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RESUMEN

Se presenta un paciente de 18 afios, sin enfermedad cardiaca estructural demostrable,
quien desde los 4 afios ha presentado sincopes a repeticion, de causa no precisada. El
dia de su ingreso tuvo ocho episodios, expresados por pausas sinusales largas (déficit
del automatismo del nodo sinusal), seguidas de rachas de fibrilacion ventricular, sin es-
capes de marcapasos subsidiarios (también afectados) y trastorno auriculoventricular
transitorio (ondas P bloqueadas). Se trata de una enfermedad del sistema excitocon-
ductor, con superposicién de diversos fenotipos electrocardiograficos, posiblemente por
canalopatias i6nicas. Se implantd marcapaso bicaAmara y su evolucion ha sido satisfac-
toria. Este paciente ejemplifica: lo dificil que puede ser el diagnéstico etioldgico de los
eventos sincopales (aqui se traté de una espera de 14 afios) y la trascendencia de las
secuencias electrocardiograficas (en ocasiones con fendmenos transitorios), para un
diagndstico y tratamiento certeros. Ademas, la frecuente asociacion de varios fenotipos
electrocardiograficos en un mismo paciente.

Palabras clave: sincope, pausa sinusal, fibrilacion ventricular

ABSTRACT

This paper presents a 18-year-old-male without structural heart disease suffering recur-
rent syncopes of unknown cause since he was four years old. He had 8 syncopes at emer-
gency department, characterized by long sinus pauses followed by episodes of ventricular
fibrillation, without subsidiary pacemaker scape. There was transitory atrioventricular de-
lay (blocked P waves). This is a case of automatic and conduction system disease with a
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spectrum of overlapping electrocardiographic phenotypes presumably due to ionic channe-
lopathies. A bicameral pacemaker was implanted and patient’s evolution has been satis-
factory. This case exemplifies how difficult can it be to determine syncope’s cause (14
years waiting for a proper diagnostic) and the relevance of ecg (sometimes displaying
transitory abnormalities) for diagnosis and treatment. The ocurrence of several electro-
cardiographic phenotypes in the same patient is also illustrated.
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INTRODUCCION

Los episodios sincopales constituyen un pro-
blema médico muy comudn con amplia varie-
dad de causas, que no siempre pueden pre-
cisarse. A edades tempranas se plantean
sincope vasovagal, crisis epilépticas, trastor-
nos endocrino-metabdlicos y otras.

Ahora también las canalopatias id6nicas a
veces de dificil diagnéstico por la transitorie-
dad de los fendmenos electrocardiograficos y
en ocasiones por el caracter autolimitado de
arritmias ventriculares malignas; este ultimo
hecho se ha precisado mejor desde el adve-
nimiento del cardioversor-desfibrilador au-
tomatico implantable, testigo inigualable de
todos los eventos. El paciente que se presen-
ta estuvo 14 afos en espera del diagndstico
de sus sincopes y por tanto de que se toma-
ra la opcién terapéutica adecuada.

Presentacién de caso

Paciente del sexo masculino, de 18 afios de
edad. Desde los 4 afios a la fecha presentd
repetidos episodios sincopales, con recupe-
racion espontanea, interpretados como de
origen metabdlico o neurolégico. Acudié a
consulta cardiolégica a los 5 afios, sin que se
encontraran anormalidades. Dos dias antes
de su ingreso estuvo en el cuerpo de guardia
del Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardio-
vascular, por dolor precordial atipico, su
electrocardiograma se interpreté como nor-
mal y fue remitido a consulta externa para
continuar su estudio. Al repetir el cuadro
sincopal, regresé al cuerpo de guardia, don-
de se le encontré en ritmo sinusal, pero frio
y sudoroso y se decidid su ingreso en la Sala
de Observaciéon. Durante su estancia se repi-
tieron los cuadros en 8 oportunidades, con

movimientos convulsivos; el paciente avisa-
ba que sentia malestar (coincidia con las
pausas) y de inmediato sobrevenian los epi-
sodios de fibrilaciéon ventricular, autolimita-
dos, excepto uno que requirié choque eléc-
trico externo. Se colocé un marcapaso exter-
no y con posterioridad se implanté el perma-
nente (bicamara). Su evolucién ha sido satis-
factoria hasta el momento.

Sin antecedentes familiares de interés. Exa-
men fisico: negativo en sala. Examenes car-
dioldgicos rutinarios: normales.

Ver la secuencia eléctrica en las figuras 1, 2
y 3y los pies de figura.

Discusiéon

Este caso se interpreta como una enferme-
dad del sistema excito-conductor: funcion
automatica deprimida del nodo sinusal (ex-
plica las pausas), del nodo auriculoventricu-
lar y del sistema intraventricular (explica que
no haya escapes de marcapasos subsidia-
rios), y conduccion auriculoventricuar defici-
taria (ondas P bloqueadas).

La fibrilacion ventricular se presentd siempre
ligada a las pausas sinusales. En ocasiones
también existié un intervalo PR corto, quizas
como expresion de un nodo hiperconductor.

La enfermedad interesaba las diversas es-
tructuras automaticas y del sistema conduc-
tor del impulso eléctrico del corazén a distin-
tos niveles. Este paciente permite ejemplifi-
car varias cuestiones. Lo dificil que puede ser
el diagndstico de las causas de sincopes re-
itera dos, que en este caso demor6 14 afos
en hacerse.
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Electrocardiograma

Primera tira: pausa de 3 s, con escape del nodo
sinusal e intervalo PR corto. No hay escapes de mar-
capasos subsidiarios. Segunda tira: episodio de
fibrilacion ventricular que sigue a la pausa. Tercera
tira: Ritmo sinusal con intervalo PR corto y onda P
bloqueada.

Electrocardiograma

A la izquierda, ritmo de auricula izquierda (observe
ondas P negativas en DI y aVL). A la derecha, ritmo
sinusal, intervalo PR corto.

Son frecuentes las alteraciones electrocar-
diogréaficas combinadas: depresion del auto-
matismo del nodo sinusal (largas pausas
sinusales) y de los marcapasos subsidiarios
(no se producen escapes de la unién auricu-
loventricular ni idioventriculares cuando se
requiere), trastorno de la conduccién auricu-
loventricular (ondas P bloqueadas) y fibrila-
cion ventricular disparada por las pausas
sinusales. El diagnéstico es esencialmente
electrocardiografico.

Se trata de una enfermedad del sistema ex-
citoconductor en un joven, como posible ex-
presion de una anomalia genética idnica.

El sindrome del seno enfermo (una de las
entidades de este paciente), es una anorma-
lidad que interesa la generacion del potencial
de accién en el nodo sinusal y se caracteriza
por una frecuencia auricular impropia para
los requerimientos fisicos. Sus manifestacio-
nes pueden incluir: bradicardia severa, pau-
sas, paros o0 bloqueos de salida sinusales,
taquiarritmias auriculares, periodos alternan-
tes de bradiarritmias y taquiarritmias auricu-
lares, respuestas impropias de la frecuencia
cardiaca durante el stress o el ejercicio.
Aunque su incidencia aumenta de manera
exponencial con la edad, puede ocurrir a
todas las edades incluyendo a los recién na-
cidos. Es una colecciéon de condiciones con
una variedad de causas intrinsecas o extrin-
secas relativas al nodo.*

Existen defectos en la generaciéon del impul-
so (sindrome del seno enfermo) y en su con-
duccién a nivel del nodo auriculoventricular y
de las ramas? (esto Gltimo no se presentaba
en este caso).

Es frecuente que no se trate de una enfer-
medad aislada del nodo sinusal sino que
exista superposiciéon de fenotipos electrocar-
diogréaficos.® Lo cual es perfectamente expli-
cable pues las causas de los trastornos a los
distintos niveles pueden ser las mismas y la
asociacion de conflictos es muy frecuente.
Son multiples sindromes arritmogénicos con
diversos modelos clinicos y electrocardiogra-
ficos y un espectro de fenotipos: bradicardia
sinusal, retardos de la conduccién y otros,
con una superposicion de canalopatias en los
sujetos jovenes.
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Se han descrito mutaciones en el canal de
Na SCN5A (1795insD, R376H) que pueden
expresarse en diversos fenotipos: sindromes
de Brugada y de QT largo tipo 3; enferme-
dad del sistema de conduccidén; pausas, blo-
queos de salida, paro o disfunciones sinusa-
les; trastornos auriculoventriculares; muerte
subita nocturna inexplicada; arritmias auri-
culares.®® Con una verdadera superposicion
de alteraciones de los canales de Na.
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