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RESUMEN

Las taquicardias ventriculares de larga duracion o incesantes pueden causar insu-
ficiencia cardiaca, disfunciéon del ventriculo izquierdo y cardiomiopatia, cuadros
que revierten una vez resueltas las arritmias. Se trata de un diagnéstico de exclu-
sién: puede existir una cardiopatia de base que empeora con la taquicardia y debe
precisarse si la arritmia lleva a la cardiomiopatia (puede existir un subregistro) o
viceversa. Se presenta un paciente con taquicardia incesante del tracto de salida
del ventriculo derecho, de larga evolucién, con repercusién hemodinamica, car-
diomiopatia dilatada y disfuncién grave del ventriculo izquierdo, rebelde a forma-
cos antiarritmicos y con dos ablaciones fallidas, pendiente de biopsia endomio-
cardica y nueva ablacién de su taquicardia. Se discuten algunas pistas para dife-
renciar las arritmias del tracto de salida del ventriculo derecho, en sus variantes
benignas (las més frecuentes) y malignas. Algunas pistas para diferenciarlas son: la
duracién del complejo QRS, el intervalo de acoplamiento de la extrasistole y la
frecuencia de la taquicardia.

Palabras clave: Taquimiocardiopatia, Arritmias ventriculares malignas, Taquicar-
dia del tracto de salida del ventriculo derecho

Incessant right ventricular outflow tract tachycardia - Tachycar-
diomyopathy? The enigma

ABSTRACT

Long-lasting or incessant ventricular tachycardias may cause heart failure, left
ventricular dysfunction, and cardiomyopathy; conditions that reverse once the
arrhythmias have been solved. This is a diagnosis of exclusion: there may be a
basic heart disease that worsens with the tachycardia and it must be clarified
whether the arrhythmia leads to cardiomyopathy (there may be an underregistra-
tion) or vice versa. A patient with incessant right ventricular outflow tract tachy-
cardia, with long evolution, hemodynamic repercussion, dilated cardiomyopathy
and severe dysfunction of the left ventricle, refractory to antiarrhythmic drugs and
with two failed ablations, pending endomyocardial biopsy and new ablation of his
tachycardia is presented. Some clues to differentiate right ventricular outflow tract
arrhythmias, in their benign (most frequent) and malignant variants, are dis-
cussed. Some clues to differentiate them are: the duration of the QRS complex, the
coupling interval of premature contractions and the heart rate of the tachycardia.
Keywords: Tachycardiomyopathy, Malignant ventricular arrhythmias, Right ven-
tricular outflow tract tachycardia
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Taquicardia del tracto de salida del ventriculo derecho y taquimiocardiopatia

INTRODUCCION

La taquicardia de larga duracién es una causa bien
reconocida de insuficiencia cardiaca, disfuncién del
ventriculo izquierdo (VI), y miocardiopatia inducida
y —por lo general— reversible, si la causa de la ta-
quicardia se trata de forma efectiva con medicamen-
tos, ablacién o cirugia. Es un diagnéstico de exclu-
sién cuya incidencia real es dificil de precisar, con-
firmar o refutar, y es posible que exista un subregis-
tro de la enfermedad, que puede afirmarse si se lo-
gra la recuperacion de la funcién del VI y la norma-
lizacién de la frecuencia cardiaca (en ausencia de
otras causas)"”.

A mas de 100 afios de informado el primer caso
en 1913 (paciente joven con insuficiencia cardiaca
congestiva y fibrilacién auricular con respuesta ven-
tricular rapida), la comprensién de su fisiopatologia
en el hombre es limitada, a pesar de numerosos
trabajos en modelos animales. Existen otras causas,
ademas de las taquicardias, que pueden producirla:
anormalidades de conduccién, la disincronia, la es-
timulacién (pacing) del ventriculo derecho, el blo-
queo de rama izquierda y la preexcitacién ventricu-
lar'?.

Las taquicardias que inducen mio-
cardiopatia (TIM) pueden presentar-
se en pacientes con disfuncion del VI
por enfermedad cardiaca estructural
de base, con empeoramiento de su
disfuncién miocardica si la taquicar-
dia es prolongada. Existe una varie-
dad de taquicardias crénicas o ince-
santes implicadas en la patogenia de
las TIM: fibrilacién y flutter auricula-
res, taquicardias supraventriculares o
y ventriculares, y extrasistoles ven- !
triculares. Se ha observado que arrit-
mias semejantes pueden ser mas o
menos proclives a originar miocar-
diopatia (MCP) y que ellas pueden
ser total o parcialmente responsa-
bles de la disfuncién del VI. La MCP S W
dilatada es la forma mdas comin en {
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taciéon de la cavidad del VI, fibrosis subendocardica
con grosor de la pared del VI normal o reducido),
celulares y neurohormonales, con flujo sanguineo
miocardico reducido. Las TIM por taquicardia ven-
tricular (TV) monomorfa sostenida, es menos co-
mun y mas frecuente si se asocia a enfermedad car-
diaca estructural. Por lo general se considera idiopéa-
tica, en relacién con el tracto de salida del ventricu-
lo derecho (TSVD) o del VI, y con las ctspides co-
ronarias. Se ha publicado poco del riesgo de muerte
subita en las TIM y la insuficiencia cardiaca se rela-
ciona con el sustrato arritmico por heterogeneidad
eléctrica del ventriculo miopatico, anormalidades de
la repolarizacion y otros factores'”.

CASO CLINICO

Se presenta un paciente del sexo masculino, de 13
anos de edad, que ingresé en el Cardiocentro Pedia-
trico William Soler por un cuadro de dolor epigéstri-
co, sudoracién, palidez y vémitos. Se diagnosticé
entonces una TV no sostenida del TSVD. Al examen
fisico como datos positivos, ruidos cardiacos arrit-
micos, frecuencia cardiaca entre 128-137 latidos por
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causa potencialmente reversible de
insuficiencia cardiaca.

En las TIM deben considerarse la
duracién de la arritmia y la frecuen-
cia cardiaca, que implican cambios
hemodinamicos, estructurales (dila-

Figura 1. A. Taquicardia del tracto de salida del ventriculo derecho (predo-
minio de negatividad del complejo QRS en Viy Ren Il, Il y aVF), frecuencia
cardiaca de 128 latidos por minuto, duracién del complejo QRS 160 ms. Algun
complejo sinusal ocasional, T negativa en | y aVL. B. Colgajos de la taquicar-
dia del tracto de salida del ventriculo derecho, la extrasistole que inicia las
rachas se observa después de la onda T (intervalo de acoplamiento interme-
dio). Intervalos PR variables, normal y largo.
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minuto, soplo sistélico II/VI en foco mitral, sin irra-
diacion.

Electrocardiograma: Muiltiples trazos con taqui-
cardia del tracto de salida del ventriculo derecho
(Figuraly Figura 2).

Telecardiograma: cardiomegalia con flujo pulmo-
nar aumentado, tronco de la arteria pulmonar recti-
ficado.

Ecocardiograma: remodelacién marcada del VI,
configuracién semiesferoidal, disfuncién sistélica
global, fraccién de eyeccion entre 17-29%, VI en dids-
tole 70 mm y sistole 63 mm. Insuficiencia mitral y
tricuspidea ligeras. Aorta bivalva con insuficiencia
ligera. Orejuelas atriales limpias, no masas intracar-
diacas, no derrame pleural ni pericardico, arco adr-
tico y patrén coronario normales.

Resonancia magnética nuclear: miocardiopatia de
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causa no isquémica con disfuncién sistélica grave
del VI, sin areas de fibrosis miocardica, insuficiencia
aodrtica ligera. Contractilidad global y regional: hipo-
cinesia global del VI con ausencia de cierre apexia-
no y movimiento paradéjico del tabique interventri-
cular. Dilatacién del VI.

Estudios electrofisiolégicos: taquicardia incesante
del TSVD. Se aplic6 radiofrecuencia en la parte alta
del tabique interventricular, lado derecho (Figura
3), sin lograr eliminar la arritmia (dos procedimien-
tos).

Diagndstico: miocardiopatia dilatada, taquicardia
del TSVD, incesante, rebelde a farmacos antiarritmi-
cos y con dos ablaciones fallidas.

Luego de 9 meses de ingreso, persiste el cuadro,
sin signos de bajo gasto ni deterioro hemodinamico.
Ha recibido diversos antiarritmicos (amiodarona,
verapamilo, propafenona, metoprolol) y
otros medicamentos como espironolacto-
na, enalapril, vitaminas, L carnitina y &aci-
do acetilsalicilico. Esta pendiente de biop-
sia endomiocardica y nuevo intento de
ablacion.

COMENTARIO

Las TIM conducen a cambios miocardicos
estructurales y funcionales en los cuales
se consideran varios factores:

- El desencadenante: la alta frecuencia.

- El mediador: el calcio.

- El efecto: fibrosis de los miocitos, re-
modelacion eléctrica, disfuncién con-
tractil, activacién neurohormonal.

- Larecuperacion: al suprimir la arritmia
mediante farmacos o ablacién, se nor-
malizan la fraccién de eyeccién del VI,
la dilatacion ventricular, la disfuncion
diastdlica, la hipertrofia reactiva y la fi-
brosis persistente.

Luego de la recuperacion, es necesario
un seguimiento si el sustrato miocérdico
es anormal, pues pueden persistir anor-
malidades histopatolégicas, disfuncion
diastolica y dilatacién ventricular con res-
puesta hipertréfica, incluso después de
normalizarse la fracciéon de eyeccion del

Figura 2. Rachas de la taquicardia. En ambos trazos (A 'y B) la extra- VIV
sistole desencadenante se inscribe después de la onda T (intervalo de

El TSVD es una estructura delgada,
compleja desde su embriologia, con fu-
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sion de diversas estructuras, mezcla de
propiedades estructurales y fisioldgicas,
diferentes a las de otras regiones. Tiene
caracteristicas complejas y singulares en
su embriologia, histologia, anatomia, fisio-
logia y fisiopatologia.

(Por qué es arritmogénico el TSVD? Se
han invocado algunos hechos: relativa
alta proporcién de células M (en relacién
con las postdespolarizaciones tardias),
miocardio circundante mas fino (lo cual
disminuye los efectos electroténicos que
inhiben la propagacion de la arritmia),
estructura tridimensional dnica y arqui-
tectura singular de los canales i6nicos’. Su
papel se ha estudiado en las arritmias de
la fibrilacién ventricular idiopatica, el sin-
drome de Brugada, la TV polimérfica ca-
tecolaminérgica y la torsiéon de puntas.
Pero ;por qué el TSVD es mds arritmogé-
nico si las alteraciones se encuentran en
toda la pared ventricular? ;qué trascen-
dencia tiene el hecho? Si se realiza la abla-
cion de los detonantes de la arritmia y de
algunas zonas de dicha estructura, se re-
suelven los eventos y las tormentas eléc-
tricas. Existen areas peculiares de despo-
larizacion y repolarizacién del TSVD y las
extrasistoles de esta zona pueden originar
arritmias benignas en sujetos sin cardio-
patia estructural, pero también eventos
malignos4.

El TSVD es sitio preferencial de origen
de las arritmias, en lo que juega un papel
su embriologia; el desarrollo del corazén
se imbrica con las taquicardias del tracto
de salida del sindrome de Brugada y, en
menor grado, de la miocardiopatia arrit-
mogénica del ventriculo derecho. El mis-
mo se forma con un fenotipo de conduc-
cién lenta y no expresa el programa genético del
miocardio de trabajo; luego, sus fenotipos difieren
de aquellos de la pared libre de los ventriculos de-
recho e izquierdo. Las arritmias ventriculares del
TSVD en el adulto se desarrollan con la evolucién
posnatal y la edad juega su papel en la progresion
de la enfermedad. Las arritmias se favorecen con la
conduccién lenta y la actividad espontdnea que se
desenmascaran luego del nacimiento e incluso au-
mentan; la edad del corazén descubre la naturaleza
arritmica de una regién con remanente del fenotipo
embriénico en el miocardio adulto. El corazén cre-

activacion local) de los tractos de salida del ventriculo derecho e iz-
quierdo, con precocidad en la zona septal posterior del primero. Los
puntos blancos y marrones sefialan las aplicaciones realizadas. Dos
sesiones de radiofrecuencia fueron fallidas.

ce, se remodela, madura y adquiere un lugar en la
arritmogénesis, con una relacién entre el desarrollo
del TSVD y las arritmias. En el corazén adulto el
miocardio del TSVD con un fenotipo miocéardico de
trabajo, tiene mas baja expresién que en los ven-
triculos derecho e izquierdo, lo cual favorece la
conduccién lenta y la baja excitabilidad. A estos
hechos se suman otros factores como la fibrosis, la
edad del paciente, el estrés de la pared, el sustrato
arritmico y una posible mutacién moduladora, todo
lo cual lleva a la arritmogeniag.

El TSVD es el sitio de origen del tipo mas comin
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de TV en sujetos sin cardiopatia estructural, presen-
ta un patrén de bloqueo de rama izquierda (rS en la
derivacion V;) y R alta en derivaciones inferiores (I,
Il y aVF), es monomorfa, desencadenada, y desde
el punto de vista clinico no suele haber descompen-
saciéon hemodinamica. De manera que en un pacien-
te sin enfermedad cardiaca que aqueja palpitaciones
y presenta extrasistoles del TSVD, se piensa en una
TV sostenida bien tolerada y relacionada con dicha
estructura; sin embargo, también puede ser sitio de
origen de una fibrilacién ventricular (como en el
sindrome de Brugada y en la fibrilacién ventricular
idiopatica). Existen arritmias polimérficas con sin-
cope o paro cardiaco y extrasistoles ventriculares
con intervalo corto de acoplamiento (en el pico de
la onda T); asi como la TV monomorfa, mas comtin,
con cuadro de palpitaciones y frecuentes extrasisto-
les con intervalo largo de acoplamiento. Se precisa
diferenciar entre la TV monomorfa benigna relacio-
nada con el TSVD y la polimérfica maligna o la fibri-
lacién ventricular desencadenada por extrasistoles
del TSVD; ;se trata de una TV idiopatica relacionada
con el TSVD (TV-TSVD) o de una TV idiopatica ma-
ligna?*®.

Viskin y Antzelevitch® hablan de la peor de las
pesadillas cuando ocurre una muerte suibita en un
sujeto con arritmias ventriculares «benignas», con
riesgo de estratificar a un joven con una arritmia
supuestamente benigna que luego haga un evento
de muerte subita. Ni el nimero de las extrasistoles
ventriculares ni su intervalo de acoplamiento permi-
ten diferenciar de modo absoluto la TV polimérfica
relacionada con el TSVD de la TV monomorfa del
TSVD; no obstante existen algunas pistas. El interva-
lo de acoplamiento de las extrasistoles, en la rama
descendente de la T o antes, apunta a la malignidad,
frente al «<intermedio» entre el intervalo mas corto de
la fibrilacion ventricular idiopatica y el mas largo de
la TV-TSVD, en la TV monomorfa benigna. Un inter-
valo més corto apunta a una arritmia polimérfica y a
malignidad, aunque su ausencia no niega la posibili-
dad de una TV polimérfica del TSVD; ésta suele ser
mas rapida que la monomorfa e iniciada por extra-
sistole con intervalo corto y se denomina «variante
de acoplamiento corto de TV-TSVD».

Otras pistas pueden ser la duracién del QRS de
las extrasistoles ventriculares (mas anchas que en la
fibrilacién ventricular idiopatica y que en las formas
benignas) y el intervalo RR mds corto. Las extrasis-
toles del TSVD tienen un acoplamiento intermedio
entre el mas corto de la fibrilacién ventricular idio-
patica (ultracorto) y el més largo de la TV idiopatica

monomorfa, la polimérfica idiopatica y las benignas.
Existe una variante maligna por extrasistoles del
TSVD (fibrilacién ventricular-TV polimérfica), pero
se presenta también la TV benigna de VI, en pacien-
tes sin cardiopatia estructural, que podria llevar a
fibrilacién ventricular-TV polimérfica e incluso a la
muerte sibita en ocasiones. Ambas pueden some-
terse a ablacién por radiofrecuencia. Haissaguerre la
realiz6 en pacientes con fibrilacién ventricular idio-
patica desencadenada por estimulos del sistema
Purkinje distal y del TSVD (en su origen o en los
alrededores) y asi logré eliminar las arritmias al
actuar sobre el sustrato de la fibrilacién ventricular
y de la TV polimérfica, con implante de cardiover-
sor-desfibrilador, de ser necesario™"".

Las extrasistoles ventriculares y la TV-TSVD,
ofrecen una imagen de bloqueo de rama izquierda
(predominio de la negatividad del QRS en V; y eje
inferior con positividad del QRS en II, Ill y aVF) e
intervalo corto de acoplamiento (no tanto como en
la fibrilacién ventricular idiopética y en la torsién de
puntas). Se presenta bloqueo funcional y retardo de
la conduccién por un encendido rdpido desencade-
nado o por microreentrada (foco tinico o miiltiples
préximos), también puede deberse a una conduc-
cion fibrilatoria cadtica y existir fibrilacién ventricu-
lar o TV polimérfica sin zona organica de conduc-
ci6n retardada®".

En el paciente que se presenta, como en muchos
otros, uno se pregunta ;se trata de una MCP que
lleva ala TV-TSVD o es una TV-TSVD incesante que
lleva a la MCP? Se trata de un diagnéstico de exclu-
sién y serd preciso delimitar con otras enfermeda-
des del ventriculo derecho'*®. Lo cual resulta tras-
cendente ya que saberlo y solucionarlo puede re-
vertir la insuficiencia cardiaca y la disfuncién del VI;
también existe la posibilidad de que la taquicardia
haya empeorado la evolucién de alguna alteracion
de base'”. En nuestro caso, solo el tiempo, quizas el
resultado de la biopsia endomiocardica y sobre todo
la evolucién luego de la ablacion exitosa de la taqui-
cardia, dira la udltima palabra; incluso aun resuelta la
taquicardia si ella es la que lleva a la MCP, pueden
quedar secuelas que oscurezcan la realidad.

En nuestra experiencia las arritmias de la MCP di-
latada aparecen en estadios de gran deterioro he-
modinamico, hipertensién pulmonar e insuficiencia
cardiaca congestiva, cuestiones que no se cumplen
en este paciente.

Obsérvese que en €l las extrasistoles que dispa-
ran los eventos de taquicardia, se presentan des-
pués de la onda T, es decir con un intervalo de aco-
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plamiento intermedio, entre los mas cortos de la
fibrilacién ventricular idiopatica y los mas largos de
las formas benignas de la TV-TSVD, aqui se cumplen
estos criterios. En otros casos se han visto diversos
intervalos de acoplamiento de las extrasistoles en
un mismo sujeto, cuestion que no ocurrié en este
paciente en quien los intervalos eran semejantes
entre si.

Como se ha discutido, el TSVD tiene un importan-
te papel en la arritmogenénesis (arritmias ventricu-
lares malignas y muerte sibita cardiaca), al desen-
cadenarlas y mantenerlas (fibrilacién y taquicardia
ventriculares, TV polimérfica y variante maligna de
la TV-TSVD).

Las extrasistoles del TSVD pueden provocar TV
idiopatica en sujetos sin cardiopatia estructural,
formas benignas (eliminadas exitosamente con ra-
diofrecuencia en el 90 % de los casos), pero a veces
también arritmias ventriculares malignas (fibrilacién
ventricular, TV polimérfica, sincopes y muerte sibi-
ta). Vale la pena recalcar, porque ya se comenté
anteriormente, que las extrasistoles del TSVD suelen
tener un intervalo de acoplamiento intermedio entre
los ultracortos de la fibrilacién ventricular idiopati-
ca, el sindrome de Brugada y la torsién de puntas y
los méas largos de la TV idiopatica monomorfa be-
nigna. A menor intervalo, mayor malignidad aunque
uno mas largo no garantiza que no exista riesgo. Se
trata de eliminar los triggers y los sustratos de la
fibrilacién ventricular y de la TV polimérfica, me-
diante ablacién con radiofrecuencia, sea en el lugar
de origen, sus alrededores o en el epicardio del
TSVD, eliminar las extrasistoles y con posterioridad
valorar la implantacién de un cardioversor desfibri-
lador automatico de ser necesario™™ """

Al inicio, este paciente mostré sintomatologia y
deterioro hemodinamico con la TV-TSVD, durante
su ingreso ha permanecido con poca sintomatologia
a pesar de mantenerse en taquicardia incesante.
Esta pendiente realizar la biopsia endomiocdardica y
un posterior intento de ablacién de su arritmia. Las
arritmias ventriculares idiopdticas en un corazoén
aparentemente normal, constituyen un gran conflic-
to en su diagndstico y tratamiento, a pesar de las
contribuciones de las pruebas genéticas, las técnicas
de imagen, el electrocardiograma de sefales prome-
diadas y otras; la biopsia endomiocdrdica puede
contribuir significativamente a identificar sus causas,
pero no se incluye como estudio de rutina por los
posibles errores de las muestras (distribucién focal
o en parche); en tal caso, se plantea que el uso del
mapeo electroanatémico tridimensional para guiar la

biopsia puede aumentar la sensibilidad de este es-
tudio. Formas menores de la displasia-MCP arritmo-
génica de ventriculo derecho pueden semejar una
TV-TSVD idiopética en cuyo caso seria ttil el mapeo
electroanatémico'*"*

La TV idiopatica del TSVD en sujetos sin cardio-
patia estructural suele ser benigna pero en ocasio-
nes puede verse que esta taquicardia y las extrasis-
toles ventriculares del TSVD originan fibrilacién
ventricular y TV polimérfica (variante de acopla-
miento corto) y se impone diferenciar la forma ma-
ligna de la benigna4’5’7’10’“.

Este paciente ha tenido una evolucién maligna,
sea que una cardiopatia estructural lleve a la arrit-
mia o a la inversa, que la arritmia lleve a la MCP
dilatada. Su arritmia puede catalogarse como una
TV-TSVD repetitiva no sostenida, pero existen TV no
sostenidas clasicas en cuanto a su duracion y otras
TV no sostenidas muy prolongadas o, como en este
paciente, en realidad una arritmia incesante. Algu-
nas caracteristicas electrocardiograficas (longitud
del ciclo, intervalo de acoplamiento y duracién del
QRYS) inclinan a pensar que se trata de una forma
benigna pero evidentemente no lo es por su caracter
incesante, su repercusion hemodinamica, su dura-
cién y la rebeldia a las terapias impuestas. No se
observa un intervalo relativamente corto en la ex-
trasistole que inicia la taquicardia (signo de maligni-
dad) y si uno intermedio entre el méas corto o ultra-
corto de la fibrilacién ventricular idiopatica y el mas
largo de las formas realmente benignas (tipico de la
TV-TSVD idiopatica).

CONCLUSIONES

La taquicardia ventricular del tracto de salida del
ventriculo derecho, de larga duracién o incesante,
es causa reversible de cardiomiopatia dilatada, se
trata de un diagnéstico dificil y de exclusién, por lo
cual existe un subregistro; a veces empeora el cua-
dro de una cardiopatia estructural de base. La taqui-
cardia del tracto de salida del ventriculo derecho,
denominada idiopatica, posee variantes benignas y
malignas, con algunas pistas para diferenciarlas.
Resulta trascendente precisar si una miocardiopatia
origina la arritmia o si es ésta la que lleva a la mio-
cardiopatia.
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