracteristicos del sindrome de Wolff-Parkinson-White (intervalo PR corto para la
edad, onda delta visible, ensanchamiento del QRS vy trastornos de la repolarizacion).
En presencia de taquicardia el electrocardiograma presenta datos caracteristicos de
una reentrada, con la posibilidad de tener conduccién ortodromica o conduccion
antidrémica, es decir, siguiendo el sentido del sistema de conduccién normal o en
contrasentido.

Es importante recalcar que la presencia de una via accesoria es un indicativo

de que se debe descartar una cardiopatia estructural por su asociacion frecuente



(anomalia de Ebstein, transposicion de grandes arterias, miocardiopatia hipertréfica,
etc.). (Figura 2).

c. Taquicardia por reentrada intra atrial.

En tercer lugar se encuentra la reentrada intra-auricular conocida también
como flutter o aleteo auricular. La respuesta ventricular media en los pacientes con
flutter auricular sera dependiente del grado de bloqueo que ejerza el nodo atrio
ventricular ya sea como mecanismo compensatorio o por disfuncion del mismo

(primaria o secundaria). (Figura 3).

d. Taquicardia atrial

Otro tipo de taquiarritmia supra ventricular frecuente en los pacientes
neonatales es secundaria al aumento del automatismo de las células atriales, por lo
que es llamada taquicardia atrial por foco ectépico (Figura 4). Este ritmo presenta la
caracteristica de ser una taquicardia con intervalo QRS angosto, precedido siempre
por una onda P que no cuenta con las caracteristicas del ritmo proveniente del nodo
sinusal. (Figura 4).

Existen otras taquiarritmias supra ventriculares, que por su frecuencia baja en
la poblacién neonatal unicamente seran mencionadas. Entre ellas se encuentran la
taquicardia ectopica multifocal, la taquicardia por fibrilacion auricular y la taquicardia

ectdpica de la union.

e. Taquicardias ventriculares

Por otro lado, las taquicardias ventriculares en el paciente neonatal son
infrecuentes, pero se pueden presentar con una diversidad de caracteristicas clinicas
(Figura 5). Se encuentran tanto en pacientes con corazon estructuralmente sano o
asociadas a cardiopatia congénita. La mas comun es la taquicardia ventricular de

origen en el tracto de salida del ventriculo derecho, la cual es por lo general idiopatica,



pero se debe tener en consideracion otras etiologias como miocarditis, tumores intra-
miocardicos (rabdomiomas), isquemia miocardica (asociada a malformaciones
coronarias), alteraciones electroliticas, toxicidad por medicamentos, y muy
importantemente a canalopatias como el sindrome de QT largo, sindrome de Brugada,

etc.

f. Taquicardia helicoidal y fibrilacion ventricular

La taquicardia ventricular helicoidal y la fibrilaciéon ventricular son taquiarritmias
de gran importancia para el clinico ya que son potencialmente letales y requieren
atencion inmediata. Ambas condiciones condicionan bajo gasto cardiaco y choque
cardiogénico muy precozmente, por lo que su identificacion y tratamiento oportuno son
de vital importancia para la conservacioén de la vida y la proteccion de la funcién del

organismo.



1.2 Tratamiento

El tratamiento de la taquicardia neonatal tiene dos fases, las cuales deben ser
abordadas simultdneamente dentro de lo posible.

Por principio, si se conoce la causa subyacente, se debe enfocar el tratamiento
inicial a esta causa, manteniendo dentro de la normalidad o lo mas apegado a ella,
todos los parametros que pudieran desencadenar o perpetuar una taquiarritmia.
Dentro de esta etapa, se debe mantener un equilibrio hidroelectrolitico estricto
(incluyendo sodio, potasio, calcio y magnesio), un estado acido-base idéneo, asi como
el control de la hipoxia e hipoperfusion que pudieran encontrarse.

En paralelo, se debe dar tratamiento para el control de la taquicardia,
enfatizando en el control de frecuencia ventricular como objetivo inicial, y no
forzosamente la interrupcion brusca de la taquicardia, por lo que se debe elegir un
tratamiento farmacolégico adecuado para cada taquiarritmia y segun las condiciones
del paciente.

En las taquicardias supra ventriculares por reentrada atrio ventricular, la
adenosina es un farmaco que al bloquear la conduccién en el nodo AV, cesa la
taquicardia por interrupcion del circuito, y ha sido utilizada con éxito moderado®.

Otro grupo de farmacos de gran utilidad son los anti arritmicos clase IC
(propafenona o flecainida), los cual cuentan con un efecto sobre los canales de sodio
prolongando los tiempos de conduccion.

Otra via para el control de las taquiarritmias supra ventriculares es el uso de
bloqueadores beta adrenérgicos, entre los cuales se cuenta con una amplia variedad,
con mayor o menor selectividad beta que alfa, y con diferencias importantes entre su
vida media, etc. Este tipo de farmacos tienen indicaciones precisas en el control de la
frecuencia ventricular, disminucion de los tiempos de conduccion, atenuacion de la
actividad ectopica y por consecuencia el control o el cese de algunas taquicardias.

Cuanto se trata de una taquicardia ectopica auricular, el control de la frecuencia
ventricular es primordial. El uso de bloqueadores beta adrenérgicos es de gran

utilidad.



Cuando se trata de una taquicardia ventricular, el tratamiento de la causa
subyacente debe ser prioritario, siempre y cuando no haya compromiso
hemodinamico. El uso del bloqueador beta adrenérgicos tiene un papel importante en
el control de este grupo de arritmias, pero cada caso debe ser valorado
individualmente. Hay otros medicamentos que pueden ser utilizados segun la
respuesta del paciente como son los anti arritmicos clase Il (amiodarona y sotalol), la
digital asi como algunos bloqueadores de los canales de calcio, pero deben de ser
utilizados con precaucion, ya que tienen efectos deletéreos importantes. (Tabla 1).

La valoracion por el electrofisiélogo pediatra (o cardidlogo pediatra) es de gran
utilidad previo a la administracion de la terapia farmacolégica ya que se debe tener en
consideracion el diagndstico preciso, la presencia o no de cardiopatia y la funcién
ventricular, entre otros factores.

Cuando el paciente presenta inestabilidad hemodinamica secundario a la
taquiarritmia (insuficiencia cardiaca congestiva grave, edema pulmonar secundario,
choque cardiogénico, etc.) o en los casos de taquicardia ventricular helicoidal o
fibrilacion ventricular, es indicada de un inicio la terapia eléctrica. El equipo para la
administracion de la descarga debe ser el idoneo para paciente neonatal, contando
con todo el material y el personal disponible para una reanimacion cardiopulmonar
efectiva a la mano. El tratamiento eléctrico debe ser valorado y administrado posterior
a la identificacion del ritmo a tratar. En el caso de las taquicardias supra ventriculares
y/o ventriculares que condicionen deterioro hemodinamico, se debe realizar una
cardioversion eléctrica (0.5 joules a 1.0 joules por kilogramo de peso) en modo
sincronizado. De no realizar una cardioversion adecuada, se pueden presentar dos
situaciones: la primera es la falla para revertir a ritmo sinusal, y la segunda, el
deterioro mayor del paciente con aparicion de arritmias letales como taquicardia
helicoidal, fibrilacion ventricular o asistolia (que para efectos clinicos, las tres son
igualmente letales ya que presentan o no actividad eléctrica en ausencia de pulso).
Para el tratamiento de estas arritmias ventriculares la cardioversion no es efectiva. Se

debe realizar una desfibrilacion no sincronizada, con una energia de 1.0 joules a 2.0



joules por kilogramo de peso. La gran mayoria de los equipos de desfibrilacion son en
modo bifasico, con lo cual la energia necesaria para revertir algunos ritmos es menor.

En cualquier situacién en la que sea necesaria la intervencion farmacoldgica,
desfibrilacién o cardioversion eléctrica del paciente, se debe asociar el ABC de la
reanimacion cardiopulmonar con todo lo que implica.

Un algoritmo util para la toma de decisiones es el siguiente:

Un grupo especial de arritmias que es importante mencionar en la etapa
neonatal son aquellas causadas por alteraciones en los canales ionicos. Entre ellas se
encuentran el sindrome de QT largo en todas sus variedades y el sindrome de
Brugada. Ambas con diferentes caracteristicas clinicas y electrocardiograficas. Se
caracterizan por ser genéticamente condicionadas’: 8% 101" y su diagnéstico temprano
es de gran trascendencia. La sintomatologia en edades tempranas no es comun, pero
la posibilidad de ser detectado precozmente puede ayudar a prevenir la muerte subita
cardiaca en etapas mas avanzadas. Desafortunadamente el sintoma cardinal en
algunos pacientes es la muerte subita, lo cual en la actualidad ha creado polémica en
la relacion costo-beneficio en la toma de electrocardiogramas diagndsticos en la etapa
neonatal a manera de tamizaje'?. De vital importancia también es en el neonato con
bradicardia de cualquier tipo la medicion del intervalo QT y valoracion por el
electrofisidlogo debido a que la asociacion entre dichas condiciones puede ser letal a
muy corto plazo.

Se encuentra aun en investigacion la relacion entre algunos tipos de sindrome
de QT largo y/o algunos de los genes y canales, principalmente los de sodio, con la
muerte subita de cuna’'. Propiamente, la relacion se ha encontrado con alteraciones
en el gen que codifica para el canal de sodio activado por voltaje en las células
miocardicas (SCN5A), y no es fuera de la realidad el pensar que existen otras
alteraciones del mismo tipo en otros canales idnicos que pudieran condicionar la
muerte de cuna en pacientes aparentemente sanos.

Las arritmias neonatales tienen una diversidad importante. El diagnostico

asertivo y oportuno de cada una de ellas es fundamental ya que el tratamiento de una
10



puede ser letal para el paciente que tenga otra. El papel del electrofisidélogo pediatra o
el cardiologo pediatra debe ser cada vez mayor para el manejo y la prevencién de

secuelas que pudieran ser fatales.
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FIGURAS

Sarsanies slankle Pl ERASEE] T ] s e
Figura 1. Extrasistolia supra ventricular almente. B: Conducida con
aberrancia. C: Blogueada'.

igura 2, Slndomde Wolff-Parkinson-White neonatal. A: durante ritmo sinusal. B: En
taquicardia ortodromica’.
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Figura 3. Flutter auricular con conduccion 2:1 con una frecuencia ventricular media de
240 Ipm y frecuencia auricular de 480 Ipm.

iu 4. Tquicia auricular or fo ectopico.
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Tabla 1. Algoritmo de tratamiento.
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1l. Bradiarritmias

La bradicardia se define a la frecuencia cardiaca por debajo del limite inferior
para el grupo de edad. (Tabla 1). Existen multiples métodos para obtener la frecuencia
cardiaca en reposo e incluyen: exploracion fisica, monitoreo ambulatorio (Holter,
grabadoras de eventos), Electrocardiogramas (ECG) de superficie de 12 derivaciones.
1, 6. Para comprender las bradiarritmias es importante conocer la anatomia y fisiologia

del sistema de conduccion. 6.

El sistema de conduccion esta constituido por: nodo sinusal, haces inter-
nodales, nodo auriculo ventricular, haz de His, rama derecha e izquierda del haz de
His, y fibras de Purkinje. 1, 6 (Figura 1). Cada estructura, tiene propiedades y
caracteristicas que las distinguen. Una lesion a cualquier nivel, puede resultar en

alteraciones del ritmo cardiaco que se manifiestan como bradiarritmias. 6.

g- Bloqueo Sino atrial

El bloqueo sino atrial (BSA), también conocido como disfuncién del nodo
sinusal, o sindrome del seno enfermo, es una entidad clinica que ha sido asociada a
una variedad de arritmias. 1. La primera descripcion fue hecha por Lown. 6. Existen
numerosas etiologias. En pediatria, la causa mas frecuente es secundaria a lesion del
nodo sinusal, de su irrigacion (por la arteria del nodo), o de su inervaciéon autonémica y
generalmente la lesion es secundaria a cirugia cardiaca. 2, 3,4, 6. La lesion del nodo
sinusal puede ser intrinseca o extrinseca y en ocasiones, no se limita al nodo sinusal y
puede incluir anormalidades en la automaticidad y en la conduccion atrial.

Las condiciones asociadas con alta prevalencia de BSA intrinseco incluyen:
correccion quirurgica de TGA, correccion total de CATVP, CIA, correccion uni-

ventricular con operacion de Fontan. 2, 3 4, 6. Las anormalidades del nodo sinusal son
16



menos frecuentes. La malformacion del nodo sinusal, se asocia con isomerismo atrial
izquierdo; y la disfuncion del nodo sinusal puede coexistir con bloqueo AV completo
congénito, del cual se ha reportado incidencia familiar en ausencia de cardiopatia
estructural. 2, 6.

Las causas extrinsecas de la disfuncion del nodo sinusal incluyen alteraciones
del sistema auténomo y medicamentos. 6. La apnea del suefo se ha relacionado
recientemente a disfuncion del nodo sinusal. Principalmente los medicamentos anti
arritmicos pueden alterar la funcién del nodo sinusal, particularmente con

anormalidades preexistentes. 1, 5, 6

Caracteristicas electrocardiograficas

Las alteraciones son variables. No todos los pacientes tendran hallazgos
notables en el ECG. La forma de obtener fuentes electrocardiograficas incluyen: ECG
estandar de 12-15 derivaciones, monitoreo Holter, grabadora de eventos, tiras de ritmo
de monitores fisioldgicos. 6. El registro de las alteraciones no siempre se logra en
grabaciones a corto plazo. Es necesario registrar multiples derivaciones para detallar
la morfologia de la onda P. Las pruebas de esfuerzo son utiles para evaluar la
respuesta cronotropica en nifilos mayores. Los pacientes con disfuncion del nodo
sinusal pueden tener también disminucion exagerada de la frecuencia cardiaca o

pausas en el periodo de recuperacion. 1, 6. (Tabla 3).

i. Bradicardia sinusal

Es la forma mas comun de BSA. Puede ser paroxistica o sostenida. Los ritmos
de escape pueden originarse en el atrio, nodo AV, o ventriculos, pero estos tejidos con
frecuencia estan disfuncionales y las frecuencias de escape son menores de las
esperadas para la edad. La frecuencia cardiaca normal es dependiente de la edad. El

diagndstico diferencial de una frecuencia cardiaca anormalmente baja, puede ser
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secundario a un BAV de segundo o tercer grado, asi como debido a extrasistoles

atriales y de la unién AV. 1, 6. (Figura 2).

ii. Arritmia sinusal extrema

La arritmia sinusal es un patrén normal de aceleracion y desaceleracion de la
frecuencia cardiaca presente en la mayoria de los nifios. Un componente significativo
de esta variacion es debido a influencias respiratorias del sistema nervioso auténomo.
La arritmia sinusal extrema se define como una variacion de > 100% en los intervalos
PP. El bloqueo de salida sinusal puede ocasionar también variaciones de esta
magnitud. 6

iii. Sindrome de taquicardia bradicardia

Se diagnostica en presencia de pausas recurrentes y prolongadas o bradicardia
sostenida, seguidas de paroxismos de taquicardia. La taquicardia ocasiona un
supresion por sobre estimulacion de la automaticidad que ya esta alterada y empeora

la bradicardia. 5, 6, 7. (Figura 3).

iv. Blogueo de salida sinusal

El nodo sinusal no puede generar un impulso para propagarlo normalmente
hacia los atrios. 1, 5, 7. El grado de bloqueo se clasifica igual que el bloqueo AV:
e Primer grado: Para su diagndstico requiere estudio electrofisiolégico.
e Segundo grado: Es posible el diagnostico mediante ECG convencional,
pero es dificil si hay arritmia sinusal.
o Mobitz I: Es el Wenckebach sino atrial, contrario a lo que pasa en el

BAV Mobitz |, en el BSA, intervalo PP se acorta progresivamente
hasta que se produce una pausa de menos de dos veces la longitud

del ciclo sinusal. (Figura 4).
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o Mobitz Il: Se observa cuando aparece una pausa subita de dos

veces el ciclo sinusal.

v. Pausas sinusales, paro sinusal

Las pausas prolongadas pueden ser ocasionadas por bloqueo de salida sinusal
o un paro sinusal. Las pausas sinusales duran menos de 2 segundos y se presentan
normalmente en nifios y adolescentes. Un ritmo no sinusal y una frecuencia menor de
la esperada para ser sinusal se puede llamar ritmo de escape y es sugestivo de Paro

sinusal. 1, 5. (Figura 5).

vi. Tratamiento

La presencia de BSA, no implica la necesidad imperiosa de tratamiento. La
mayoria de los pacientes con disfuncion leve a moderada son asintomaticos y no
tienen riesgo significativo de muerte subita. 1, 2, 5, 8.

La bradicardia aguda y sintomatica, puede requerir tratamiento con atropina,
isoproterenol o marcapaso trans-cutaneo. También un marcapaso transvenoso o
trans-esofagico hasta que se implante el marcapaso permanente. 1, 5, 6, 8

La bradicardia sintomatica es una indicacion clara (Clase |) para implantar un
marcapaso. Los episodios asintomaticos y frecuencias < 40 Ipm, o pausas > 3
segundos en nifos son indicaciones menos claras (Clase lla), y en adolescentes
(Clase Il b). Estas consideraciones deberan tomarse en cuenta segun el tamafio del
paciente, anatomia cardiaca, funcion del nodo AV y la presencia de taquiarritmias. 8

La estimulacion atrial (marcapaso unicameral) tiene ventajas sobre la
estimulacion ventricular para tratar el BSA, por lo tanto, la mayoria de los pacientes
requieren marcapasos atriales. Se debe programar un algoritmo de respuesta a la
frecuencia en los casos que tengan incompetencia crono trépica. Esta respuesta
puede optimizarse realizando pruebas de esfuerzo y monitoreo ambulatorio Holter. Y

en los casos en los que se encuentre disfuncion del nodo AV de cualquier grado en los

19



que preocupa si hay buena estimulacion atrial, se les debera colocar un marcapasos
bicameral. Inicialmente se debera programar un retraso AV que permita que la
conduccion AV nativa o intrinseca pueda ocurrir. 8

Los pacientes con cirugias paliativas de Mustard o Senning y Fontan para
corregir cardiopatias congénitas con frecuencia tienen atrios con cicatrices que
complican la colocacion de los electrodos epicardicos. La colocacion de electrodos
transvenosos puede hacerse en casos de cirugia de Fontan, pueden incrementar

significativamente el riesgo de trombosis. 2, 3, 4, 6, 8

vii. Prondstico

El BSA es una enfermedad progresiva y el deterioro del nodo sinusal continua
hasta la edad adulta en pacientes sobrevivientes de cardiopatias congénitas. 2, 3,4, 5,
6. Mas del 50% de los pacientes con TGA corregida a los cuales se les ha realizado
correccion quirurgica, desarrollan cierto grado de disfuncién del nodo sinusal, y 20%
requeriran marcapasos para tratar esta disfuncion a largo plazo. 3, 4, 5. Se ha
observado un patrén similar en los pacientes con operacion de Fontan, pero las
ultimas modificaciones en este procedimiento han disminuido substancialmente la
prevalencia del BSA. La estimulacion atrial puede disminuir la progresion a fibrilacion
auricular. 3, 4, 5, 8. El desarrollo de la disfuncién del nodo AV también es progresiva

en nifios y adultos, pero relativamente mas lenta. 5, 7, 8.
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b. Bloqueo auriculo ventricular

La conduccién del nodo AV es influenciada fuertemente por inervacion
autondmica, anormalidades cardiacas, asi como el estado basal del paciente. 1,2, 6.
La conduccién anormal hacia los ventriculos puede ser ocasionada por enfermedad
del nodo AV o infra nodal (en el sistema His-Purkinje), secundario a inflamacion,
infeccion, cambios degenerativos (cardiomiopatia, apoptosis), o causas extrinsecas
como tono autonémico anormal, desequilibrio hidroelectrolitico, hipotermia,
medicamentos. 1,2, 6, 7, 8.

El nodo AV, al igual que el nodo sinusal es inervado por el sistema nervioso
auténomo. La estimulacion simpatica ocasiona aceleracion relativa del sistema de
conduccion y la estimulacidon parasimpatica, relativa depresién de la conduccion. La
inervacion simpatica predomina en la infancia, cambia y se produce un balance del
sistema simpatico/parasimpatico en la edad adulta. 1,2.

La inervacion autonémica, tiene menos influencia sobre la conduccion en el sistema
His-Purkinje. La prolongacion del intervalo PR con frecuencias cardiacas sinusales es
sugestiva de disfuncién del nodo AV. 9, 10.

El bloqueo AV de 1° y 2° grados, también se pueden presentar durante
estimulacion atrial rapida, mientras que, a diferencia de la taquicardia sinusal, no hay
aceleracion simpatica de la conduccion AV. 6.

En general, el bloqueo dentro del sistema His-Purkinje puede progresar a
bloqueo AV completo. Existen multiples patologias en los que la conduccién AV esta

en riesgo. (Tabla 2).

Caracteristicas electrocardiograficas

Es necesario realizar grabaciones de multiples canales para detectar la
morfologia de la onda P y los intervalos PR. Las grabaciones de la actividad atrial
pueden ser realizadas mediante: a) Estimulaciéon esofagica, b) o epicardica temporal

después de un procedimiento quirdrgico es muy util cuando las ondas P no estan bien
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definidas, c¢) monitoreo Holter de 24 hrs puede revelar patrones que no son aparentes

con el electrocardiograma que es un registro relativamente corto. 1, 2, 6.

i. Bloqueo AV de primer grado:

Generalmente es secundario a conduccion anormal en el atrio o en el nodo AV.
Mas del 20% de los nifios con BAV 1° y cardiopatia congénita (Defecto septa y
anomalia de Ebstein), tienen prolongada la conduccion intra-atrial. 2. La prolongacién
o falla de la conduccion AV puede ocasionar conduccion oculta, o extrasistoles de la
unién o ventriculares. El intervalo PR esta por arriba de limite normal para la edad,
pero con conduccién AV 1:1.

El intervalo PR normal también disminuye cuando aumenta la frecuencia
cardiaca. El intervalo PR puede estar muy prolongado, pero usualmente, en ausencia
de enfermedad cardiaca no progresa. El retardo esta situado dentro del nodo AV,
mediado por un tono parasimpatico excesivo. Durante el ejercicio ya sea recreativo o
durante una prueba de esfuerzo, induce disminucién del tono parasimpatico y produce

normalizacion de la conduccion AV y el intervalo PR. 6. (Tabla 4). (Figura 6).

ii. Bloqueo AV de segundo grado:

Puede ocurrir dentro del nodo AV, en el sistema His-Purkinje o a nivel
ventricular. Existen diferentes patrones del BAV de 2°. El tipo mas comun consiste la
pérdida de un latido cada 3, 4 o 5° latidos de manera periddica. La relacion de las
ondas P con las ondas R (P: R) provee una mejor descripcion de este patrén (por
ejemplo: 2:1, 3:2, 4:3). Este patron de latidos agrupados siempre sugiere bloqueo AV
de 2°. Las extrasistoles atriales no conducidas pueden presentarse con un patrén
similar, pero se distinguen del BAV 2° por que el intervalo P-P es irregular, y la

morfologia de la onda P es diferente. 6, 7.
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e Mobitz | (fendmeno de Wenckebach):

El Mobitz | tipico, se presenta cuando se prolonga gradualmente el intervalo PR
previo a un latido no conducido. El alargamiento mayor del PR ocurre entre el primer y
segundo latidos conducidos de la serie de latidos. El incremento menor de los latidos
subsecuentes ocasiona acortamiento del intervalo RR. Después del latido no
conducido, se restaura el intervalo PR normal y el intervalo RR es menor que el doble
del ritmo sinusal. El Wenckebach atipico, es generalmente mas comun que el tipico y
se refiere a una prolongacion del intervalo PR, asociado con la apariciéon de un latido
no conducido (sin conduccién hacia los ventriculos). Este patron puede apareces en
presencia de arritmia sinusal con carreras largas de latidos conducidos entre los ciclos

bloqueados. (Figura7). 1, 6, 7.

e Mobitz Il

El intervalo PR no varia previo a los latidos no conducidos, y en ausencia de
arritmia supra ventricular, el intervalo RR son constante. Ya que no hay cambios en el
intervalo PR o en el RR durante los latidos conducidos, el RR que sigue después de

un latido no conducido debe ser el doble del intervalo RR conducido. (Figura 8).

iii. Bloqueo AV 2:1
Es cuando cada latido no se esta conduciendo 2:1. El diagndstico se hace mas
preciso cuando se realizan grabaciones a largo plazo para hacer diagnostico
diferencial entre bloqueo AV Mobitz Il y 2:1. Los sindromes de QT largo pueden tener
conduccion 2:1, cuando los ventriculos (por accién de la mutacion de los canales del
ion K+ [SQTL1]) retrasan la despolarizacion ventricular, y estan en periodo refractario

para los impulsos sucesivos. Este es un signo de mal pronéstico. 6. (Figura 9).
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iv. Avanzado:
Se presenta cuando dos impulsos 0 mas no son conducidos en ausencia de
bloqueo AV completo. Este tipo de bloqueo puede progresar a un BAV completo.

(Figura 10).

Prondéstico y tratamiento

La mayoria de los nifios con BAV de 1° y 2° grado no requiere tratamiento. 8.
Puede encontrarse en el monitoreo Holter de nifios y adolescentes sanos, con
frecuencia durante la noche cuando predomina el sistema parasimpatico. Es necesario
evitar medicamentos que enlentecen la conduccion AV, aun mas si tienen riesgo de
enfermedad del sistema de conduccion. En pacientes que ya estan recibiendo estos
medicamentos, debera evaluarse el riesgo-beneficio. 1, 6, 8.

Es poco frecuente que los pacientes con bloqueo AV de 2° agudo estén
sintomaticos, pero pueden tratarse con atropina, isoproterenol y estimulacién con
marcapaso temporal. 1, 6, 8.

Algunas enfermedades infecciosas, como es la carditis de Lyme, el bloqueo AV
puede ser transitorio y resolverse por completo. 8. No existen opciones de manejo
meédico cronico para pacientes con BAV significativo. Las guias clinicas existen para
tratar pacientes con BAV avanzado, sindrome de QT largo con BAV 2:1 o mayor, y
BAV progresivo relacionado con enfermedades neuromusculares. Los pacientes con
cardiopatias estructurales, historia familiar de progresion del BAV o muerte subita, y
aquellos portadores de la mutacion del NKX2.5 son candidatos para estimulacion

permanente. 1,6, 8. (Tabla 5).
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v. Bloqueo AV Completo o de Tercer grado; Bloqueo AV congénito.

Es la interrupcion en la transmision del impulso cardiaco de los atrios a los
ventriculos debido a una alteracion anatémica o funcional del sistema de conduccion
del nodo AV. Puede ser transitorio o permanente. La causa mas comun en nifos es el
bloqueo AV congénito y fue descrito por primera vez en 1901 por Morquio, quien
también observo una incidencia familiar y asociada con crisis de Stoke-Adams y
muerte subita. 6. La presencia de bradicardia fetal (40-80 Ipm) fue la primera
manifestacion observada en 1921. 6. La incidencia del BAV congénito en la poblacién
general varia de 1/11,000-22,000 nacidos vivos. Tiene asociacion con cardiopatias

congénitas en el 15-30% de los casos. 11. (Figura 11).

1. Etiologia:

En ausencia de cardiopatia congénita, el lupus neonatal es responsable del 50-70% de
los casos. Es causado por anticuerpos pasados de una madre con enfermedades
autoinmunes (Lupus, sindrome de Sjégren), que cruzan la placenta del feto durante el
primer trimestre, y representan la mayoria de los casos de presentacion in utero o
durante el periodo neonatal. Rara vez se presentan tardiamente (5%). 11, 12, 13.
Otras causas incluyen a la miocarditis, cardiopatias estructurales congénitas
(transposicion corregida de las grandes arterias, discordancia AV, sindromes de
heterotaxia con polisplenia y canal AV). También se han identificado varios defectos
genéticos como el defecto septal interauricular familiar y el sindrome de Kearns-Sayre.
1,2,3,4,6.

En la mayoria de los casos se observa patolégicamente un tejido fibroso que
reemplaza el tejido nodal y su tejido circundante o por interrupciéon del miocardio atrial
y el nodo AV. 1, 6. Otros mecanismos de lesion pueden incluirse dentro las
cardiopatias congénitas complejas como ausencia del nodo AV. El bloqueo ocurre
usualmente a nivel del nodo AV, y generalmente el corazon se encuentra

estructuralmente sano. 2, 3, 4, 6, 7, 8.
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2. Lupus neonatal

Se puede presentar en el periodo fetal o en el neonato con: bloqueo AV completo,
enfermedad hepatobiliar, eritema malar, trombocitopenia y menos comun, con
miocarditis. Es frecuente que la Unica manifestacion del lupus neonatal y de la
anormalidad autoinmune en la madre es el bloqueo AV congénito en el recién nacido.
Es debida al paso trans-placentario de anticuerpos anti-Ro/SSA y los anticuerpos anti
La/SSB. Estos anticuerpos se unen al tejido cardiaco fetal lo que ocasiona dafio
mediado por el sistema inmune hacia el sistema de conduccién y sus tejidos
circundantes. Los anticuerpos son abundantes en el corazon fetal entre las 18-24
semanas de gestacion. El mecanismo de lesidn es iniciado por la apoptosis que
produce translocacion de los anticuerpos hacia la superficie de los cardiomiocitos
fetales, y luego los anticuerpos se unen a la superficie a la superficie de los
cardiomiocitos induciendo la liberacion de FNT por los macrofagos y se produce
fibrosis. El tejido dafiado inhibe los canales de calcio que son cruciales para la
propagacion del potencial de accion en el nodo AV. Puede afectarse también el nodo
SA, y la manifestacion clinica es como bradicardia sinusal en el 3.8% de los fetos,
usualmente no es permanente. Las madres portadoras de estos anticuerpos pueden
tener en el 2% un producto con BAV congénito. Y si la madre ya ha tenido
previamente un bebe con BAV congénito, el riesgo de recurrencia es del 15% y un 6%

puede tener un eritema aislado compatible con el lupus neonatal. 1, 6, 7, 11, 12, 13.

e Presentacion clinica
o In atero:
Bradicardia fetal de la semana 18-28 de gestacion. Algunas series reportan hasta 95%
como causa secundaria al lupus neonatal, que se confirma con la presencia de
anticuerpos anti-Ro/SSA, La/SSB o ambos, en el suero materno. El diagnéstico debe
realizarse con ecocardiografia fetal con lo que se puede estimar el intervalo PR fetal.
Las complicaciones fetales se pueden presentar como: hydrops fetalis, miocarditis,
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fibroelastosis endocardica, derrame pericardico y muerte fetal espontanea. Un bloqueo
AV de 2° puede progresar a BAV completo. Los pacientes con presentacion
intrauterina de BAV completo y que sobreviven, tienen una alta mortalidad en el
periodo neonatal de aproximadamente 27% en la primera semana, 9% en los primeros
3 meses. Y los que nacen pre término (antes de las 34 SDG tienen mas probabilidades
de morir que los de termino (52% vs 9%). Los que nacen con BAV de 1° o 2°, pueden

progresar a BAV completo. 11, 12, 13.

o Neonatal:
La manifestacion clinica principal es la bradicardia. Es posible encontrar ondas
intermitentes en cafién en los vasos del cuello, primer ruido que varia de intensidad,
galope y soplos intermitentes. Al igual que los casos de presentacion in utero, se debe
en el 90% a lupus neonatal. Los neonatos tienen alto riesgo de desarrollar frecuencias
atriales rapidas, usualmente con frecuencias de 150 Ipm o mayores y frecuencias
ventriculares lentas, aun menores de 50 Ipm. También tienen QRS angosto debido a
escape nodal o ritmos ectopicos.
El bloqueo AV de 1°y 2° pueden progresar a BAV completo. Los bebes
diagnosticados en el periodo neonatal tienen mejor prondstico que los que se han
diagnosticado in utero. Tienen menos probabilidades de fallecer en los primeros 6
meses de vida, pero algunos estudios reportan un incremento en la mortalidad entre

los 10 y los 18 meses de vida. 11, 12, 13.

o En lainfancia:
El 40% de los casos de BAV congénito se presenta hasta la infancia (en promedio 6
anos). El 5% secundario a lupus neonatal. Las manifestaciones son: sincope o
bradicardia. EI ECG o el estudio Holter de 24 hrs confirman el diagndstico. Puede ser
intermitente al inicio y persistente en la infancia tardia. Casi todos los casos de BAV
congeénito diagnosticado por primera vez después de la infancia, es de origen

congeénito y que ha pasado inadvertido por que la frecuencia ventricular es mayor y la
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ausencia de sintomas. Las manifestaciones son: sintomas relacionados con la
bradicardia como, intolerancia al ejercicio, pre sincope, sincope, aunque también se ha
descrito muerte subita como primer episodio. 11, 12, 13. Las causas se mencionan en
la (tabla 6).

3. Tratamiento

El tratamiento del BAV congénito in Utero y en el periodo neonatal puede
incluir: esteroides, isoproterenol y colocacion de marcapaso en el postparto inmediato.
6,7,8, 11, 12.

Las decisiones terapéuticas en el periodo neonatal inmediato incluyen la
colocacién de un marcapaso. Las guias del American College of Cardiology/American
Heart Association/North American Society for Pacing and Electrophysiology Task
Force on Practice Guidelines (Committee on Pacemaker Implantation) describe el
manejo del bloqueo AV de 3° grado en nifios, adolescentes y pacientes con

cardiopatias congénitas.6, 7, 8, 11, 12, 13. (Tabla 7) y 8.

4. Prondstico a largo plazo.

El bloqueo AV en el periodo intrauterino y neonatal debido a LES se asocia con
mortalidad significativa. 6, 7, 11, 12. Los lactantes y nifios pueden permanecer
asintomaticos hasta la infancia tardia, adolescencia o la adultez. 6, 7, 8. Los nifios con
frecuencia promedio < 50 Ipm y con ritmo de la unién inestable se benefician del
implante temprano de un marcapaso. El riesgo del BAV y la bradicardia ventricular es
que se relaciona con taquicardia helicoidal. 6, 7. Los nifios asintomaticos pueden no
tener consecuencias fisioldgicas de la bradicardia. La frecuencia ventricular tiende a
disminuir con la edad lentamente, y para compensar la frecuencia cardiaca baja, el
corazon se dilata para aumentar el volumen latido mayor y en ocasiones esto puede
darnos criterios de hipertrofia ventricular izquierda y cambios inespecificos del
segmento ST y de la onda T asi como datos de insuficiencia cardiaca. 1, 6, 7, 8, 10,

11,12, 13.
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d. TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Criterios para bradicardia sinusal

Grupo etario Holter (Iom) | ECG de superficie (lpm)
Neonatos/infantes (durmiendo) | <80 <100

Nifos 2-6 afnos <60 <100

Nifos de 7-11 afios <45 <60

Adolescentes >12 aios <40 <50

TABLA 2. Condiciones asociadas con progresion hacia bloqueo AV
completo

¢ Bloqueo AV familiar/hereditario: Al menos se conocen 2 mutaciones
genéticas con herencia AD.

Enfermedades neuromusculares:

Emery-Dreifuss

Distrofia miotdnica

Distrofia de Erb (de la cintura escapular)

Kearns-Sayre

Atrofia muscular peronéa

L-Transposicion de grandes arterias

Delecién del NKX2.5: Esta mutacion se asocia a Bloqueo AV
progresivo asociado a algunas cardiopatias congénitas.

TABLA 3. Bloqueo sino atrial

Manifestaciones Electrocardiograficas | Hallazgos electrocardiograficos

en el BSA asociados
e Bradicardia sinusal e Taquicardia por reentrada
e Arritmia sinusal extrema sino atrial.
e Sindrome de taquicardia e Fibrilacién auricular
bradicardia e Disfuncion del nodo AV

¢ Bloqueo de salida sinusal

e Pausas sinusales/Paro sinusal

e Taquicardia por reentrada
intraatrial

TABLA 4. Intervalo PR maximo
normal por grupo etario

Edad Intervalo PR (seg)
0-3 dias 0.16

4-30 dias 0.14

1-3 meses 0.13

4-6 meses 0.15

7-12 meses 0.16

1-5 afos 0.16

6-12 anos 0.17

12 anos 0.20
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TABLA 5. Condiciones que requieren marcapaso definitivo.

Bloqueo AV avanzado mayor a de 7 dias en el periodo postquirurgico.
Bloqueo AV avanzado con bradicardia sintomatica.

Sindrome de QT largo con conduccién 2:1.

BAYV de tercer grado.

Enfermedad neuromuscular con cualquier grado de bloqueo AV.

Tabla.

6 Trastornos que pueden causar bloqueo AV de tercer grado

Fibrosis y esclerosis: 50% de los casos.

Enfermedad de Lenegre: Enfermedad esclero-degenerativa del
sistema de conduccién en jévenes. Puede ser hereditaria.
Enfermedad de Lev: Esclerosis del lado izquierdo del esqueleto
cardiaco en pacientes mayores, asociados con calcificacion del anillo
mitral y adrtico.

Enfermedades familiares: BAV familiar.

Enfermedad valvular: Calcificacion y fibrosis del anillo aértico o mitral
que puede extenderse al sistema de conduccion.

Cardiomiopatias: cardiomiopatia hipertréfica obstructiva, procesos
infiltrativos como amiloidosis y sarcoidosis.

Hipertiroidismo, mixedema, paralisis periodico tiro toxica
Enfermedades neuromusculares degenerativas, dermatomiositis,
artritis reumatoide, enfermedad de Paget.

Infecciones: Miocarditis reumatica, difteria, virus, lupus eritematoso,
toxoplasmosis, endocarditis bacteriana, sifilis, enfermedad de Lyme.
Malignidades: Enfermedad de Hodking, otros linfomas, mieloma
multiple, tumores cardiacos.

Medicamentos y drogas: Anti arritmicos, anti comiciales entre otros.
Cardiopatia isquémica

TABLA 7. Indicaciones Clase | en nifios para el implante de marcapasos.

Bradicardia Sintomatica (sincope o pre sincope)

Intolerancia al ejercicio moderada a severa.

Insuficiencia cardiaca relacionada con bradicardia.

Disfuncion ventricular izquierda o bajo gasto cardiaco.

Ritmo de escape con QRS acho, o bloqueo por debajo del haz de His.
Arritmias ventriculares complejas.

Lactante con frecuencia ventricular < 50-55 Ipm o < 70 Ipm cuando se
asocia a cardiopatias congénitas.

Taquicardia ventricular sostenida pausa-dependiente, con o sin QT
largo, en los cuales la eficacia de la estimulacion ha sido
completamente documentada.

Bloqueo AV avanzado de segundo o tercer grado que persiste 7 dias
despueés de una cirugia cardiaca.

Blogqueo AV de 2° o 3° grado intermitente o permanente.

32



TABLA. 8 Otras indicaciones segun las Guias

e Cardiomegalia

¢ Intervalo QT largo, que puede representar un sustrato para arritmias
ventriculares (Clase II).

¢ Arritmias ventriculares relacionadas a bradicardia o que pueden
abolirse por una frecuencia cardiaca mas rapida.

¢ Ritmos ectdpicos y otras condiciones médicas que requieran
medicamentos que para inhibir la automaticidad de marcapasos
ectdpicos y ocasionan bradicardia sintomatica.
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Figura 1. El sistema de conduccidn.
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Figura 3. Sindrome de taquicardia bradicardia.
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Figura 4. BSA tipo bloqueo de salida sinusal de 2° grado, Mobitz I. Se muestra
el fenomeno de Wenckebach donde el PR se acorta progresivamente, y
posteriormente aparece una pausa de menos del doble del ciclo sinusal.

Figura . 5 Pausas.

Flgura 7. Bloqueo AV 2° grado MObItZ I Observe Ios Iatldos 3,4y 5. Enel
latido 3, el PR es normal, en el 4° y 5° latidos se prolonga el PR
progresivamente. Después, sucede el fendomeno de Wenckebach, donde se
demuestra una onda P que no conduce a los ventriculos y por ultimo se reinicia
el PR y es de nuevo normal.
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Flgura 8. Bloqueo AV 2° Mobitz II. En este trazo, en los primeros 3 latidos se
observa el PR normal y después aparecen ondas P que no conducen.
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Figura 10. Bloqueo AV avanzado, conduccion 3:1.

Figura 11. Bloqueo AV completo. No hay relacion entre la conduccién atrial y la
ventricular, esta disociada la conduccion.
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