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RESUMEN

La taquicardia ventricular catecolaminérgica polimdrfica es una entidad caracte-
rizada por el desarrollo de taquiarritmias potencialmente fatales en circunstan-
cias que incrementan el tono simpético debido a una alteracién en los canales
ionicos del musculo cardiaco. Los betabloqueantes constituyen el tratamiento
de eleccion. En pacientes con arritmia refractaria o cuando existen contraindica-
ciones formales para el uso de farmacos, esta indicado el implante de cardiodes-
fibrilador implantable con riesgo de multiples descargas. Se ha propuesto como
nueva herramienta la denervacion simpdtica cardiaca izquierda.
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ABSTRACT

Polymorphic catecholaminergic ventricular tachycardia is an entity characterized
by the development of potentially fatal tachyarrhythmias in circumstances that
increase sympathetic tone due to an alteration in the ion channels of the cardiac
muscle. Beta-blockers are the treatment of choice. In patients with refractory arr-
hythmia or when there are formal contraindications for the use of drugs, implan-
tation of an implantable cardioverter-defibrillator is indicated, with the subse-
quent risk of multiple discharges. Left sympathetic cardiac denervation has been
proposed as a new tool.
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INTRODUCCION

La denervacién simpatica cardiaca izquierda (DCSI) es una interven-
cién antifibrilatoria que previene en gran medida la liberacion de
noradrenalina en el corazén', reduciendo potencialmente arritmias
mortales mediadas adrenérgicamente. Es un tratamiento eficaz para
pacientes refractarios a betabloqueantes y bloqueantes célcicos, en
los que actualmente se cree que el Unico tratamiento adicional dis-
ponible es el cardiodesfibrilador implantable (CDI)%. Sin embargo, la
calidad de vida de estos pacientes disminuye dado que incluso el
ejercicio modesto inicia taquicardias ventriculares rapidas que desen-
cadenan terapias del CDI. Por lo tanto, representa una importante al-
ternativa de tratamiento.
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CASO CLINICO

Paciente de 16 afnos, de sexo masculino, sin antecedentes clinicos
de relevancia, que a los 6 afios en contexto de estudio por pérdi-
da del sensorio (sindrome convulsivo versus sincope) se eviden-
ciaron episodios de taquicardia ventricular (TV) durante el esfuer-
z0 en estudio ergométrico y en los momentos de actividad en el
Holter (Figura 1). Con estos elementos se diagnosticéd taquicar-
dia ventricular catecolaminérgica polimorfica (TVCP) e inici6 tra-
tamiento con betabloqueantes y bloqueantes calcicos (atenolol/
verapamilo).

Luego a los 8 afos, por presentar en Holter control TV no sostenida a
pesar del tratamiento con cronotrépicos negativos se decidio el im-
plante de un CDI. Un afio después cursé internacion por multiples
descargas apropiadas del CDI por taquicardia ventricular durante la
actividad fisica los dias previos, por lo que se roté esquema antiarrit-
mico a metoprolol y amiodarona.

Ingresé a la unidad coronaria por tormenta eléctrica sin descompen-
sacion hemodindmica por lo que se aumenté dosis de los farmacos
antiarritmicos utilizados més infusién de lidocaina (Figura 2). En esta
instancia se decidié en conjunto con servicio de Electrofisiologia rea-
lizar estelectomia y simpatectomia bilateral, presentando como com-
plicacion a las 24 hs shock séptico asociado a encefalopatia con pos-
terior resolucién del cuadro con antibidticos. Se decidié otorgar
alta hospitalaria con indicacién de tratamiento con amiodarona y
metoprolol.
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Figura 1. Holter en el que se objetiva taquicardia ventricular.

En la evolucién se observé una disminucion de la carga arritmica, sin
presentar nuevos eventos (Figura 3).

DISCUSION

La TVCP es una canalopatia iénica cardiaca caracterizada por arrit-
mias ventriculares desencadenadas por esfuerzo fisico o estrés emo-
cional**. El sincope suele ser una de sus primeras manifestaciones cli-
nicas, presentando ECG y ecocardiograma normal, por lo que usual-
mente se atribuye de forma errénea a trastornos neurolégicos; se es-
tablecen asf retrasos en el diagndstico de hasta 2 afios desde el pri-
mer sintoma®. En el registro PACES se estimd que tres de cada cua-
tro nifos presentan sintomas que amenazan la vida® con un retra-
so diagnostico de més de 1 afo en el 38% de estos casos. La muer-
te subita se reporta como presentacion inicial hasta en un 30% de
los casos’.

La TVCP estd originada por mutaciones en genes implicados en la ho-
meostasis del calcio de las células cardiacas. Se identifican dos genes
causales: el gen del receptor de ryanodina (RYR2)®%, con un patron de
herencia autosémico dominante, y el gen cardiaco de la calsecuestri-
na (CASQ2)'*"" con un patrén de herencia autosémico recesivo.

Las arritmias ventriculares en la TVCP tipicamente presentan un eje
de QRS alterno con rotacion de 180° sobre una base de latido a latido,
la llamada taquicardia ventricular bidireccional. El inicio de esta acti-
vidad ectépica durante la prueba de esfuerzo se observa sistematica-
mente a las frecuencias cardiacas 110-120 lpm. La complejidad vy la
frecuencia de las arritmias empeoran progresivamente a medida que
aumenta la carga de trabajo v, si el ejercicio no se interrumpe rapida-
mente, la TV bidireccional puede degenerar en TV polimdrfica y fibri-
lacion ventricular.

Desde que se reconocié la naturaleza adrenérgica de estos eventos,
los betabloqueantes han sido el estandar de atencién. El estudio de
Hayashi et al."” evidencié que los pacientes que tomaban betablo-
queantes tuvieron menos eventos que los pacientes sin tratamien-
to, demostrando ademds una eficacia superior de betabloqueantes
no selectivos sobre selectivos. EI nadolol se mostré superior al res-
to de betabloqueantes en la prevencién de arritmias durante la tera-
pia. Los autores sefialan que la falta de cumplimiento de la medica-
cién es una importante causa de recurrencia de eventos arritmicos.

Figura 2. Electrocardiograma que evidencia taquicardia ventricular catecolaminérgica po-
limdrfica.

En 2011, se inform¢ el efecto antiarritmico de la flecainida en pacien-
tes con TVCP que ya usan betabloqueantes. La terapia dual reduce la
arritmia y los eventos, especialmente después de la falla de la mono-
terapia betabloqueante'. En el Registro TVCP de PACES, 51 pacien-
tes (23%) recibieron regimenes combinados de flecainida-betablo-
queante. Ninguno de los adherentes a las dosis 6ptimas de ambos
farmacos experimentd un sincope o un paro cardiaco®.

Se plantea la implantacion de un CDI como medida para prevenir la
muerte subita en pacientes con TVCP refractaria a betabloqueantes
y en los sobrevivientes de paro cardiaco'. Sin embargo, los choques
de CDJ, al causar dolor y miedo, aumentan la liberacién de catecola-
minas y pueden provocar tormentas eléctricas con la posibilidad de
causar la muerte (o contribuir a esta) en lugar de proporcionar una
solucién. Por lo mencionado, es necesario realizar una programacién
cuidadosa del CDI, ya que la efectividad de los shocks apropiados de-
pende del mecanismo de arritmia, usualmente efectivo solo cuando
el ritmo tratado es fibrilacion ventricular'.

Se ha descrito el bloqueo simpético permanente mediante la DCSI
como una nueva modalidad en el tratamiento de TVCP. La explicacion
al procedimiento es que la denervacion simpética cardiaca izquierda
interrumpe la principal fuente de norepinefrina liberada en el cora-
z6n, aumentando el umbral de fibrilacién ventricular y la refractarie-
dad ventricular. Dado que la denervacion simpatica cardiaca izquier-
da es una denervacion preganglionar, no hay reinervacion's.

El trabajo de De Ferrari et al.”® proporciona evidencia de que DCSI
desempefa un papel importante en el tratamiento de la TVCP, redu-
ciendo la probabilidad de eventos potencialmente mortales, lo que
inevitablemente mejora la calidad de vida de estos pacientes jévenes
y sus familias. Los resultados principales de este estudio pertenecen
a los 38 pacientes que tuvieron evento cardiaco mayor (paro cardia-
co, descargas del CDI, sincope arritmico) a pesar del tratamiento mé-
dico 6ptimo con B-bloqueantes o flecainida tolerados al maximo, lo-
grando reducir significativamente los eventos cardiacos mayores (de
100% a 32%). Veintinueve pacientes tenian CDI, de los cuales un 76%
presento6 descargas apropiadas del CDI reduciéndose a 34%, asi como
también las tormentas eléctricas disminuyeron de un 38% a un 14%.
Hoy en dia las indicaciones aceptadas internacionalmente de DCSl in-
cluyen: pacientes que contindan presentando eventos cardiacos pese
a un tratamiento betabloqueante éptimo; pacientes portadores de
(DI con descargas apropiadas repetidas; intolerancia a los efectos se-
cundarios de los betabloqueantes; y pacientes jévenes de alto ries-
go a los cuales presumiblemente la medicacion no les va a proteger
completamente o como “puente”a la implantacion de un CDIV.
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Figura 3. Electrocardiograma en reposo sin presencia de arritmia ventricular.

El primer reporte de cirugia toracoscépica videoasistida para DCSI
para pacientes con sindrome de QT largo fue publicada en el afio
2003. Este procedimiento se asocia con un menor perfil de riesgo que
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