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ANTECEDENTES

El sistema nervioso auténomo (SNA) consta de una serie de vias neuroldgicas eferentes que
regulan importantes funciones del organismo. Estas vias eferentes se clasifican en dos grupos: el
sistema simpdtico adrenal y el sistema nervioso parasimpatico. Un buen balance entre estos
sistemas permite al organismo adaptarse a cambios ambientales. Los drganos viscerales y los
diferentes tejidos estan inervados por ambos sistemas, entre ellos el corazén y el cerebro. La
alteracion de esta regulacion involuntaria produce una disfuncién cardiovascular autondmica,
cuyos sintomas se manifiestan notoriamente. Existen muchas condiciones asociadas a la alteracion
de reflejos autondmicos, entre las que se incluyen la epilepsia y el sincope.® A la alteracién
autondmica idiopatica o primaria se le llama hipotension ortostatica idiopdtica, debido a que su
caracteristica fundamental es la pérdida del control postural de la presidn arterial. A este grupo
pertenece el sincope neurocardiogénico, secundario a una hipotension mediada
neuroldgicamente; al tener afectada la tensidon arterial hacia la baja, se manifiesta como
cansancio, fatiga, agotamiento, mareos, inestabilidad, sudoracién, bradicardia, pérdida de
conocimiento. En casos menos frecuentes, la pérdida del conocimiento se puede seguir de

convulsiones y hacer el diagnéstico de epilepsia.

Esta bien atestiguado que si el sincope se prolonga mds de 15-20 segundos, puede ser seguido
por convulsiones epileptiformes. Por lo tanto, la diferenciacion entre epilepsia y sincope en ciertos
casos puede ser dificil, ya que aunque implicita en el diagnéstico de epilepsia esta la consideracién
de un trastorno primario del cerebro, las variantes de epilepsia focal, posiblemente con un punto
excitador hipotaldmico, pueden producir ataques sincopales aparentes con cambios

cardiovasculares reflejos. 16

Gowers en 1881 describié de manera similar sintomas que atribuyd a ataques vasovagales pero
gue pueden deberse a un sincope cardiogénico, mientras que William Bennett en 1827, hablando
de un paciente con un largo historial de sincope en el que se notd un pulso lento, registré una
sensaciéon como si algo surgiera en el estdbmago y subiera a la cabeza, seguido de todos los

sintomas habituales de la epilepsia. !




MARCO TEORICO
1. ANATOMIA Y FISIOLOGIA DEL SISTEMA AUTONOMO CARDIACO.

La inervacidn cardiaca consta de los sistemas simpatico y parasimpatico, asi como el sistema
sensorial. La acetilcolina trabaja mads en el sistema nervioso parasimpatico. En el sistema nervioso
simpatico trabaja la norepinefrina.® Las fibras simpaticas se derivan de los principales ganglios
auténomos a lo largo de la médula espinal cervical y toracica (los ganglios "estrellados" o
"cervicotoracicos"). Las fibras preganglionares parasimpaticas se originan en el bulbo raquideo y
llegan al corazén a través del nervio vago. Las fibras que van del ganglio al érgano efector se
denominan fibras posganglionares.” EI SNA cardiaco intrinseco forma asi una red compleja
compuesta de ganglios auténomos parasimpaticos, concentrados dentro de las almohadillas de
grasa epicardica alrededor de las auriculas, y de los ganglios y axones interconectados en direccién

hacia el nodo sinusal y auriculoventricular 8.

Efecto del aumento del tono vagal

El SNA a nivel de la auricula recibe sefiales desde el sistema nervioso central para regular
funciones autonémicas, cronotropismo y conduccién. El incremento del tono vagal puede reducir
la excitabilidad, el automatismo y la conduccion en el miocardio, ocasionando disfuncion a nivel
del nodo sinusal, alteraciones en la conduccidn auriculoventricular, bradiarritmias y sincope. La
hipertonia vagal se asocia a sintomas como mareo, palpitaciones, fatiga, opresién en el pecho,
disnea y sincope. Muchos pacientes se presentan con sincope recurrente y refractario, que puede
ocasionar trauma severo u otras condiciones que pueden afectar la calidad de vida de ellos
mismos y de sus familiares. Los farmacos con accién en el nervio vago tienen efectos adversos
poco tolerables, por lo que el implante de marcapasos sigue siendo una alternativa en este grupo
de pacientes, asimismo la ablacién con radiofrecuencia de los plexos ganglionares (PGs) que son
parte del sistema nervioso intrinseco del corazén ha surgido como una alternativa y es conocida

como cardioneuroablacién.’-




2. SINCOPE

2.1 DEFINICION

El sincope (derivado de la palabra griega syn que significa “con” y del verbo kdptein que significa
“cortar” o, mas adecuadamente en este caso “interrumpir”) es un sintoma que define una pérdida
transitoria, brusca y limitada de la conciencia que usualmente lleva a la pérdida del tono postural.
Es debido a una hipoperfusion cerebral global transitoria; tiene una recuperacion espontdnea,

rapida y completa.3

2.2 EPIDEMIOLOGIA

El sincope es un problema frecuente en pediatria. Aproximadamente el 15%-25% de nifios y
adolescentes de 8 a 18 afos de edad han experimentado al menos un episodio, con
preponderancia en el sexo femenino y una tasa de recurrencia de 33-51% en los primeros 5 afios
gue impacta en la calidad de vida, el estrés psicoldgico y el ausentismo escolar. Es poco frecuente
por debajo de los 6 afios de edad, en caso de presentarse a dicha edad es posible que exista de

base patologia neurolégica (epilepsia), cardiolégica (arritmias) o espasmos del sollozo.*?

2.3 FISIOPATOLOGIA

En el individuo joven normal, el requerimiento minimo de oxigeno necesario para mantener la
conciencia es aproximadamente de 3 a 3.5 ml de oxigeno por 100 g de tejido por minuto, que
representa cerca del 12 al 15% del gasto cardiaco en reposo. La presién de perfusién cerebral es
principalmente dependiente de la presién arterial sistémica. Cualquier factor que disminuya el
gasto cardiaco o la resistencia vascular periférica disminuye la presién arterial y secundariamente
la presién de perfusidn cerebral. Con relacion al gasto cardiaco, el determinante fisiolégico mas
importante es el llenado venoso. Asi, una excesiva acumulacién de sangre en determinadas partes
del cuerpo o una disminucidon del volumen sanguineo pueden predisponer al sincope. Con relacion
a la resistencia vascular periférica, una vasodilatacion generalizada puede ser critica en la
disminucién de la presién arterial. La hipoperfusién cerebral puede resultar también de una

resistencia vascular cerebral anormalmente alta.




El cese subito del flujo cerebral por seis a ocho segundos o una caida del 20% de la entrega de

oxigeno cerebral han sido demostradas como suficientes para causar la pérdida de la conciencia.

2.4 CLASIFICACION

En funcidn de su etiopatogenia se puede resumir en 3 grandes grupos:

a) Sincope reflejo o neuromediado.

- Es el mas frecuente (75%). Factores como la bipedestacion prolongada condicionan una
disminucién brusca de la precarga. Esta hipovolemia relativa por descenso de la presidn arterial
provoca una liberacién inicial de catecolaminas para mejorar el cronotropismo e inotropismo. Sin
embargo, las contracciones cardiacas en ventriculos relativamente vacios, estimulan los
mecanorreceptores del ventriculo izquierdo y por via vagal llegan al tronco cerebral. Luego, la
respuesta vagal eferente es doble, provocando la bradicardia (respuesta cardioinhibidora) y la
vasodilatacidn (respuesta vasodepresora). El desencadenante de un sincope por una emocion
intensa, visién de sangre o un traumatismo a distancia, sugieren la implicacion de estructuras
cerebrales. Hay estudios que sefalan la existencia de niveles bajos de serotonina y altos de beta-

endorfinas en pacientes con este tipo de sincope 2.

Otro componente importante que se ha relacionado con el sincope neuromediado es la funcién

endotelial. El 6xido nitrico (ON) es un potente vasodilatador. En nifios y adolescentes con este tipo

de sincope, se han detectado niveles mas altos de ON que en el grupo control. 3

El sincope vagal o neurocardiogénico es la forma mas frecuente y representativa de este tipo de
sincope, en el que ademas de los mecanismos implicados ya descritos, suele haber un factor
desencadenante que actuaria de trigger, como, por ejemplo: el estrés emocional (ansiedad,
miedo, dolor) o el estrés fisico (calor, bipedestacién prolongada, fatiga, deshidratacion, ayunas,
enfermedad intercurrente...). Algunas veces, sucede en circunstancias especificas, como en la
miccion, especialmente en varones (en bipedestacidén) y en la primera miccidon de la mafiana (en
ayunas y tras reincorporarse de estar tumbado). Otros sincopes situacionales se relacionan con la
defecacidn, ingesta de bebidas frias, ejercicio fisico, bafios de agua caliente, tos, risa intensa,

soplar o tocar instrumentos de viento (maniobra de Valsalva). !




Otro cuadro dentro de este grupo es el sindrome del seno carotideo. El seno carotideo es un
regulador de la presion arterial a través de sus barorreceptores; en caso de hipersensibilidad, al

realizar un estimulo, como, por ejemplo: un masaje del seno carotideo puede producir un sincope.

En Pediatria existe una entidad propia de sincope reflejo, son los espasmos del sollozo con sus
dos variantes, el tipo ciandtico y el tipo palido. El espasmo de sollozo tipo cianético ocurre entre
los 6 meses y los 5 afios de edad, con un pico a los 2 anos; el sincope empieza con un llanto
intenso (“rabieta”) seguido de una pausa de apnea. El espasmo del sollozo tipo palido aparece
entre los 12 y 24 meses de edad, y el sincope ocurre subitamente tras un estimulo (dolor o susto) y

sin llanto previo. El prondstico de estos cuadros clinicos es bueno, el 100% desaparece con la

edad. El 25% de los casos de espasmos del sollozo tipo palido, presentardn sincopes vasovagales

en la adolescencia. 13

Otra entidad a tener en cuenta es el sindrome de taquicardia postural ortostatica, en inglés POTS
(postural orthostatic tachycardia sindrome), frecuente en adolescentes, especialmente del sexo
femenino. Consiste en una intolerancia al ortostatismo que ocurre en los primeros 10 minutos tras
reincorporarse en bipedestacion, con aceleracion mayor de 30 Ipm de la frecuencia cardiaca
(frecuencia maxima de 130 lpm para 6-12 anos, 125 lpm para 13-18 afos y mas de 120 Ipm en
adultos) en ausencia de hipotension. Con la taquicardizacién puede aparecer mareo, debilidad,
vision borrosa y sincope. El POTS se trataria de una exageracién de un mecanismo fisiolégico
compensatorio. Aunque su fisiopatologia no esta aclarada, se relaciona con diferentes factores
como, por ejemplo: la hipovolemia, déficit de hierro, estado hiperadrenérgico, disfuncion de la
regulacion local de la tensidn vascular, disfuncidon endotelial, disfuncidn autoinmune (anticuerpos

frente los receptores de la colinesterasa) o la activacién de mastocitos. *

b) Sincope cardiaco

Aunque es poco frecuente (5-10%), tiene una gran trascendencia por su morbimortalidad. Puede

ser la primera manifestacién de una enfermedad cardiaca potencialmente mortal. %3

Globalmente, podemos clasificarlos en tres grandes grupos: el primero, situaciones de
obstruccion al tracto de salida ventricular; el segundo, la disfuncién miocardica y, por ultimo, las

arritmias. Entre las obstrucciones del tracto de salida del ventriculo izquierdo figuran la estenosis




aodrtica y la miocardiopatia hipertrofica obstructiva, en el caso del ventriculo derecho, destaca la
estenosis pulmonar grave y la hipertensién pulmonar primaria. La disfuncién miocardica puede ser
primaria (p. ej., las miocardiopatias familiares) o secundaria (p. ej., las miocarditis viricas). La
miocardiopatia isquémica por lesidén coronaria es infrecuente en Pediatria, pero, como patologia
congénita, debemos tener presente el origen andmalo de la arteria coronaria izquierda en el
tronco pulmonar o sindrome de ALCAPA (Anomalous origin of the Left Coronary Artery from the

Pulmonary Artery) y, como patologia adquirida, la enfermedad de Kawasaki.

Entre las bradiarritmias que pueden ocasionar sincopes, esta la enfermedad del seno carotideo v,
sobre todo, el bloqueo auriculoventricular completo, que puede ser congénito (hijo de madres con
lupus eritematoso sistémico) o adquirido (postcirugia cardiaca, procesos inflamatorios/infecciosos
del corazén). Las taquiarritmias también son causa de sincopes. Las taquicardias
supraventriculares (p. ej., sindrome de Wolff-Parkinson-White) suelen ser mejor toleradas en
Pediatria, pero las taquicardias ventriculares tienen peor prondstico, siendo potencialmente
letales. Mencién especial merecen las canalopatias, como el sindrome del QT largo, el sindrome
del QT corto, el sindrome de Brugada o la taquicardia ventricular polimdrfica catecolaminérgica
que, teniendo corazones estructuralmente normales, se asocian a taquiarritmias ventriculares
graves que pueden culminar en una muerte subita. Hay que recordar que el intervalo QT puede
estar alargado, no solamente de forma congénita, sino también de forma adquirida por
alteraciones electroliticas (hipopotasemia) y especialmente por la administracién de farmacos
(determinados antiarritmicos, psicotropos, macrdlidos o antihistaminicos). Es importante conocer

estos medicamentos, especialmente en pacientes con sindrome QT largo congénito.

¢) Sincope no cardiaco

Deben tenerse en consideracidn, especialmente para el diagndstico diferencial con otras formas
de pérdida transitoria del conocimiento. En este grupo se debe destacar la epilepsia, por el reto
que supone para el médico.>° Otras alteraciones neuroldgicas que pueden simular un episodio
sincopal son las migranas (migrana basilar), los accidentes cerebrovasculares transitorios, las crisis
catapléjicas en la narcolepsia, los “sincopes vestibulares” (crisis otoliticas de Tumarkin o drop

attacks) o las elevaciones agudas de la presidon del liquido cefalorraquideo (hidrocefalia) .
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Entre los “sincopes psicégeneos”, se deben tener presentes diversos trastornos de indole
psiquiatrica, como las crisis histéricas, crisis de panico, reacciones de conversiéon o depresion
mayor. En la hiperventilaciéon se produce hipocapnia que, si no es compensada, se genera una
alcalosis respiratoria aguda y con ello, mareo, confusidn, parestesias periféricas y periorales,

calambres y finalmente un sincope.

La hipoglucemia puede remedar manifestaciones de indole sincopal por la respuesta adrenérgica

asociada con: ansiedad, taquicardia, sudoracién, palidez, temblor, debilidad y suefo.

Tampoco debemos olvidar la posibilidad de ingesta de téxicos, farmacos o drogas de abuso,
especialmente en adolescentes. Entre los farmacos, estan los que alargan el segmento QT del
electrocardiograma, farmacos que disminuyen la volemia (antihipertensivos y diuréticos) y los

farmacos psicotrépicos. 3

2.5 DIAGNOSTICO

El diagndstico del sincope se basa en tres pilares basicos:

a) Historia clinica:

Es la piedra angular y herramienta fundamental.

Se deben buscar datos de las circunstancias previas al sincope, que puedan ser factores
predisponentes. Se deben describir los sintomas iniciales que preceden a la pérdida de conciencia
(palidez, sudoracién, nauseas, vomitos, dolor abdominal, dolor tordcico, palpitaciones, debilidad,
mareos, visién borrosa...). Son importantes las caracteristicas del episodio, su duracién, actitud
corporal, coloracién y descripcién de posibles movimientos anormales y la recuperacién posterior

o existencia de estado postcritico (somnolencia, confusién, focalidad neuroldgica...).

b) Exploracion fisica

Debe ser completa, prestando especial atencion a signos cardiovasculares (palpacién de pulsos
arteriales centrales, frecuencia cardiaca o auscultacién de soplos cardiacos) y neuroldgicos (nivel
de conciencia, equilibrio, funcidn vestibular, focalidad neuroldgica...). Se debe realizar toma de

constantes vitales, sobre todo, frecuencia cardiaca y tensién arterial en decubito y bipedestacion.
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Un tema importante a valorar son los cambios con el ortostatismo, solicitando al paciente pasar
de la posicion de decubito a la bipedestacidon y a los 3 minutos comprobar si aparece clinica y
medir la frecuencia cardiaca y tension arterial. Una disminucién de mas de 20 mmHg de la presion
arterial sistdlica, o de 10 mmHg de la diastdlica, o una aceleracidon de la frecuencia cardiaca mayor

de 30lpm, sugiere un mecanismo neuromediado.

Otro método para evaluar la funcién autondmica, es mediante la maniobra de Valsalva. El
paciente realiza una espiracion forzada durante 15 segundos con la glotis cerrada (boca y nariz
cerrados). Al principio, la presién arterial aumenta ligeramente por el llenado del ventriculo
izquierdo, pero enseguida disminuye por la reduccién brusca del retorno venoso, disminuye el
gasto cardiaco y la frecuencia cardiaca aumenta para compensar (reflejo barorreceptor). Esta
hipotensidon en personas sanas, provoca una respuesta automatica simpatica compensadora:
aumenta la resistencia vascular sistémica y la frecuencia cardiaca. Al finalizar la maniobra, cuando
el paciente libera todo el aire retenido y respira con normalidad, desaparece la sobrepresion
intratoracica y se produce una caida de la presion arterial, y se normaliza la frecuencia cardiaca. En
el sindrome situacional, por ejemplo, al tocar un instrumento de viento o levantar un peso
excesivo, la respuesta normal de la frecuencia cardiaca se asocia a una hipotensidon pronunciada

por falta de la respuesta automatica compensadora.

Otra de las pruebas diagndsticas es el masaje del seno carotideo, que reproduce la clinica sincopal

con mecanismo reflejo (bradicardia e hipotensidn), sin embargo, no esta indicada en Pediatria.

c) Pruebas complementarias

Existe un amplio consenso en la recomendacién de realizar un electrocardiograma (ECG) de 12
derivaciones en todo sincope, aunque en la guia canadiense lo indica en un sindrome atipico o con
factores de riesgo asociados. ? En este se debe comprobar la frecuencia cardiaca y el ritmo

cardiaco, descartar arritmias y confirmar la presencia de ritmo sinusal.

El electroencefalograma (EEG) no estd indicado como prueba de rutina en el sincope y quedaria

limitado a aquellos casos con sospecha de posible etiologia neurolégica de base, en concreto, la
epilepsia. 1% Una crisis epiléptica con pérdida de conciencia puede simular un sincope convulsivo

y, por lo tanto, es importante plantearlo en el diagnéstico diferencial. Las pruebas de
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neuroimagen, como la Tomografia Axial Computerizada (TAC) o la Resonancia Magnética (RM),

también quedarian limitadas en su indicacidn, por el mismo motivo.

La analitica sanguinea, salvo una glucemia capilar, tampoco es necesaria en todo sincope, sino
que se debe justificar por criterios clinicos el hemograma (p. ej., hipovolemia o infeccién) o la
bioguimica (sospecha de alteracién metabdlica). En determinados casos, se debe tener en cuenta

la posibilidad de solicitar téxicos en orina o test de embarazo.

El estudio se puede completar con ecocardiografia, ECG- Holter ambulatorio y ergometria. En
casos definidos, también se pueden indicar otros estudios: RM cardiaca, holter implantable

subcutdneo, estudio electrofisioldgico y cateterismo cardiaco.

La prueba de inclinacién permite provocar la clinica sincopal en personas predispuestas y bajo
una situacién de control con monitorizacidn de la presién arterial, frecuencia cardiaca, frecuencia
respiratoria y saturacion periférica de oxigeno. La indicacidon quedaria limitada a pacientes con
sincopes recurrentes con sospecha de sincope reflejo que la evaluacién clinica no lo puede
concretar. Los protocolos son diversos pero la metodologia mas aceptada es iniciar con entre 5y
10 minutos en reposo (en decubito supino) y posteriormente inclinar a 70 grados para una etapa
inicial de 20 minutos; si no ocurre sincope se realiza una segunda etapa con reto farmacolégico:
nitroglicerina, isoproterenol o nitrato de isosorbida. De acuerdo con la respuesta hemodinamica
en esta prueba se clasifican los diversos tipos de sincope. El sincope neurocardiogénico, de
acuerdo con dicha respuesta, puede ser cardioinhibitorio si la frecuencia cardiaca al momento del
sincope es predominantemente bradicardia o asistolia. El vasodepresor se caracteriza por la caida
significativa de la presion arterial sin bradicardia importante al momento del sincope. La respuesta
mixta tiene ambas caracteristicas, es decir bradicardia e hipotension al momento del evento.?
Algunos pacientes muestran asistolia durante la prueba y son un grupo de mayor riesgo si no se
identifican y son advertidos de cdmo prevenir sus sintomas. En ellos las convulsiones durante el
sincope pueden ser mas frecuentes debido probablemente a una hipoperfusién cerebral mas
marcada. Por tanto, es de vital importancia destacar que es la reproduccién de los sintomas
subjetivos durante la prueba junto a la constatacion de alteraciones de la regulacidon vasomotora
congruentes con los sintomas del paciente, lo que da consistencia al diagndstico de sincope
neurocardiogénico. La prueba es positiva si la presidn baja sustancialmente o la persona se marea

o tiende a desmayarse.
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2.6 TRATAMIENTO

La mayoria de sincopes son neuromediados y es importante informar al paciente y a la familia
sobre la naturaleza benigna del proceso, evitar o minimizar los factores predisponentes vy
desencadenantes (evitar bipedestacion prolongada, ambientes estresantes, calurosos o con
aglomeraciones). Asi como, ayudarlos a saber detectar los sintomas prodromicos y pautarles

instrucciones para la realizacién de maniobras para interrumpir el episodio. 2

Las maniobras de contrapresién mas comunes son tres:

1. Cruzar las piernas en bipedestacion de manera intensa y mantenida.

2. Contraccidon de manos, apretando con la mayor fuerza posible una pelota de goma o un
objeto blando, de manera intensa y mantenida.

3. Tensar los brazos, se entrelazan las manos quedando bien agarradas y tirar con los codos

hacia fuera (fuerza centrifuga).

Se recomienda mantener una buena hidratacion (aporte de liquido 30-50 mL/kg/dia, 1,5- 2,5

L/dia) y un aumento controlado en la ingesta de sal (2-5 g/dia).

El uso de tratamiento farmacoldgico es controvertido y queda limitado a casos definidos. Para
aumentar el volumen sanguineo (Fluodrocortisona), aumentar la vasoconstriccion (Midodrina) o
bloguear el efecto de la norepinefrina (beta bloqueador). En ocasiones se pueden emplear

combinaciones. El uso de ansioliticos y antidepresivos es a veces necesario.

El marcapasos estaria indicado en forma excepcional para evitar sincopes recurrentes que no

responden a las terapias anteriores.

2.7 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debe diferenciarse, en primer lugar, de otros cuadros en los que hay una pérdida de conciencia
aparente o real, pero que no cumple las caracteristicas que lo definen, es decir, no es subita,
completa o con recuperacidn espontanea. Por lo tanto, es esencial hacer una historia detallada y

un completo examen fisico general.
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Las convulsiones son movimientos anormales, ritmicos y de inicio paroxistico causados por una
disfuncién del sistema nervioso de diferente etiologia. Constituyen el sintoma de presentacion
mas habitual de la epilepsia. Diferenciar ambas situaciones puede evitar procedimientos
diagndsticos o terapéuticos innecesarios. Si la anoxia cerebral en el sincope se prologa mas de 15

segundos, se puede producir un sincope convulsivo, caracterizado por un espasmo toénico

generalizado, trismus mandibular, opistétonos, sacudidas miocldnicas y relajacién de esfinteres. El
sincope convulsivo, aunque no es frecuente (5% de los sincopes), puede suponer un gran reto en

su diagndstico diferencial con un trastorno epiléptico.

Es importante no confundir el sincope con el presincope. El término de “presincope” hace
referencia a la situacion clinica con los sintomas previos del sincope, es decir, la clinica vegetativa
con: mareo, palidez, sudoracién fria y visién borrosa, pero sin llegar a perder la conciencia. Por lo

tanto, el presincope seria un episodio de sincope frustrado.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
A pesar de la escasez de informacidn, es importante reconocer al paciente pedidtrico con sincope

neurocardiogénico y asociacion con epilepsia, ya que de ello depende un tratamiento mas preciso

y mejor control clinico; de ahi la importancia.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cual es la asociacion de sincope neurocardiogénico y epilepia observada en pacientes pediatricos

del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez?.
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JUSTIFICACION

® E| Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez es una Institucién de tercer nivel de
referencia Nacional para nifios portadores de patologia cardiaca, incluyendo portadores
de sincope neurocardiogénico, el cual es un problema médico que puede afectar a nifios y
adolescentes y cuya presencia impacta en la calidad de vida, el estrés psicoldgico y el
ausentismo escolar, representando una consecuencia de la alteracién del sistema
autondmico. Existen muchas condiciones asociadas a la alteracion de reflejos
autonémicos, entre las que se incluyen la epilepsia. Su atencién crea la necesidad de

realizar este estudio.
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HIPOTESIS

Este trabajo no tiene hipdtesis, al ser un estudio descriptivo.
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OBJETIVOS

e Caracterizar la asociacion de sincope neurocardiogénico y epilepia observada en pacientes

pediatricos del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.
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METODO
DISENO

* El presente trabajo es un estudio observacional, descriptivo, trasversal, retrolectivo, a
partir de la revision de la casuistica del departamento de cardiologia pediatrica del

Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

TIPO DE INVESTIGACION
- Observacional: segun el propdsito del estudio.
- Descriptivo: segun el control de las variables y alcance de los resultados.
- Transversal: seglin el nimero de mediciones.

- Retrolectivo: recoleccién de datos de fuente secundaria (expediente clinico).

POBLACION DE ESTUDIO:

* Pacientes pediatricos atendidos en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

Criterios de inclusidn

e Pacientes pedidtricos afectos de sincope neurocardiogénico confirmado por prueba de

inclinacion positiva y epilepsia a traves de electroencefalograma con actividad anormal.

Criterios de exclusion

e Pacientes con sincope neurocardiogénico y otras comorbilidades diferentes a la epilepsia.
e Pacientes con sincope de causas distintas al sincope neurocardiogénico.
e Etiologias de epilepsia bien definidas (causas estructurales, causas genéticas, secundarias

a proceso hipoxico post quirdrgico o post evento de paro cardiorespiratorio, etc).

PROCEDIMIENTO

Se recolectara informacién de los expedientes clinicos. Posteriormente se buscara la asociacion
entre sincope neurocardiogénico y epilepsia, y se caracterizara los datos clinicos que nos ayuden a
diferenciar dichas entidades con el fin de un abordaje y tratamiento mas preciso en pacientes
pediatricos afectos de esas patologias para posteriormente hacer un informe, y de ser posible

publicar la informacion.
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CONSIDERACIONES ETICAS

* Los pacientes incluidos en el estudio son pacientes pedidtricos del Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chavez, por lo que la informacién se encuentra en un expediente
clinico protegido por la Norma Oficial Mexicana NOM-004-SSA3-2012, por lo cual hay una

obligacion legal y ética para proteger su confidencialidad.
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PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Es un estudio observacional, descriptivo, trasversal, ambispectivo a partir de la revisién de la

casuistica del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

Las variables cualitativas se presentaradn en frecuencia y porcentajes. Las variables cuantitativas se
expresaran en media y desviacion estandar si la distribucion es simétrica, en el caso de que no sea

simétrica se expresaran en mediana y rangos intercuartilares.

Se evaluaran los pacientes pediatricos con sincope neurocardiogénico y epilepsia que se
encuentran en seguimiento en la consulta de cardiologia pediatrica del Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chdvez que cumplan criterios establecidos posterior a la sospecha clinica, de
los cuales cabe destecar: Historia clinica detallada, exploracién fisica, asi como prueba de

inclinacion y electroencefalograma positivos con dichas entidades.
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DESCRIPCION DE VARIABLES

Variable

Definicion
Conceptual

Definicion
operacional

Tipo de variable
y escala

Escala de
medicion

PRINCIPAL:
Sincope
neurocardiogénico

Pérdida de
conciencia
transitoria (PCT)
debido a una
hipoperfusion
cerebral global
transitoria
caracterizada por
tener un inicio
rapido, de corta
duraciony
recuperacion
espontanea
completa.

Prueba de
inclinacién
positiva/ negativa.

Cualitativa
nominal
dicotdmica

Presente/
ausente

Epilepsia

Afeccidn cerebral
crénica
caracterizada por
crisis recurrentes,
autolimitadas y de
etiologia diversa
provocadas
por descargas
excesivasy
desordenadas
sobre un grupo
muscular.

Electroencefalogra
ma positivo/
negativo para

actividad anormal.

Cualitativa
nominal
dicotdmica

Presente/
ausente

Sexo.

Condicién
organica,
fenotipica
masculina o
femenina de un
individuo.

Datos obtenidos
del expediente
clinico

Cualitativa
nominal
dicotdmica

Masculino o
femenino

Edad.

Tiempo que ha
vivido una
persona u otro ser
vivo contando
desde su
nacimiento.

Datos obtenidos
del expediente
clinico

Cuantitativa
continua

Meses/afios
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RESULTADOS

Encontramos 51 expedientes de pacientes pediatricos conocidos en nuestro Instituto Nacional de
Cardiologia con diagndstico de sincope de todas las causas, asi como epilepsia tanto primaria (un
caso de epilepsia genética y formando parte de un sindrome) como secundaria (estructural, post
quirdrgica por cardiopatia congénita compleja, post paro cardiorespiratorio, secundaria a evento
cerebro vascular y un caso por uso de sustancias) del afio 2000 al 2023.

- De éstos, 13 casos contaban con diagndstico de sincope neurocardiogénico documentado
a trdves de prueba de inclinacidon positiva para dicha entidad. Seis de ellos, que
corresponden al 46%, contaban ademas con abordaje positivo para epilepsia a traves de
electroencefalograma con actividad cerebral anormal, sin encontrar algun trazo
caracteristico.

- De los 6 pacientes encontrados con asociacion de sincope neurocardiogénico y epilepsia
documentados, 66% eran de sexo femenino (4/6) y 33% (2/6) eran de sexo masculino. La
edad minima de presentacion inicial es a los 4 afios y maxima a los 14 afios, con una edad
promedio de 7 afios. En el 100% el motivo de referencia a nuestra unidad fueron los
episodios sincopales.

PACIENTES PEDIATRICOS CON DIAGNOSTICO DE
SINCOPE NEUROCARDIOGENICO

= SINCOPE NEUROCARDIOGENICO = SINCOPE NEUROCARDIOGENICO + EPILEPSIA

A continuacion se describe un resumen de los casos conocidos con superposicion de sincope
neurocardiogénico y epilepsia en nuestro Instituto:

CASO 1. Paciente femenino a quien conocimos a los 6 afios de edad portadora de comunicacién
interatrial tipo ostium secundum, operada de cierre con parche de pericardio bovino sin
cortocircuitos residuales, asi como antecedente de ablacién por taquicardia supraventricular por
reentrada intranodal. Acude por cuadro de 2 semanas de evolucidn caracterizado por episodios de
pérdida del estado de alerta 1-2 veces/dia, ya con diagndstico de epilepsia en hospital pediatrico
de 3er nivel en tratamiento anticomicial con levetiracetam. Durante abordaje cardiolédgico, se
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realiza prueba de inclinacion durante la cual presenta pérdida del estado de alerta y movimientos
ténico clénicos de 4 minutos de duracion, con electroencefalograma con actividad epiléptica. Se
optimiza anticonvulsivo y se dan medidas generales de sincope.

CASO 2. Paciente femenino a quien conocimos a los 4 afios de edad, se concluyo portadora de
comunicacion interatrial ostium secundum con cierre por intervencionismo sin complicaciones.
Acude por episodios sincopales con recuperacién ad integrum. Ya conocida en Hospital pediatrico
de referencia con diagndstico de epilepsia con adecuado control. Se completa abordaje con
prueba de inclinacién positiva para sincope neurocardiogénico con respuesta vasopresora.

CASO 3. Paciente femenino a quien conocimos a los 6 afios de edad portadora de corazén
estructuralmente sano, acude a nuestro instituto para estudio de Sincope, con episodios
asociados a aura y somnolencia posterior tras algunos de los eventos. Sin antecedente perinatales
ni familiares importantes. Durante abordaje se realiza prueba de inclinacién positiva para sincope
neurocardiogénico con respuesta cardioinhibitoria 1lA, asimismo con electroencefalograma
positivo para epilepsia, resonancia magnetica sin lesion estructural cerebral. Actualmente en la
adolescencia, en seguimiento con medidas generales de sincope y seguimiento conjunto con
neurologia en tratamiento con levetiracetam sin recurrencia de sintomatologia.

CASO 4. Paciente masculino a quien conocimos a los 8 afos de edad por historia de sincope.
Primer evento en durante horario escolar, no asociado con actividad fisica, presenciado por la
maestra quien refiere notar perdida del estado de alerta, asi como movimientos anormales de
extremidades inferiores con recuperacién espontdnea, con electroencefalograma con disarritmia
frontotemporal por lo que se inicia levetiracetam, sin mejoria de cuadro clinico. Durante abordaje
cardiovascular se concluye con sincope neurocardiogénico que desencadena taquicardia sinusal
inapropiada.

CASO 5. Paciente masculino a quien conocimos a los 14 afios de edad por historia de sincope. Con
pérdida del estado de alerta al encontrarse en la escuela, con fatiga y somnolencia previa y
posterior a los eventos. Valorado por neurologia quienes como abordaje solicitan
electroencefalograma con datos positivos para epilepsia, se inicia manejo con carbamazepina sin
administrar el dicho tratamiento. Durante abordaje cardioldgico, se realiza prueba de inclinacidon
durante la cual presenta episodio de sincope con recuperacidn completa; se reporta compatible
con para sincope neurocardiogénico con respuesta cardioinhibitoria 1IB. Se explican medidas
generales para sincope, con pérdida de seguimiento ambulatorio por pandemia de COVID.

CASO 6. Paciente femenino a quien conocimos a los 5 afios de edad por historia de sincope. Madre
refiere episodios frecuentes de pérdida del estado de alerta de segundos de duraciéon con
desorientacién posterior hasta 2 veces por semana. Ecocardiograma sin cardiopatia estructural, se
concluyé disfuncidn del nodo sinusal, pausas significativas por lo que se interna para colocacion de
marcapasos bicameral endocardico. Queda en seguimiento, con recurrencia de eventos de pérdida
transitoria del estado de conciencia, en reposo, sin hallazgos de disfuncidon del marcapasos. Se
decide prueba de inclinaciéon y valoracidn conjunta por Neurologia. Electroencefalograma se
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informa con actividad paroxistica de ondas agudas temporo-occipitales derechas, concluyendo
diagnéstico de epilepsia e inicio de manejo con fenitoina, con mal apego a tratamiento y posterior

suspension del mismo con recurrencia de sintomatologia. Electroencefalograma se seguimiento se

encontrd actividad irritativa biparietal de predominio derecho, concluyendo epilepsia de inicio

temprano de la forma parcial secundariamente generalizada; se inicia anticomicial (levetiracetam)

con mejoria notable de sus manifestaciones. Con vigilancia a través de la consulta externa.

| PACIENTE
1. Femenino de 6 anos

2. Femenino de 4 afios

3. Femenino de 6 afios

4.Masculino de 8 afos
5. Masculino de 14 afos

6. Femenino de 4 afios

PRUEBA DE INCLINACION
Sincope neurocardiogénico con
respuesta cardioinhibitoria
Sincope neurocardiogénico con
respuesta vasopresoa

Sincope neurocardiogénico con
respuesta cardioinhibitoria

Sincope neurocardiogénico con
respuesta mixta

Sincope neurocardiogénico con
respuesta cardioinhibitoria
Sincope neurocardiogénico con
respuesta cardioinhibitoria

ELECTROENCEFALOGRAMA
Actividad epiléptica.

Ondas de 8 a 12 Hz simétrico,
asincrénico, desorganizado.
Anormal. Paroxistico,
polipuntas de predominio
anterior con tendencia a
generalizarse.

Disarritmia frontotemporal.

Actividad epiléptica.

Actividad irritativa biparietal
de predominio derecho.
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CONCLUSIONES:

El sincope es un motivo frecuente de consulta en cardiologia pediatrica. Debido a la variabilidad
de su sintomatologia y a la dificil anamnesis al paciente o a los familiares, constituye un reto
diagnodstico. Las relaciones entre epilepsia y corazéon son complejas y se expresan en dos
vertientes opuestas. Se pueden observar verdaderos ataques epilépticos en el curso de un ataque

sincopal y un sincope puede complicar el problema de un ataque epiléptico.

De acuerdo a los datos que encontramos en nuestro Instituto, hasta 46% de los pacientes en
abordaje de sincope que desencadenan episodios convulsivos durante la prueba de inclinacion
presentard un problema neuroldgico asociado. La incidencia de estos casos podria estar
infraestimada por la falta de deteccidn sistematica de entidades neuroldgicas al ser una Institucion
enfocada al estudio cardiovascular. La mayoria de los sincopes son benignos y basta una detallada
historia clinica para sospechar dicho diagndstico. La asociacion de sincope neurocardiogénico y
epilepsia suponen un gran desafio, debido a la similitud de sus manifestaciones. En estos casos, la
prueba de inclinacion y el electroencefalograma son herramientas muy utiles que debemos
considerar si tras una historia clinica meticulosa existen dudas entre sincope y epilepsia. Esta
asociacién es relevante porque inicialmente como clinicos nos enfrentamos a pacientes que
pierden el conocimiento. La importancia de un abordaje completo radica en que un diagndstico
acertado nos permitird un adecuado manejo terapéutico y, por ende, un mejor control de la

sintomatologia que puede influir en la calidad de vida de estos nifios.

Durante este seguimiento, encontramos que la incidencia en nifias es mayor en comparacion con
los nifios. Los afectados muestran aparicién recurrente de los episodios, y en nuestros casos se
observa que la optimizacién de los farmacos anticomiciales sumado a las medidas contra sincope,
mejora notablemente la evolucién clinica. Es frecuente que estos enfermos no sean
diagnosticados precozmente y el problema radica en que no buscamos dirigidamente la asociacién

entre ambas patologias.

Algunas veces es dificil distinguir un desorden neuroldgico de un sincope neurocardiogénico. La
pérdida repentina de la conciencia puede ser causada por un sincope o un ataque epiléptico, lo

gue requiere un estudio de diagndstico que incluya examenes cardiolégicos y neuroldgicos. Asi, en

la préctica clinica la cooperacién de estas dos especialidades médicas deberia realizarse siempre

que sea posible.
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LIMITACIONES DEL ESTUDIO

e Principal: tipo de datos (provenientes de expedientes clinicos), por lo que puede haber
datos faltantes.

e Escases de informacion en la literatura acerca de la verdadera asociacién de sincope
neurocardiogénico y epilepsia.

e Enfoque cardiovascular en nuestros pacientes pediatricos sin dar seguimiento estrecho a

nifios afectos de epilepsia.
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ANEXOS

Sincope Epilepsia
Antecedentes familiares  60% 10-20%
Sexo predominante Mujer Varon
Edad de aparicion 6-14 anos Cualquier edad
Factores desencadenantes +++ +
Prodromos ++ +
Palidez + —
Pérdida de consciencia Gradual Brusca

Movimientos ritmicos

Ocasionales al
final

Muy frecuentes

Duracion Segundos Variables
Sintomas poscriticos —/+ ++

Amnesia - +
Frecuencia cardiaca Bradicardia Taquicardia
Presion arterial Baja Elevada

FIG 1. Diferencias clinicas entre sincope y epilepsia.
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FIG 2. Ejemplo de resultados de estudios complementarios de paciente escolar con sincope neurocardiogénico y
epilepsia. A. Pruebla de inclinacién con reporte positivo a sincope neurocardiogénico. B. Electroencefalograma
anormal: representado por una actividad de fondo de 20 a 30 ciclos/seg de 50 uV/mm, en forma ocasional
aparecen brotes de ondas lentas y ondas agudas de predominio anterior, por momentos dicha actividad anémala
tiende a generalizarse en forma de paroxismo.

FIG 2. Ejemplo de resultados de estudios complementarios de paciente escolar con sincope

neurocardiogénico y epilepsia.
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