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Resumen

La taquicardia ventricular polimdrfica catecolami-
nérgica es un tipo de taquicardia ventricular que se
presenta en corazones estructuralmente sanos. Se
caracteriza por desencadenarse ante episodios de
liberacion de catecolaminas, es decir, ante situacio-
nes de estrés fisico o emocional. Esta taquicardia
puede dar lugar a episodios sincopales y puede
derivar en fibrilacion ventricular con riesgo de
muerte sUbita. Se encuentran antecedentes familia-
res de sincope 0 muerte sbita en el 40% de los casos.
El tratamiento crénico con beta-bloqueantes es de
eleccién y evita las recurrencias. Se describe una
paciente de 14 afios con sincopes a repeticion, rela-
cionados con estados emocionales, tratada inefecti-
vamente con anticonvulsivantes, con electroencefa-
lograma normal, sin cardiopatia estructural y QTc
normal. El Holter demostré la relaciéon entre la
taquicardia ventricular y el sincope. El tratamiento
con nadolol fue efectivo para la prevencion de nue-
vos sincopes.

Palabras clave: taquicardia ventricular catecolaminér-
gica, catecolaminas, sfncope, muerte sibita, beta- blo-
queantes.

Summary

Catecholamine-related polymorphic ventricular
tachycardia is a type of ventricular tachycardia seen
in structurally normal hearts. It is triggered by
catecholamine liberation, induced by physical or
emotional stress. Syncope, ventricular fibrillation
and sudden death are related with this type of
tachycardia. Frequently, there is a family history of
syncope or sudden death in 40% of the cases.
Lifelong treatment with beta-blockers is mandatory
as it is highly effective in preventing recurrences. A
patient is described with recurrent syncopal episodes
related to emotional stress, with normal electroence-
phalogram and without structural cardiopathy. The
Holter showed coincidence between ventricular
tachycardia and syncope. Treatment with nadolol
was effective in avoiding new episodes.

Key words: catecholamine-related polymorphic
tachycardia, catecholamines, syncope, sudden death, beta-
blockers.

INTRODUCCION

La taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica (TVC) es responsable
de sincopes y puede inducir muerte subi-
ta en pacientes jovenes con corazon sano

e intervalo QT normal. Debe buscarse sis-
teméticamente en nifios o adolescentes
que presentan convulsiones o desmayos
desencadenados por ejercicio, emociones
0 ambos. Se trata de una entidad que
requiere un trabajo interdisciplinario en-
tre el pediatra, quien tiene la crucial tarea
de sospechar la enfermedad y realizar la
derivacion oportuna, el cardiélogo, quien
puede llevar a un diagnéstico y tratamien-
to adecuados, ademdas del neurdlogo,
quien debe sospecharlo en pacientes con
cuadros de epilepsia con electroencefalo-
grama normal. Habitualmente se inclu-
yen entre los diagndsticos diferenciales
las patologias conocidas; es por esto que
nuestra intenciéon es dar a conocer esta
patologia, cuya Unica clave para el diag-
néstico es la sospecha, debido a la norma-
lidad del examen fisico y de los estudios
complementarios iniciales. Se presenta a
continuacion el caso de una adolescen-
te que presentaba reiterados episodios
sincopales en relacion con situaciones
de estrés emocional, con el fin de difun-
dir entre los pediatras clinicos una de
las tantas causas posibles de sincope,
que no esta relacionada con la patolo-
gia neurologica.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 14 afios de edad que fue
derivada a nuestro servicio por presentar
15 sincopes en el Gltimo afio y medio. Los
sincopes ocurrieron en relacién con situa-
ciones de estrés emocional (los presenta-
ba al encontrarse con un joven con el cual
simpatizaba). La paciente refirié prddro-
mos como hipotonia, palidez y fijacion de
la mirada durante los episodios segun
referencia de terceros. Se habia realizado
diagnostico de epilepsia con EEG normal
y la paciente recibié medicacién anticon-
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vulsivante: difenilhidantoina a 5 mg/kg/
dia. EI examen fisico fue normal. EI ECG
mostré bradicardia sinusal. La radiografia y
el ecocardiograma fueron normales. En un
Holter posterior (Grafico 1) se detectaron e
pisodios de taquicardia ventricular polimér-
fica. Durante un episodio sincopal (Grafico 2)
se detectd la transformacidn de la taquicar-
dia ventricular bidireccional en aleteo ven-
tricular; esto permitio realizar un diagndsti-
co certero e iniciar posteriormente un trata-
miento farmacolégico. Ademas, se detecta-
ron episodios de taquicardia paroxistica su-
praventricular correspondientes a una ta-
quicardia ectépica de la union auriculo-ven-
tricular (JET) (Grafico 3). Se inici6 tratamien-
to con nadolol a 20 mg/dia obteniéndose un
Holter de control a los 7 dias, en el cual se
detectaron extrasistoles ventriculares
monomorfas frecuentes; previamente se sus-
pendieron los anticonvulsivantes. Se aumen-
té la dosis de nadolol a 40 mg/dia y el Holter
de control a esta dosis fue normal luego de 10

dias de tratamiento (Gréafico 4). En el segui-
miento de la paciente durante los 3 meses
posteriores a haber logrado una respuesta
favorable a una dosis éptima de nadolol y
tras haber suspendido toda medicacion anti-
convulsivante, no volvié a presentar ningln
episodio sincopal o presincopal ante las si-
tuaciones de estrés emocional que antes las
desencadenaban.

DISCUSION

La TVC es una enfermedad rara: solo se
han descrito 60 casos en la literatura. Se
caracteriza por episodios de sincope, con-
vulsiones 0 muerte sUbita en respuesta a
estrés emocional o psicolégico. El sincope es
el sintoma mas frecuente, por lo que es nece-
sario descartar esta patologia ante un pacien-
te joven con sincope asociado a esfuerzo o a
emocion, en especial cuando el intervalo QT
es normal.

Es una arritmia grave, que puede poner
en riesgo la vida del paciente en caso de no

Grarico 1. Trazado de Holter que muestra taquicardia ventricu-
lar bidireccional, mejor apreciado en los canales medio e infe-
rior, donde se ven las dos morfologias de QRS (flechas) que
alternan casi en forma constante.
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GrArFico 2. Trazado de Holter que muestra taquicardia ectopica
de la union (JET). Se puede apreciar la disociacion auriculoven-
tricular (las flechas marcan la onda P en la primera y la Gltima
porcion del trazado).

GrArico 3. Trazado de Holter que muestra el momento coinci-
dente con el sincope, donde la taquicardia bidireccional se
acelera y se transforma en aleteo ventricular (comienzo del
trazado), para luego presentar un ritmo de 4 latidos de taquicar-
dia ventricular (flechas), mas lenta y finalmente, el pasaje a un
ritmo supraventricular con QRS angosto.
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GrArico 4 . Holter que muestra bradicardia sinusal, de la pa-
ciente con 40 mg/dia de nadolol, sin arritmias.
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ser diagnosticada y tratada. Inicialmente se
la describié en los afios 70! y en 1995 fue
distinguida como una entidad clinica dife-
renciada.?

Su diagnostico se demora hasta después
de la aparicion de los primeros sintomas, lo
cual es preocupante, debido a que el trata-
miento médico oportuno y adecuado previe-
ne la muerte subital

Los nifios portadores de esta taquicardia
tienen entre 3 y 16 afos de edad y presentan
una historia de sincope repetitivo, asociado
con el ejercicio o las emociones; comiUnmente
no presentan enfermedad cardiaca, el inter-
valo QT es normal (QTc normal para la edad)
y presentan bradicardia sinusal relativa en
reposo (60-70 lpm). El primer sincope suele
ocurrir después de los tres afios de edad. La
ausencia de sintomas antes de esta edad esta-
ria relacionada con la buena tolerancia a las
taquiarritmias ventriculares rapidas. Hay
una clara relacion entre la edad de aparicion
del primer sincope y la gravedad de la enfer-
medad;* el pronéstico es peor cuando el pri-
mer sincope se presenta a una edad mas
precoz. La muerte stbita antes de los 10 afios
es igualmente rara. Esto probablemente se
deba a la rara evolucion a fibrilacion ventri-
cular en un corazon pequefio. La edad media
en d momento del primer sincope en la
literatura es alrededor de los 8 afios. La edad
media en d momento del diagnostico se
encuentra entre los 10 y 14 afios. Estos pa-
cientes a menudo son tratados como epilép-
ticos (50% segun Leenhardt y col.?) vy la
demora entre la aparicién de los sintomas y
el diagnostico expone a los pacientes a un
alto riesgo de muerte subita.

Se trata de un sindrome de herencia
autosémica dominante que comprende la
taquicardia ventricular polimoérfica y sinco-
pe en ausencia de cambios miocardicos es-
tructurales (Swan y col.).®

Los hallazgos electrocardiograficos no son
especificos. Se observan intervalo QT nor-
mal, bradicardia relativa durante el reposo y
la presencia de ondas U. Es caracteristica la
secuencia de una taquicardia de la unién,
extrasistoles ventriculares con cuadrigemi-
nismo, trigeminismo o bigeminismo, salvas
largas o cortas de taquicardia bidireccional
dependientes de la estimulacion adrenérgica.
La arritmia parece originarse en cualquier
parte del miocardio, pero predominantemen-

te en el ventriculo izquierdo. A medida que
la frecuencia cardiaca aumenta comienzan a
aparecer las extrasistoles ventriculares, las
cuales son seguidas por la taquicardia poli-
morfica ventricular, en ocasiones bidireccio-
nal. Las salvas de taquicardia ventricular
bidireccional aparecen a un cierto nivel de
estimulacién adrenérgica. Si la estimulacién
adrenérgica  persiste  puede producirse
fibrilacién ventricular.

El mecanismo y el sustrato electrofisiol6-
gico de la TVC no han sido claramente
identificados. Leenhardt y col.?2 sugirieron
una actividad gatillada. Méas tarde, Nakagima
y col.5 relacionaron esta actividad gatillada
con post-despolarizaciones tardias, usando
registros de potencial de accion monofasicos
antes de la intervencion farmacoldgica y
durante ella (isoproterenol y beta-bloquean-
tes) en un paciente con TVC.

Leite y col.” indujeron TVC en un paciente
mediante estimulacion ventricular progra-
mada, a pesar de que la induccion de taquia-
rritmias por esta técnica no ha sido informa-
da con frecuencia en la TVC, lo cual seria
compatible con el mecanismo gatillado.®

A pesar de que el sustrato genético y
molecular no ha sido definido, el origen
genético de esta arritmia se sustenta por el
antecedente familiar de sincope o muerte
stbita en el 40% de los casos.

Swan y col.> describieron una TVC en
corazones normales de nifios mayores, con
una herencia autosémica dominante, la cual
mapearon en el cromosoma 1q42-43; debido
a las caracteristicas clinicas, electrofisiologi-
cas y a la ausencia de caracteristicas histopa-
toldgicas esta anomalia es diferente a todos
los sindromes hereditarios conocidos hasta
el momento. La normalidad de las estructu-
ras cardiacas sugiere que los mecanismos
patogénicos son diferentes a los de la
miocardiopatia hipertréfica o dilatada.

El patrén electrocardiogréfico observado
en la TVC es similar al que se observa en las
arritmias asociadas a post-despolarizacio-
nes y a los canales de calcio durante la intoxi-
cacion digitalica. In vitro, las post-despolari-
zaciones tardias son favorecidas por la acti-
vacién adrenérgica y bloqueadas por la
rianodina. La rianodina es un alcaloide que
se une a los canales de calcio en el reticulo
sarcoplasmico y modula su actividad.

De acuerdo con esta evidencia, Napoli-
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tano-Priori y col.'® especulan que una ano-
malia genéticamente determinada a nivel
del manejo de los canales de calcio podria
ser el sustrato de esta enfermedad y consi-
deran al gen hRyR2 el responsable de este
trastorno. En su estudio se observaron mu-
taciones nuevas.!!

El diagndstico se realiza mediante Holter
0 provocando la taquiarritmia mediante la
infusion de isoproterenol cuando no se ob-
serva espontaneamente en el ECG. Presenta
un patrén tipico: cuando el ritmo sinusal
aumenta hasta aproximadamente 120-130
latidos por minuto, puede aparecer taquicar-
dia de la unién. A medida que aumenta el
estrés, la ectopia ventricular monomorfa se
va haciendo cada vez mas compleja. A mayo-
res niveles de estrés, ocurren salvas de taqui-
cardia ventricular monomorfa y polimorfa
bidireccional. En un Gltimo momento pro-
gresa a corridas de ritmo de aleteo o fibrilacion
ventricular cada vez mas prolongadas, con
colapso hemodinamico y sincope.** Luego
que desaparece el estrés, el cuadro revierte
en el mismo sentido que se produjo. La for-
ma adquirida de este tipo de taquicardia
ventricular se puede observar en la intoxica-
cién digitélica.

El tratamiento de eleccidn son los beta-
blogueantes. Se lo relaciona con la disminu-
cién de la muerte subita.* El nadolol es el
farmaco de eleccion debido a su vida media
prolongada y su mayor potencia. Su dosis
debe ser regulada a fin de prevenir que la
frecuencia cardiaca supere los 130 Ipm. El
efecto del nadolol se ha visto tanto en la
clinica como en el ECG. Es usual observar la
persistencia de extrasistoles ventriculares
aisladas o repetitivas asintomaticas. En la
experiencia de Leenhardt y col.,? el aumento
de la dosis de beta-bloqueantes no produce
una mejor respuesta terapéutica y si mayor
incidencia de efectos adversos. Es importan-
te alertar a los padres acerca de la importan-
cia del cumplimiento de la medicacion, debi-
do a que su interrupcion puede llevar a la
muerte subita.

Es importante también adaptar la dosis a
los cambios de peso del nifio con el creci-
miento.

Si bien la amiodarona es una causa poco
comln de prolongacion del QT, esta caracte-
ristica limitaria su utilizacion en el trata-
miento de arritmias ventriculares en el cora-

z6n sano. La taquicardia ventricular poli-
morfica inducida por la amiodarona forsidn
de punta) es una complicacién potencial-
mente fatal, que ocurre en aproximadamen-
te 1% de los pacientes que la reciben. Es el
resultado de la prolongacion de la repolari-
zaciéon miocardica, representada por la pro-
longacién del QT. Se ha probado que es
inefectiva en el tratamiento de la TVC.

Los antiarritmicos de clase | estarian
contraindicados por su potencial efecto
arritmogénico en pacientes con QT_ borderli-
ne, ademés de considerarse inefectivos en el
tratamiento de la TVC.

Es discutido el implante de un cardiodes-
fibrilador y debido a que la respuesta al
tratamiento con beta-blogueantes es muy
efectiva, su uso tampoco es obligatorio. Se
considera éxito del tratamiento farmacolégico
la desaparicion de los sintomas y la desapa-
ricibn de la TVC en el Holter y en Ia
ergometria. La relevancia de la respuesta a la
infusion de isoproterenol como método para
evaluar la eficacia terapéutica no estd com-
pletamente definida. En los pacientes con
tratamiento efectivo es frecuente observar
complejos ventriculares prematuros o inclu-
so periodos de taquicardia ventricular no
sostenida durante el seguimiento. Sin trata-
miento, la mortalidad asciende a un 50%
antes de los 20 afios.® En las diferentes publi-
caciones se describen muertes subitas en pa-
cientes con excelente respuesta a los beta-
bloqueantes que fallecieron al poco tiempo
de suspender la medicacion.

En nuestra experiencia, el diagnostico de
esta arritmia se hizo tardiamente, habiéndo-
se diagnosticado en un primer momento y en
forma errénea, un cuadro de epilepsia, que
fue tratado farmacoldgicamente. Ante la per-
sistencia de los episodios sincopales en rela-
cién con situaciones de estrés emocional, la
paciente fue derivada a nuestro servicio. En
este caso pudo efectuarse el diagnéstico me-
diante Holter, sin ser necesaria la reproduc-
cién farmacoldgica de la arritmia. El trata-
miento se realiz6 con un beta bloqueante
(nadolol) y la respuesta fue excelente una
vez encontrada la dosis optima. 1
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