Boletin
Pediatria

SOCIEDAD DE PEDIATRIA

ASTURIAS, CANTABRIA Y CASTILLA Y LEON

VOL. LXI = N° 255 = 1/2021

Miembro de la Asociacion Espariola de Pediatria

Q" erqon




VOL. XI = N° 255 = 1/2021 www.boletindepediatria.org

SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON

Miembro de la Asociacion Espariola de Pediatria

SOCIEDAD DE PEDIATRIA o oo P, . . ~ . .
ASTURIAS, CANTABRIA CASTILLA Y LEON z% Incluido en el Indlice Bibliografico Espafiol de Ciencias de la Salud (iBecs)
JuNTA DIRECTIVA DE LA ComiITE EDITORIAL DEL BOLETIN DE PEDIATRIA DE LA
SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON
PRESIDENTE:  José Manuel Marugan de Miguelsanz DirecTOR FUNDADOR:

o Ernesto Sanchez Villarest
VICEPRESIDENTE ASTURIAS:  Gonzalo Solis Sanchez

DIRECTOR:
VICEPRESIDENTE CANTABRIA:  Maria Jesus Cabero Pérez Fernando Centeno Malfaz (Valladolid)
SECRETARIA GENERAL:  Marianela Marcos Temprano SUBDIRECTOR:
Tesorero:  Jestis Marfa Andrés de Llano Antonio Hedrera Fernandez (Oviedo)
PRESIDENTE DEL PaTRONATO FESV:  Carlos Ochoa Sangrador CoNSEJo DE REDACCION:

Victor Alvarez Mufioz (Oviedo) - Cirugia Pedidtrica
Juan Arndez Solis (Burgos) — Neonatologia
DIRECTOR DE LA PAGINA WEB:  Hermenegildo Gonzalez Garcia Maria Jestis Cabero Pérez (Santander) - Neumologia Pedidtrica
Ramén Cancho Candela (Valladolid) — Neuropediatria
Alfredo Cano Garcinufio (Valladolid) - Pediatria Hospitalaria
Ernesto Matias de Diego Garcia (Santander) — Cirugia Pedidtrica
Carla Escribano Garcia (Valladolid) - Genética Clinica y Dismorfologia
Hermenegildo Gonzalez Garcia (Valladolid) — Hematologia yy Oncologia Pedidtricas
Lorenzo Guerra Diez (Santander) — Urgencias pedidtricas
Maria Soledad Jiménez Casso (Segovia — Cardiologia Pedidtrica
Santiago Lapefia Lépez de Armentia (Leén) - Inmunologia Clinica y Alergia Pedidtrica
Venancio Martinez Sudrez (Gijon) — Pediatria Extrahospitalaria y de Atencién Primaria
Gregorio de la Mata Franco (Burgos) — Nefrologia Pedidtrica
Carlos Ochoa Sangrador (Zamora) — Investigacién y Pediatria Basada en la Evidencia
Elena Pérez Gutiérrez (Valladolid) - Infectologin Pedidtrica
David Pérez Solis (Avilés) — Pediatria Hospitalaria
Pablo Prieto Matos (Salamanca) — Endocrinologin Pedidtrica
Corsino Rey Galan (Oviedo) — Cuidados Intensivos Pedidtricos

DIRECTOR DEL BoLETIN:  Fernando Centeno Malfaz

VOCALES:

ATENCION HosPITALARIA:  Lorenzo Guerra Diez
ATENCION PRiMARIA:  Gonzalo de la Fuente Echevarria
Cirucia PepiATRICA:  Alberto Sanchez Abuin

AsTURIAS:  Leticia Alcantara Canabal
AviLa:  José Maria Maillo del Castillo
Burcos:  Pedro Pablo Oyéagiiez Ugidos
CANTABRIA:  Montserrat Matilla Barba
LEON:  Ana Carro Serrano
PaLencia:  José Elviro Ferndndez Alonso
SALAMANCA:  Beatriz Plata Izquierdo
SEGovia:  Leticia Gonzéalez Martin
VALLADOLID:  Ana Marfa Vegas Alvarez
ZamoraA:  Cristina Soler Balda

RESIDENTES: Marta Sanchez Jacob (Valladolid) - Bioética y Pediatria Social
Asturias:  Clara Gonzélez Lopez Gonzalo Solis Sanchez (Oviedo) — Neonatologia
CaNTABRIA:  Daniel Perez Gonzélez Ricardo Torres Peral (Salamanca) — Gastroenterologia y Nutricion Pedidtrica
CastiLLA-LEON:  Margarita Castro Rey Roberto Velasco Zuiga (Valladolid) — Urgencias pedidtricas
SECRETARIA DE REDACCION Ep1CION Y PUBLICIDAD
Servicio de Pediatria. ERGON CREACION, SA.
Hospital Universitario Rio Hortega C/ Arboleda, 1. 28221 Majadahonda (Madrid)
C/ Dulzaina, 2 Tel. 91 636 29 30. Fax 91 636 29 31
47012 Valladolid e-mail: estudio@ergon.es http:/ /www.ergon.es

Tel 983420400 (ext 85601; 85611; 85605)

e-mail: boletin@sccalp.org Soporte Valido. Ref. SVR n°® 23

ISSN (version electronica): 2340-5384
ISSN (versién impresa): 0214-2597

© 2021 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leén. Algunos derechos reservados.

Foto de Portada: Iglesia de San Pedro Apéstol, Avila R E D |B|Red Iberoamericana
G avecin  Canociminto Cntico SONIE RIGHTS RESERVED

www.redib.org



SOCIEDAD DE PEDIATRIA

ASTURIAS, CANTABRIA Y CASTILLA'Y LEON

XVII Premio JOSE DIEZ RUMAYOR del BOLETiN DE PEDIATRIA

Publicacion Oficial de la Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Ledn
(SCCALP)

BASES DE LA CONVOCATORIA

Se establece un Premio de 750 €* destinado a recompensar el mejor trabajo publicado en
el Boletin de Pediatria desde enero a diciembre del afio 2021, ambos inclusive, dentro de
las secciones de Revisiones, Originales y Casos Clinicos de la revista.

La seleccion del trabajo premiado sera realizada por un jurado constituido por el Consejo
de Redaccion del Boletin de Pediatria y su Director o por un Comité en el que delegue, que
debera estar integrado por personas de reconocido prestigio cientifico.

El Jurado del Premio se reunira previamente a la Reunion de Primavera de la SCCALP del
ano 2022 y se considerara constituido cuando estén presentes la mayoria de sus miembros.
Los articulos publicados seran evaluados objetivamente siguiendo criterios de calidad, ori-
ginalidad y presentacion.

El Jurado podra declarar desierto el Premio si considera que ninguno de los trabajos publi-
cados reune los requisitos necesarios para ser premiado.

El fallo del Jurado sera inapelable, debiendo publicarse en la pagina web de la SCCALP y
debiendo ser comunicado al autor o autores correspondientes por carta oficial desde la
Secretaria de la Sociedad.

La entrega del Premio, por el Consejo de Redaccion del Boletin de Pediatria, se hara con
ocasion del acto de clausura de la Reunién de Primavera de la SCCALP del afio 2022.

*Menos impuestos legalmente establecidos.




24

36

42

53

57

BOL PEDIATR VOL. 61 N° 255, 1/2021

Sumario

NUMERO MONOGRAFICO: CARDIOLOGIA (II)

REVISIONES
Insuficiencia cardiaca en Pediatria
S. Sudrez Saavedra, L. Gonzilez Calvete

Alteraciones del ritmo cardiaco en la edad pediétrica
M.A. Granados Ruiz, M.E. Montafiés Delmds

Diagnéstico y manejo de las taquicardias supraventriculares en Pediatria
E. Pérez Santaolalla

Sindrome de QT largo congénito
M.E. Marrero Calvo, A.]. Martin Sanz, M.P. Jiménez Saucedo, S. de Pedro del Valle, C. Martin Bahamontes,
E. Rubio Rodriguez

Sincope en la edad pediétrica
M.T. Viadero Ubierna, N. Ferndndez Sudrez, |. Garde Basas, M.C. Diaz Pérez

Dolor toracico en la edad pediatrica
B. Salamanca Zarzuela, C. Alcalde Martin, E. Centeno Malfaz

Miocarditis aguda
L. Oulego Erroz, M.P. de Castro Pérez, G. Lopez Blanco, C. Ocafia Alcober



24

36

42

53

57

BOL PEDIATR VOL. 61 N° 255, 1/2021

Summary

MONOGRAPHIC ISSUE: CARDIOLOGY (II)

REVIEWS
Heart failure in Pediatrics
S. Sudrez Saavedra, L. Gonzilez Calvete

Heart rhythm disturbances in the pediatric age
M.A. Granados Ruiz, M.E. Montafiés Delmds

Diagnosis and management of supraventricular tachycardias in Pediatrics
E. Pérez Santaolalla

Congenital long QT syndrome
M.E. Marrero Calvo, A.]. Martin Sanz, M.P. Jiménez Saucedo, S. de Pedro del Valle, C. Martin Bahamontes,
E. Rubio Rodriguez

Syncope in the pediatric age
M.T. Viadero Ubierna, N. Ferndndez Sudrez, |. Garde Basas, M.C. Diaz Pérez

Chest pain in pediatric age
B. Salamanca Zarzuela, C. Alcalde Martin, F. Centeno Malfaz

Acute myocarditis
L. Oulego Erroz, M.P. de Castro Pérez, G. Lopez Blanco, C. Ocafia Alcober



Revision

BOL PEDIATR 2021; 61: 1-8

Insuficiencia cardiaca en Pediatria

S.SUAREZ SAAVEDRA, L. GONZALEZ CALVETE

Cardiologia Infantil. Hospital Universitario de Cabuefies, Gijon, Asturias.

INTRODUCCION Y DEFINICIONES

Aungque en la actualidad contintia sin existir un consenso
para definir la insuficiencia cardiaca, se trata de una entidad
cuyos sintomas cardinales de disnea, anasarca y caquexia ya
se reconocian en la antigiiedad, aunque no fueron descritos
en los nifios hasta finales del siglo XVIIL

La definicién clésica de la insuficiencia cardiaca (IC) se
refiere a la incapacidad del corazén para mantener un gasto
cardiaco (GC) adecuado a los requerimientos de oxigeno del
organismo. También se ha definido de forma mas simple
como un estado de bajo gasto o bajo débito. Sin embargo,
dado que la IC no solo concierne a la funcién mecanica de
camaras, vasos y véalvulas cardiacas, sino que existen otra
serie de factores implicados (neurohormonales, celulares,
moleculares, genéticos e inmunolégicos), se considera una
definicién mas adecuada aquella que hace referencia a un
sindrome clinico complejo que resulta del dafio estructural
o funcional del ventriculo comprometiendo la eyeccién o
el llenado.

FISIOPATOLOGIA

En la insuficiencia cardiaca existe una incapacidad del
corazon para satisfacer las demandas de oxigeno del orga-
nismo. El oxigeno que llega a los tejidos viene dado por el
contenido de oxigeno en la sangre y el gasto cardiaco. El

primero a su vez depende de la saturacién de oxigeno, la

concentracion de hemoglobina y de una pequena parte de

oxigeno disuelto en el plasma. El segundo es el resultado
del producto del volumen latido por la frecuencia cardiaca.

Existen tres factores fundamentales que determinan a su

vez el volumen latido:

1. Precarga: se refiere al volumen de llenado ventricular.
Estd determinada por la longitud de la fibra cardiaca
antes de su contraccién. Segtn la ley de Frank-Starling,
existe una relacion directa entre el grado de elongacién
de la fibra en diastole y el posterior acortamiento de la
misma en sistole. Asi, segtin esta ley, a una frecuencia
cardiaca constante, el gasto cardiaco es directamente pro-
porcional a la precarga hasta un punto a partir del cual,
aunque aumenten las presiones de llenado ventricular,
el GC no aumentara y en determinadas circunstancias
podria hasta descender. Esto se explica porque las fibras
miocardicas, al estirarse, aumentan su afinidad por el
calcio y, consiguientemente, la contractilidad miocar-
dica, pero llega un punto en que el corazén no puede
distenderse mds, debido a limitaciones anatémicas y
estructurales. Asi, por ejemplo, en las miocardiopatias
dilatadas se produce una sobredistensién miocardica con
alteracion estructural de los miocitos y la consecuente
pérdida de contractilidad y descenso del gasto cardiaco.

2. Poscarga: supone la resistencia al vaciado del corazén
y tiene una relacién inversa con el gasto cardiaco. En
un corazon sano la poscarga equivale a la tension de la
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Insuficiencia cardiaca en Pediatria

pared ventricular en sistole, siendo esta tensi6n la pre-
sién que debe superar el ventriculo para contraerse. Los
principales determinantes de la presién ventricular son
la fuerza de contraccién ventricular, la distensibilidad de
las paredes de la aorta y la resistencia vascular sistémica.
Dado que la distensibilidad vascular suele ser constan-
te, en la practica clinica suele equipararse poscarga con
resistencia vascular sistémica, siendo el mayor exponente
de ésta la presion arterial media. Por tanto, en la practica
clinica el valor de la presién arterial media nos ofrece un
valor aproximado de la poscarga.

3. Contractilidad: es la capacidad intrinseca del miocardio
para bombear la sangre en condiciones de precarga y
poscarga constantes. Esta relacionada con la velocidad de
acortamiento del misculo cardiaco, que a su vez depen-
de del contenido de calcio intracelular de los miocitos y
de determinadas proteinas musculares. La contractilidad
miocdrdica puede ser modulada por factores nerviosos
y humorales.

De esta forma el gasto cardiaco vendra determinado por
estos tres factores y la frecuencia cardiaca (Fig. 1).

Todas estas variables se encuentran relacionadas entre
siy la alteracion, ya sea aguda o crénica, de alguna de ellas
pone en marcha mecanismos compensadores para intentar
mantener un gasto cardiaco adecuado.

Los mecanismos compensadores son de dos tipos:

1. Cambios en la morfologia ventricular: dilatacién y/o

hipertrofia ventricular.

2. Activacién de mecanismos neurohormonales.

1. Cambios en la morfologia ventricular:

Cuando aumenta la precarga (es decir, el volumen de
llenado ventricular) el corazén se dilata y aumenta el volu-
men diastélico para producir una mayor fuerza contréctil.

Cuando aumenta la poscarga (es decir, la resistencia que
se ofrece a la eyeccion ventricular), el corazén se hipertrofia
para generar mds presion y vencer esa resistencia.

Inicialmente la dilatacion y la hipertrofia son mecanismos
compensadores eficaces, pero a largo plazo darén lugar al
remodelado miocardico que ocasionara una disminucion de
la capacidad contractil del corazén.

Se denomina remodelado o remodelamiento al conjunto
de cambios anatémicos, histolégicos y moleculares del mio-
cardio que se observan secundariamente a una sobrecarga
o dafio miocérdico. En este proceso intervienen sustancias
como la angiotensina II, la noradrenalina y citoquinas infla-
matorias que son liberadas en la insuficiencia cardiaca, y serd
la persistencia de esta situacion en el tiempo lo que conlleva-
rd la disfuncién ventricular. Ademas se cree que la apoptosis

2 VOL. 61 N° 255, 2021
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Figura 1. Factores implicados en el gasto cardiaco.

también tiene un papel en el remodelamiento ya que si ésta
es insuficiente predominarén los efectos proliferativos y si
es excesiva se producira atrofia celular y disfuncion.

2. Activacion de mecanismos neurohormonales:

Respecto a la activacion de mecanismos neurohormona-
les, los barorreceptores situados en las cdmaras cardiacas,
arterias y grandes venas, detectan una disminucién del gasto
cardiaco, activindose entonces el sistema nervioso simpa-
tico y el sistema renina-angiotensina-aldosterona. Con la
activacion de estos sistemas se produce una retencién de
sodio y agua, una vasoconstriccion sistémica y renal y una
estimulacion cardiaca con aumento del cronotropismo y el
inotropismo.

Estos mecanismos pueden llegar a restaurar y mantener
el gasto cardiaco, pero cuando son insuficientes se mantie-
nen crénicamente activados y son los responsables en gran
medida de la insuficiencia cardiaca por sus efectos, como la
retencién de sodio y agua aumentando el volumen circulan-
te, el consumo de oxigeno y provocando alteraciones en el
metabolismo del calcio y las proteinas contractiles.

ETIOLOGIA

La etiologia y patogénesis de la insuficiencia cardiaca es
diferente en la edad adulta y en los nifios. En los primeros
las causas fundamentales son la isquemia y la hipertension



TasBLA L PRINCIPALES CAUSAS DE INSUFICIENCIA CARDIACA.

S. SUAREZ SAAVEDRA, L. GONZALEZ CALVETE

IC sin disfuncidén ventricular

IC con disfuncién ventricular

Sobrecarga de volumen

— Cortocircuito I-D: CIV, CIA, DAP, canal AV, ventana
aortopulmonar, truncus, ventriculo tinico sin estenosis
pulmonar

— Insuficiencia valvular; insuficiencia adrtica, mitral o
pulmonar

Corazon estructuralmente normal

Cardiomiopatias

Miocarditis

- Infarto de miocardio/isquemia

Arritmias

- Exposicion a téxicos/farmacos

Causas no cardiacas (sepsis, fallo renal, enfermedades
respiratorias, lupus, infeccién VIH)

Sobrecarga de presion
- Izquierda: estenosis adrtica, coartacion de aorta
— Derecha: estenosis pulmonar, tetralogia de Fallot

Cardiopatias congénitas

- Cardiopatia congénita compleja con disfuncion primaria

— Cardiopatia congénita quirtirgicamente corregida con
disfuncién ventricular tardia

CIV: comunicacion interventricular; CIA: comunicacion interauricular; DAP: ductus arterioso persistente; canal AV: canal auriculo ventricular.

arterial, mientras que en los nifios la IC suele ser secundaria
en la mayoria de las ocasiones a cardiopatias congénitas y
a miocardiopatias. Asi, en los adultos la IC es generalmen-
te secundaria a un dafio miocardico, mientras que en los
nifos se debe generalmente a los trastornos circulatorios
ocasionados por cardiopatias congénitas que condicionan
una sobrecarga de volumen o una sobrecarga de presién
incluso en presencia de un miocardio normal.

Respecto a la etiologia podemos clasificarla en dos gran-
des grupos segtin exista o no afectacién de la contractilidad
cardiaca:

¢ Disfuncién ventricular:

— Corazén estructuralmente normal.
— Cardiopatias congénitas complejas.

¢ Contractilidad ventricular conservada:

- Sobrecarga de volumen.

- Sobrecarga de presion.

En la tabla I se recogen las principales causas de insu-
ficiencia cardiaca

En nuestro medio, dada la practica desaparicién de la fie-
bre reumatica, la causa principal de IC pediétrica, como ya
hemos sefialado previamente, son las cardiopatias congénitas.
Las miocardiopatias son la causa més frecuente en el corazén
estructuralmente normal. En estudios europeos se recoge que
més de la mitad de los casos de IC en nifios se deben a cardio-
patias congénitas, aunque la incidencia de IC en el conjunto de
estas es de un 6-24%. Por el contrario, el 65-80% de los nifios
con miocardiopatia desarrollan IC, si bien esta patologia s6lo
representa un 5-19% del total de los casos de IC pediatrica.

Ademads hay que tener en cuenta que la edad de pre-
sentacion de la insuficiencia cardiaca también nos orientaré
hacia su posible causa:

- Edad prenatal: la presencia de hidrops fetal es un signo
de fallo congestivo debido generalmente a arritmias o
secundario a anemia por incompatibilidad Rh.

- Recién nacidos y lactantes: la causa més frecuente son
las cardiopatias congénitas (grandes cortocircuitos o
lesiones obstructivas severas).

- Escolares: fundamentalmente relacionada con lesiones
obstructivas izquierdas y disfuncién miocardica.

— Adolescentes: con mayor frecuencia secundaria a arrit-
mias cronicas, cardiopatias adquiridas y secuelas de
cardiopatias operadas.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico de la insuficiencia cardiaca es eminente-
mente clinico aunque se ve apoyado por una serie de estu-
dios complementarios que nos ayudardn a conocer el grado
de la misma asi como su posible causa.

La clinica de IC es variable segtin la edad. A continuacién
se resefian los sintomas y signos mas frecuentes segtin los
grupos de edad:

- Recién nacido: taquicardia, hipotension, oliguria, frial-
dad acra, polipnea, dificultad respiratoria, dificultad con
las tomas, cianosis leve, hepatomegalia.

- Lactantes: cansancio o dificultad con las tomas, diafore-
sis con las tomas, irritabilidad, fatigabilidad fécil, esca-
sa ganancia ponderal, polipnea, aleteo nasal, retraccién
intercostal, quejido, infecciones respiratorias de repeti-
cion.

Hay que tener en cuenta que en los lactantes el fallo de
medro puede implicar retraso en los hitos del desarrollo.
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TaBLAII.  Escara NYHA (NEw YORK HEART ASSOCIATION). TABLA III. EscALA MODIFICADA DE Ross.
Clase Caracteristica Clase Caracteristica
I Sin limitacién I Asintomatico

El ejercicio fisico normal no causa fatiga, disnea o
palpitaciones indebidas

I Ligera limitacion de la actividad fisica
Sin sintomas en reposo, la actividad fisica normal
causa fatiga, palpitaciones o disnea

III  Acusada limitacién de la actividad fisica
Sin sintomas en reposo, cualquier actividad fisica
provoca la aparicion de los sintomas

II Taquipnea leve o sudoracién con la comida en
lactantes
Disnea con el gjercicio en nifios mayores

Il Marcada taquipnea o sudoracién con la comida en
lactantes
Tiempo de tomas prolongado con escasa ganancia
ponderal
Marcada disnea con el ejercicio en nifios mayores

IV Incapacidad de realizar actividad fisica
Los sintomas de la insuficiencia cardiaca estdn
presentes incluso en reposo y aumentan con
cualquier actividad fisica

Es fundamental preguntar en este grupo de edad por la ali-
mentacién: nimero de tomas, tiempo por toma, sudoracion
y ganancia ponderal.

- Nifios pequefos: sintomas gastrointestinales (dolor
abdominal, nduseas, vémitos y disminucién apetito),
fallo de medro. También fatigabilidad, tos recurrente o
crénica con sibilancias.

- Nifios mayores: intolerancia al ejercicio, anorexia, dolor
abdominal, disnea de esfuerzo, sibilancias, edema, pal-
pitaciones, dolor toracico, sincope.

La exploracién fisica debe ser minuciosa, con especial
atencion a la inspeccion toracica, respiracién, coloracion de
la piel, perfusion, auscultacién cardiaca y pulmonar, palpa-
cién abdominal y la valoracién de la presencia de edemas.
Se debera incluir la toma de tension arterial en los cuatro
miembros y la palpacién de los pulsos axilares y femorales.

Nos encontraremos frecuentemente con taquicardia,
mala perfusion y ritmo de galope. A nivel pulmonar podre-
mos encontrar distrés respiratorio, taquipnea, crepitantes y
sibilancias. La presencia de hepatomegalia es un signo de
congestion sistémica. Ademads habra hallazgos en relacién
con la causa subyacente.

CLASIFICACION

Una anamnesis y una exploracion adecuadas nos permi-
ten estratificar el grado de insuficiencia cardiaca. Para ello se
dispone de varias escalas, siendo la NYHA (New York Heart
Association) la mds utilizada con su variante modificada por
Ross para poder ser aplicada en lactantes (Tablas II y III).
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IV Sintomas en reposo: taquipnea, sudoracién,
retracciones

En 2001 se desarroll6 la escala PHFI (New York Universi-
ty Pediatric Heart Failure Index), donde no solo se incluyen
signos y sintomas clinicos, sino que ademas se valora el
tratamiento farmacoldgico que esta recibiendo el paciente
y la fisiologia ventricular. Si bien es de utilidad porque con-
templa parametros no incluidos en las otras, no se ha llegado
a generalizar su uso en nuestro medio (Tabla IV).

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Aunque el diagnoéstico de la insuficiencia cardiaca sea
fundamentalmente clinico existen una serie de pruebas
complementarias que nos sirven de apoyo, para conocer el
grado de afectacion a otros niveles y diagnosticar la causa
subyacente.

Radiografia de torax
Son hallazgos caracteristicos en la radiografia de torax:

- Cardiomegalia: definida como un indice cardiotoracico
superior a 0.5, en neonatos-lactantes superior a 0.6. Pre-
sente sobre todo en shunts izquierda-derecha, miocardio-
patia dilatada, miocarditis, cardiomiopatia arritmogénica
del ventriculo derecho y cardiomiopatia restrictiva.

- Ademés es un hallazgo frecuente la congestion pulmonar
con edema pulmonar intersticial, incluso derrame pleural.

Electrocardiograma

No es diagndstico pero puede presentar algunas alte-
raciones que nos ayudan a averiguar la causa de la insufi-
ciencia cardiaca, asi como reflejar hipertrofias o dilataciones
como consecuencia de la fisiopatologia de la IC. El hallazgo
mas frecuente es la taquicardia sinusal.



TABLA IV. Escara PHIF (PEpiaTRIC HEART INDEX FAILURE).

Puntuaciéon Signos y sintomas

+2 Funcioén ventricular anémala por ecocardiografia
o galope

+2 Edema o derrame pleural o ascitis

+2 Fallo de medro o caquexia

+1 Cardiomegalia manifiesta por radiografia o por
examen fisico

+1 Intolerancia a la actividad fisica o tiempo
prolongado de tomas

+2 Mala perfusion en examen fisico

+1 Edema pulmonar por radiografia o auscultacién

+2 Taquicardia sinusal en reposo

+2 Retracciones
Hepatomegalia

+1 <4 cm reborde costal

+2 >4 cm reborde costal

Observacién de la taquipnea o disnea

+1 Leve a moderada
+2 Moderada a grave
Farmacos
+1 Digoxina
Diuréticos
+1 Dosis bajas o medias
+2 Dosis elevadas o mas de un diurético

+1 IECA o vasodilatadores diferentes a IECA o
bloqueantes receptor angiotensina

+1 Betabloqueantes

+2 Anticoagulantes

+2 Antiarritmicos o desfibrilador implantable
Fisiologia

+2 Ventriculo tinico

Otros hallazgos en relacion con la causa subyacente son:

- Alteraciones segmento ST y onda T: cardiomiopatias y
miocarditis.

- Voltajes aumentados QRS: miocardiopatia hipertrofica
o dilatada.

- Voltajes diminuidos QRS: edema miocardico o derrame
pericardico y miocarditis.

- Hipertrofia biauricular: cardiomiopatia restrictiva.

- Ondas Q profundas en derivaciones laterales e inferiores
con cambios en la onda T y segmento ST: infarto miocar-
dio, valorar anomalias en el origen de las coronarias.

S. SUAREZ SAAVEDRA, L. GONZALEZ CALVETE

- Bloqueos de grados variables: en enfermedad de Lyme
o carditis reumatica.

- Taquicardia auricular, ventricular o de la unién sugieren
arritmias como causa de la disfuncién ventricular o como
una complicacién.

Ecocardiografia

Se trata de la prueba més 1til, de gran disponibilidad y
bajo coste para los pacientes con insuficiencia cardiaca. De
obligada realizacion para conocer la anatomia cardiaca asi
como aspectos funcionales del corazén. Prestaremos atencién
a la anatomia cardiaca, las conexiones venosas y arteriales, el
origen de arterias coronarias, la existencia de shunt, estenosis
o regurgitacién valvular. De especial interés también el tama-
fio de los ventriculos y auriculas (pared, trabeculaciones),
la funcion sistélica y diastélica, las presiones pulmonares y
la existencia de derrame pericardico.

Examenes de laboratorio

- Hemograma: importante el recuento de hemoglobina,
ya que la anemia contribuye a insuficiencia cardiaca o
agrava la ya existente.

- Gasometria: nos informara sobre el grado de saturacion
de oxigeno, pCO,, equilibrio acido-base.

- Bioquimica: de utilidad para la determinacion basal
de electrolitos previo a terapia con diuréticos y/o inhi-
bidores enzima angiotensina (IECA). Nos podemos
encontrar con hiponatremia (por retencion de liquidos),
hipopotasemia (en relacion con tratamiento diurético)
como hallazgos frecuentes. Ademads nos servira para la
valoracion de la funcién renal y/o la funcién hepatica
(congestion hepética si insuficiencia cardiaca derecha).

- Enzimas cardiacos: las troponinas cardiacas [ y T son
marcadores sensibles de dafo en el miocito. Se encon-
traran elevadas en miocarditis e isquemia miocardica.

— BNP y NT-proBNP: pertenecen a los péptidos natriuré-

ticos que son antagonistas naturales del sistema renina-
angiotensina-aldosterona y del sistema nervioso simpéti-
co. Existen varias familias: atriales (ANP) y ventriculares
(BNP, CNP y urodilatina).
El BNP se sintentiza como prohormona (proBNP), que
en su paso al torrente sanguineo se transforma en NT-
proBNP y BNP. Tanto el ANP como el BNP aumentan
en plasma como respuesta al estiramiento mecanico
de las cavidades cardiacas (ya sea por sobrecarga de
volumen o de presién) y, por tanto, ambos son libe-
rados en situacién de IC pero el BNP (y NT-proBNP)
en mucha mayor medida y por eso es utilizado en la
practica clinica.
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EI BNP se considera un marcador efectivo de enferme-
dad estructural y funcional cardiaca. Sus niveles varfan
con la edad, de tal forma que presenta niveles elevados
al nacimiento que descienden en los primeros dias de
vida. Puede discriminar entre causa cardiaca y causas
no cardiacas de insuficiencia.

Ademads presenta una correlacion positiva con la cuantia
del shunt (a mas shunt niveles mas elevados) y negativa
con fraccién de eyeccién. También se correlaciona con
la clase funcional y con el pronéstico. Sin embargo, cabe
sefalar que no es especifico de IC y también se eleva en
miocarditis, pericarditis, sepsis, cardiopatias congénitas,
enfermedad de Kawasaki y en hipertension pulmonar,
entre otras.

TRATAMIENTO

Dependerd de la causa subyacente y de la edad de pre-
sentacion. Los objetivos del tratamiento serdn mejorar la
calidad de vida, minimizar la morbimortalidad y corregir
la causa subyacente. Como peculiaridades del tratamiento
en la edad pediatrica cabe sefialar que la mayoria de los
tratamientos no estan basados en evidencia (nivel C consen-
so de expertos) y que las dosis deben ser individualmente
ajustadas.

Se debe distinguir entre el tratamiento de la insuficiencia
cardiaca aguda y crénica.

Insuficiencia cardiaca aguda

Se trata de una entidad poco frecuente en Pediatria,
poniéndose de manifiesto sobre todo en el contexto de
miocarditis o en postoperatorios de cardiopatias congénitas.

El manejo consistird en el manejo de la via aérea, estabi-
lizacién hemodindmica del paciente con dopamina/adrena-
lina, diuréticos, calcio, bicarbonato, etc.

En el postoperatorio inmediato, sobre todo si existe
hipertensién pulmonar, la milrinona ha demostrado utilidad
ya que aumenta la contractilidad y disminuye la poscarga
sin un aumento significativo del consumo de oxigeno.

También se utiliza el levosimenddn, que es un agente
inotropo y vasodilatador sistémico y pulmonar.

La oxigenacién por membrana extracorpdrea, la asisten-
cia ventricular externa o resincronizacion auriculoventricular
pueden precisarse en los casos més graves.

Insuficiencia cardiaca crénica

Mucho mas frecuente en Pediatria. Su tratamiento se
basa en dos pilares fundamentales:
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Medidas generales

Incluyen un adecuado soporte nutricional (frecuente-
mente serd necesario en lactantes suplementos con férmulas
hipercaléricas), un soporte pediatrico general (cumplimiento
de calendario vacunal y tratamiento de enfermedades intercu-
rrentes) y la realizacion de ejercicio fisico en la medida de lo
posible, ya que se ha demostrado su efecto beneficioso sobre
la funcién cardiaca siempre individualizando las indicaciones.

Tratamiento especifico

La piedra angular del tratamiento farmacolégico seran
los diuréticos y los inhibidores del enzima convertidor de
la angiotensina (IECA).

Diuréticos
Disminuyen la precarga y mejoran los sintomas relaciona-

dos con sobrecarga de volumen como edema pulmonar y ede-

mas periféricos. Fundamentalmente se usan los siguientes:

— Diuréticos de asa: son los mds potentes, producen una
diuresis dependiente de la dosis y de duracion relativa-
mente corta. El mds frecuentemente usado es la furo-
semida. Como efectos secundarios conviene vigilar las
alteraciones electroliticas (hiponatremia, hipopotasemia),
alcalosis metabolica e insuficiencia renal. A largo plazo
se relaciona con nefrocalcinosis y ototoxicidad. La tora-
semida es mds potente pero de uso menos frecuente,
reservandose para casos mas graves 0 que no mejoran
tras el tratamiento con furosemida.

— Diuréticos tiazidicos: el mas utilizado, la hidroclorotia-
zida. Aunque se ha considerado clasicamente como de
2% linea, actualmente se considera una excelente eleccién
para el tratamiento diurético crénico en el nifio por su
efecto diurético moderado. De esta forma se usan en
nifios con IC crénica menos grave o asociados a diurético
de asa. Su accién es menos inmediata y menos potente
que la furosemida. En algunas situaciones debe asociarse
un diurético ahorrador de potasio por la hipocaliemia
que puede provocar su uso prolongado.

- Antagonistas receptor mineralocorticoide: el mas usa-
do es la espironolactona, que disminuye reabsorcién de
sodio y la excrecién de potasio en tibulo colector. Ade-
mas atentia el desarrollo de fibrosis miocérdica inducida
por la aldosterona y la liberacién de catecolaminas. Por
su efecto ahorrador de potasio suele utilizarse en con-
juncién con diuréticos de asa y tiazidas.

IECA
Son farmacos vasodilatadores. Sus principales efectos
son que reducen la poscarga, la precarga y el estrés sistdlico



TABLA V. MEDIACION HABITUAL EN IC EN PEDIATRIA.
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Farmaco Dosis (oral) Observaciones
Furosemida 1-4 mg/kg/dia cada 6-12-24 h (max. 40 mg/dia) Alteraciones iones, alcalosis metabdlica
Hidroclorotiazida < 6 meses: 2-3 mg/kg/dia cada 12 h (max. 37,5 mg/dia) Alteraciones iones, hiperuricemia
> 6 meses: 1-2 mg/kg/dia cada 12 h (méx. 200 mg/dia)
Espironolactona 1-3 mg/kg/dia, 1 dosis RN, 1-2 dosis nifios Ahorrador de potasio
Captopril 0,5-2 mg/kg/dia (max. 6 mg/kg/dia) cada 8 h Dosis menores en RN.
Enalapril 0,1-1 mg/kg/dia cada 12/24 h Tos irritativa, hipotension, hiperkaliemia
Losartdn 0,5-2 mg/kg/dia Sino tolerados IECA
Digoxina Carga: RNT-2 afios: 45 pg/kg; 2-5 afos: 35 pg/kg; 5-10 afios: Dosis de carga fraccionada en las
25 ug/kg; > 10 afos: 15 pg/kg primeras 24 horas
Mantenimiento: 25% dosis de carga en dos dosis si < 10 afios Potencial toxicidad
o en una dosis si > 10 afos
Propranolol 1-2mg/kg/dia cada 8 h Hipoglucemia, cuidado en asma
Carvedilol 0,1-1 mg/kg/dia cada 12 h

RN: Recién nacido; RNT: Recién nacido a término.

de la pared, mejorando el gasto sin aumentar la frecuencia
cardiaca.

Los mas utilizados son el captopril y el enalapril. Se
deben iniciar a dosis bajas con aumento progresivo hasta
la dosis objetivo, monitorizando presion arterial, funciéon
renal y potasio sérico.

Blogqueantes de receptor angiotensina (ARA 11)

Como el losartan, candesartan, valsartdn, generalmen-
te se reservan para pacientes que no toleran IECA por sus
efectos secundarios (tos y angioedema).

Digoxina

Presenta un efecto inotropo positivo y cronotropo negati-
vo. Aunque hace afios formaba parte del tratamiento basico
de la insuficiencia cardiaca, su uso actualmente es controver-
tido en relacién fundamentalmente a su toxicidad. La dosis
es variable segiin la edad y segtin se trate de la dosis de
impregnacion o de tratamiento. Presenta un estrecho margen
terapéutico con una potencial toxicidad e interacciona con
otros farmacos de uso habitual en cardiologia (verapamil,
espironolactona, amiodarona, carvedilol y propafenona) que
aumentan su toxicidad, por lo que deberia reducirse un 25%
su dosis en ese contexto.

Betabloqueantes

Ampliamente utilizados en Cardiologia Pediétrica. En
la insuficiencia cardiaca se ha comprobado que mejoran los
sintomas, la supervivencia y la funcién ventricular. Ademas

revierten el remodelado ventricular y disminuyen la fibrosis
miocardica.

Poseen también un efecto antiarritmico, cronotropo nega-
tivo y vasodilatador coronario.

Se utilizan sobre todo en pacientes con disfuncién ventri-
cular a pesar del tratamiento con IECA, digoxina y diuréti-
cos. Los més utilizados: propranolol, carvedilol y metoprolol.
Como efectos secundarios se ha descrito hipoglucemia y
disminucién de la frecuencia cardiaca. Se deben utilizar con
precaucion en asmaticos.

Enla tabla V se especifican las dosis de los farmacos mas
habitualmente utilizados en el manejo de la insuficiencia
cardiaca en Pediatria.

Existen ademés otros farmacos que pueden emplear para
el tratamiento de la insuficiencia cardiaca avanzada, como
ivabradina, nesiritide, vasodilatadores pulmonares, diuréticos
endovenosos e inotrdpicos como catecolaminas o la milrinona.

En los casos més graves y refractarios también puede ser
necesario terapia no farmacolégica como resincronizacién
cardiaca, implantacién de dispositivos como marcapasos,
dispositivos de asistencia ventricular externa y en tltimo
caso trasplante cardiaco.

CONCLUSIONES

- La insuficiencia cardiaca es un sindrome clinico com-
plejo en el que se compromete la eyeccién o el llenado
ventricular.
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- Los mecanismos compensadores son responsables de
los sintomas y signos de la IC.

- EnPediatria las causas mas frecuentes son las cardiopa-
tias congénitas y la miocardiopatia dilatada.

- Eldiagnéstico es clinico con apoyo ecocardiografico y de
otras pruebas complementarias (laboratorio, radiologfa,
EKG).

- El tratamiento fundamental se basard en la administra-
cion de diuréticos e IECA.
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PUNTOS CLAVE Y OBJETIVOS

- Identificar las alteraciones més frecuentes del ritmo car-
diaco con que se puede enfrentar el pediatra.

- Aprender a distinguir entre las alteraciones benignas
que se pueden manejar en la consulta y las arritmias que
necesitan derivacién urgente o consulta especializada.

- Aprender y adquirir seguridad en el manejo de algunas
situaciones, como sucede con los episodios de taquicar-
dia supraventricular, con la aplicacién de medidas muy
sencillas de diagndstico y tratamiento que se pueden
poner en marcha en cualquier escenario clinico.

INTRODUCCION

Alo largo de su trayectoria profesional el pediatra se ha
acercado en numerosas ocasiones al mundo de las arritmias
pediatricas y, por diversos motivos, le ha podido parecer
extraordinariamente complejo y poco accesible. Sin embargo,
estd demostrado que una vez que se entienden los mecanis-
mos electrofisioldgicos basicos de las arritmias (lo que esta
sucediendo a nivel celular) resulta mucho mas facil analizar
los registros electrocardiograficos. Dado que esta incursion
en la electrofisiologia escapa a los objetivos de este capitu-
lo, nos limitaremos a presentar un abordaje practico de las
arritmias més frecuentes, pero animamos a los lectores inte-
resados a ampliar su formacion en este apasionante mundo
consultando la bibliograffa complementaria.

Se entiende por arritmia cualquier alteracién en la forma-
ci6én o en la conduccién del impulso eléctrico que determina
una variacion del ritmo o de la frecuencia cardiaca (FC) que
se considera normal para la edad del paciente (Tabla I). En
la edad pediatrica lo habitual es que se trate de trastornos
benignos, pero en raras ocasiones podemos estar ante alte-
raciones potencialmente peligrosas que debemos reconocer.

Se considera bradicardia en neonatos y lactantes una
FC <100 Ipm (< 80 Ipm durante el suefio); en nifios entre 3
y 9 afios una FC < 60 Ipm, y entre 9 y 16 afios < 50 [pm. En
caso de bradicardia, el planteamiento de entrada consiste en
distinguir las anomalias funcionales transitorias relacionadas
con factores como el tono autondmico de las que se producen
por una enfermedad subyacente del sistema de conduccién.

Se considera taquicardia una FC > 180 Ipm en neonatos,
lactantes y nifios pequefios y > 120 lpm en nifios mayores
y adolescentes. En caso de taquicardia, el abordaje inicial
consiste en valorar la repercusion del episodio y la puesta
en marcha en nuestro medio de medidas bésicas de diag-
nostico y tratamiento. En neonatos y lactantes una taqui-
cardia sinusal puede alcanzar hasta 220 Ipm, por lo que en
ocasiones puede plantear el diagnostico diferencial con una
taquicardia supraventricular.

EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia y el tipo de arritmias varian en funcién
de la edad del paciente. En periodo neonatal la arritmia mas
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TABLA L. VALOR}ES NORMALES DE FRECUENCIA CARDIACA EN
FUNCION DE LA EDAD.
Edad Rango (media)
Neonato 95-150 (123)
1-2 meses 121-179 (149)
3-5 meses 106-186 (141)
6-11 meses 106-169 (134)
1-2 afios 89-151 (119)
3-4 afos 73-137 (108)
5-7 afios 65-133 (100)
8-11 afos 62-130 (91)
12-15 anos 60-119 (85)

angulo de Louis

linea clavicular media

linea axilar anterior

linea axilar media

Figura 1. Colocaci6n de las derivaciones precordiales en nifios.

frecuente es la extrasistolia auricular transitoria. Es frecuente
también encontrar en recién nacidos sanos bradicardias tran-
sitorias. La mayoria de las taquicardias en la edad pedidtrica
tiene lugar en el primer afio de vida y el mecanismo suele
ser la reentrada a través de una via andmala. La arritmia
sinusal o respiratoria es la alteracion del ritmo mads frecuente
en Pediatria. Los extrasistoles también son muy comunes
en la edad pedidtrica y solo ocasionalmente tienen relacién
con cardiopatia estructural. En estudios de monitorizacion
ambulatoria se ha encontrado que mas de la mitad de los
nifos tenia extrasistoles supraventriculares (ESV) y que
habia muchos nifios con ESV frecuentes. De igual manera,
la prevalencia de extrasistoles ventriculares (EV) era alta,
sobre todo en recién nacidos y adolescentes.

CLINICA

Las palpitaciones son el sintoma clinico mas frecuente-
mente asociado a la existencia de una alteracién del ritmo en
los nifios mds mayores. Las arritmias que habitualmente se
presentan en forma de palpitaciones incluyen todos los tipos
de taquicardia supraventricular y, en raras ocasiones por su
baja prevalencia, algtin tipo de taquicardia ventricular. No
es infrecuente que los nifios con taquicardia describan la
sensacion de palpitaciones como dolor precordial o que las
palpitaciones vayan acompanadas de sensacion de dolor
precordial. Los nifios, sin embargo, no suelen notar la pre-
sencia de extrasistoles, que habitualmente son un hallazgo
en la auscultacién. No obstante, en la mayoria de los nifios
que consultan por palpitaciones el sustrato suele ser una
taquicardia sinusal en relacién con algun factor precipitante.
La historia clinica puede ayudar en el diagnéstico diferencial
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ya que, a diferencia de las palpitaciones asociadas a episo-
dios de taquicardia sinusal que ceden de forma progresiva,
los pacientes con taquicardia supraventricular suelen des-
cribir una terminacion brusca (“ya se me ha pasado”).

El diagndstico de taquicardia supraventricular en neona-
tos y lactantes habitualmente resulta mas complicado porque
la clinica es muy inespecifica (rechazo de las tomas, irrita-
bilidad, palidez...). Es frecuente que los padres consulten
cuando el episodio lleva horas (o dias) de evolucién y han
aparecido ya los sintomas de bajo gasto.

Algunas arritmias ventriculares malignas pueden pre-
sentarse en forma de sincope, aunque, afortunadamente, la
mayoria de los sincopes en la edad pediatrica no tienen un
sustrato arritmico. Una pérdida de conciencia que no encaja
en las caracteristicas del sincope vasovagal o que ha sido
desencadenada por el ejercicio fisico o por situaciones de
estrés intenso obliga a descartar una causa arritmica.

DIAGNOSTICO Y MANEJO

La herramienta fundamental para el diagnéstico de las
alteraciones del ritmo sigue siendo el ECG. Se trata de una
exploracién sencilla, accesible en todos los medios y de
extraordinaria rentabilidad.

El ECG convencional se registra a una velocidad de 25
mm/s y con la calibracion de 1 cm = 1 mV. La localizacion
de las derivaciones precordiales se muestra en la figura 1,
con V1y V2 en el 4° espacio intercostal (en el 2° espacio
intercostal si hay sospecha de sindrome de Brugada); V4 en
el 5° espacio, en la linea medioclavicular; V5 en la linea axilar
anterior y V6 en la linea anterior media, ambos en posicién
horizontal con respecto a V4.



Ve

Figura 2. Conduccién intraventricular normal. En condiciones nor-
males el tabique interventricular es lo primero que se despolariza
a partir de la rama izquierda del haz de His (1). Posteriormente
se despolarizan al mismo tiempo el VIy el VD (2). El VI anula los
potenciales del VD.

Las tiras de ritmo son muy ttiles a la hora de documentar
las alteraciones objetivadas en el ECG basal (extrasistoles...),
asi como la respuesta a maniobras puestas en marcha en la
misma consulta (maniobra de Valsalva). Suelen registrarse
tres derivaciones simultaneamente. Una buena combina-
cién para registrar una tira de ritmo puede ser: I (deriva-
cién izquierda), aVF (derivacién inferior) y V1 (derivacién
derecha y anterior).

Alteraciones de la conduccién ventricular mas

frecuentes

El conocimiento de las alteraciones de la conduccién
ventricular es de gran utilidad en la interpretacién de las
arritmias a cualquier edad. En condiciones normales, el
tabique interventricular se despolariza a partir de la rama
izquierda del haz de His y da lugar a la onda Q que suele
estar presente en II, IIl y aVF, y casi siempre en V5 y V6, pero
no en V1 (Fig. 2). El ventriculo izquierdo (VI) y el ventriculo
derecho (VD) se despolarizan al mismo tiempo, pero como
lamasa del VI es mayor suele anular los potenciales del VD.
El resultado en un ECG normal es la presencia de un patrén
rSen V1 y un patrén qR en Vé.

Los bloqueos de rama se asocian con una prolongacién
anormal en la duracién del QRS (Tabla II) y una morfologfa
caracteristica:

* Bloqueo de rama derecha (BRD): en el BRD el VD se
despolariza a través del miocardio ventricular “fibra a
fibra” a una velocidad mas lenta (Fig. 3). La fase inicial
de la despolarizacion ventricular permanece normal y
solo se produce una prolongacién de la fase terminal
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TaBLA II.  DURACION QRS. LIMITE SUPERIOR DE LA
NORMALIDAD.
Edad (anos) RN-3a 3-8a 812a 12-16a Adulto

Duracién (seg.) 0,07 0,08 0,09 0,10 0,10

Ve

Figura 3. Bloqueo de rama derecha (BRD). La primera parte del
QRS no cambia (1y 2). Lo dltimo que se despolariza esel VD (3) y,
ademds, lo hace “fibra a fibra” y sin oposicién del VI. El resultado
es un ensanchamiento terminal del QRS (R” empastada en V1; S
ancha, empastada en V6).

del complejo (empastamiento terminal) procedente de
la despolarizacion del VD sin oposicion. Es la forma
mas comtn de alteracién de la conduccion en la edad
pediatrica. Todos los ritmos que se originan en el VI se
registran en el ECG con imagen de BRD (extrasistoles,
taquicardias).

- Bloqueo de rama izquierda (BRI): en caso de BRI la des-
polarizacién del septo se produce a partir de la rama
derecha y se dirige a la izquierda, dando lugar a la
pérdida de las ondas Q en las derivaciones izquierdas
(Fig. 4). Aunque la despolarizacién del VD se produce
normalmente, el VI se despolariza a través del miocar-
dio ventricular “fibra a fibra” a una velocidad més lenta
que da lugar a un ensanchamiento que afecta a todo
el complejo QRS y que anula los potenciales del VD.
El QRS ancho se dirige a la izquierda y atrds, con la
consiguiente R empastada en derivaciones izquierdas (I,
aVL, V5y V6), con ausencia de la Q septal, y un patrén
gS en V1. Dado que una gran masa de miocardio (todo
el VI) se despolariza de forma anormal, el BRI se asocia
con alteracién de la repolarizacion en las derivaciones
izquierdas (descenso del ST e inversién de la onda T de
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Ve

Figura 4. Bloqueo de rama izquierda (BRI). El tabique interventri-
cular se despolariza a partir de la rama derecha del haz de His (1).
Posteriormente se despolariza el VD a través del sistema normal
de conduccién (2), pero también se empieza a despolarizar el VI
fibra a fibra y anula los potenciales del VD. El resultado es un QRS
ensanchado desde el inicio (patrén gS en V1; R ancha y empastada
en V6). Como una gran masa de miocardio se despolariza de forma
anormal (todo el VI), se asocia con alteraciones de la repolarizacion.

V4 a V6). Todos los ritmos que se originan en el VD se
registran en el ECG con imagen de BRI (extrasistoles,
taquicardias).

Alteraciones del ritmo mads frecuentes

Ritmos irregulares

Ante un nifio con un ritmo irregular, el diagndstico
diferencial se plantea entre: arritmia sinusal, extrasistolia y
bloqueo auriculoventricular de segundo grado.

Arritmia sinusal o respiratoria

Se trata de una variante de la normalidad que se pro-
duce como consecuencia de los cambios del tono vagal que
tienen lugar durante la respiracion (en inspiracién aumenta
la FC y en espiracion disminuye) (Fig. 5). La morfologia de
la onda P no cambia.

El marcapasos auricular errante o migratorio es también
una variante de la normalidad frecuente en la edad pediatri-
ca que suele ir asociado a la arritmia sinusal. Se caracteriza
por la presencia de cambios graduales en la morfologia de
la onda P como consecuencia del desplazamiento del lugar
de formacion del impulso en la auricula (Fig. 6). El complejo
QRS no varia de un latido a otro.

Extrasistolia
Los extrasistoles son latidos adelantados que provienen
de un foco diferente al nodo sinusal. Por tanto, a diferen-
cia de los latidos de escape, el QRS aparece precozmente
con respecto al RR basal. Se producen generalmente por un
aumento anormal del automatismo y pueden tener su ori-
gen en el miocardio auricular y en el miocardio ventricular.
e Extrasistoles auriculares (EA): en caso de EA los complejos
QRS van precedidos por una onda P de morfologia y eje
distintos al sinusal. Con frecuencia la onda P se halla
escondida en la onda T precedente y solo un analisis
comparativo detallado con respecto al resto de ondas
T permite identificarla (Fig. 7). Pueden conducirse nor-
malmente (QRS idéntico al QRS basal) o con aberrancia
(bloqueo de rama). También puede bloquearse en el nodo
AV (no conducidos) (Fig. 8). Cuando el EA despolari-
za al nodo sinusal el siguiente latido normal aparecera
tras una pausa compensadora incompleta (Fig. 9). Sin

Figura 5. Arritmia sinusal o respiratoria. Las ondas P no cambian de morfologia.

11

B

A

Figura 6. Marcapasos auricular errante. El ritmo sinusal de base se enlentece y “saltan” otros marcapasos auriculares (ondas P de distinta

morfologia) a una frecuencia menor.
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Figura 7. Extrasistolia auricular. Las ondas P de los latidos que se adelantan estan “escondidas” en la onda T precedente (flechas). Las
ondas T que no contienen la onda P del extrasistole tienen una morfologia claramente distinta.
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Figura 8. Extrasistolia auricular frecuente en un recién nacido asintomatico. Se registran extrasistoles auriculares conducidos normalmente
(los que aparecen mas tarde) y extrasistoles conducidos con aberrancia y no conducidos (los que aparecen mas precozmente; se conducen
con aberrancia o no se conducen porque el sistema de conduccion esta en periodo refractario). Los extrasistoles no conducidos dan lugar
a periodo de “pseudobradicardia” (por interferencia con el ritmo sinusal de base).

embargo, cuando no se resetea el nodo sinusal la pau- abradicardia (“pseudobradicardia”). Los EA conducidos
sa compensadora es completa. Los EA pueden apare- con aberrancia pueden ser dificiles de distinguir de los
cer acoplados sobre el ritmo sinusal (uno de cada dos: extrasistoles ventriculares.

bigeminismo; uno de cada tres: trigeminismo). La pre- En nifios mayores por lo demds asintomaticos suele ser
sencia de EA frecuentes no conducidos puede dar lugar un hallazgo casual, no requieren estudios adicionales
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Nodo AV
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Figura 9. Pausa compensado-
ra incompleta tras extrasistole
auricular (EA). Cuando el EA
despolariza el nodo sinusal,
este se resetea y empieza un
nuevo ciclo. El resultado es
una pausa compensadora
incompleta. Si el EA no des-
polariza el nodo sinusal, este
completa su ciclo y se despo-
lariza “cuando le toca”, dando
lugar a una pausa compensa-
dora completa.

Auricula

Nodo AV

i

¢
\
\

QRS QRS

Ventriculo

no resetea el nodo sinusal

EV COMPLETA

El EV no se conduce a la auricula y I

QRS

Figura 10. Pausa compensa-
dora completa tras extrasistole
ventricular (EV). Si el EV no se
conduce en sentido retrégrado
a la auricula, el nodo sinusal
no se resetea y contintia con su
ciclo. El resultado es una pau-
sa compensadora completa.
Si, por el contrario, el EV se
condujera a la auricula y des-
polarizara al nodo sinusal, la

pausa serfa incompleta.
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y no es necesario derivarlos a consulta de Cardiologia
Infantil. Sin embargo, se debe tener en cuenta que en
ocasiones pueden encontrarse en determinados contex-
tos clinicos y traducir afectacion del miocardio auricular
(miocarditis, estimulantes, cirugfa cardiaca previa...). En
esta situacion el manejo debe estar dirigido al diagndstico
de la causa subyacente.

Extrasistoles ventriculares (EV): se caracterizan por la apa-
ricién precoz de un complejo QRS ancho que no esta
precedido por una onda P. Los EV que se originan en
el ventriculo derecho (VD) tienen morfologia de blo-
queo de rama izquierda y los que lo hacen el ventri-
culo izquierdo (VI), morfologia de bloqueo de rama
derecha (BRD). Los EV suelen ir acompafados de una
pausa compensadora completa (Fig. 10). De la misma
manera que los EA, los EV pueden aparecer acoplados
sobre el ritmo sinusal (uno de cada dos: bigeminismo;
uno de cada tres: trigeminismo). Pueden fusionarse con
el impulso conducido normalmente, dando lugar a un
complejo QRS con una morfologia intermedia entre el

VOL. 61 N° 255, 2021

QRS basal y el extrasistole (latido de fusion) (Fig. 11).
Hablamos de formas complejas cuando existen dos o
mas extrasistoles juntos (dos: parejas; tres: triplete; mas
de tres y menos de 30 segundos: racha de taquicardia no
sostenida).

Los EV se suelen asociar con enfermedad cardiaca sub-
yacente. Sin embargo, su incidencia a ciertas edades
hace que puedan ser considerados como una variante
de la normalidad. De la misma manera que los EA, es
frecuente encontrar EV aislados en recién nacidos sanos.
La incidencia de EV en nifios sanos disminuye rdpida-
mente hasta la adolescencia, periodo en el que se vuel-
ven a hacer incluso més frecuentes. Estos EV benignos
de la adolescencia tienen unas caracteristicas muy bien
definidas: morfologia de BRI y eje inferior (en torno a
+90°), lo que quiere decir que proceden del tracto de
salida del VD; predominan a frecuencias cardiacas lentas
y desaparecen con el ejercicio; ocasionalmente presentan
parejas o tripletes a frecuencias relativamente lentas (Fig.
12). Aunque a menudo generan gran preocupacion, este
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Figura 11. Extrasistoles ventriculares (EV) frecuentes con reiterados latidos de fusion. En este trazado nos encontramos con tres morfologias
distintas de QRS. Los QRS normales son estrechos y van precedidos de una onda P (estrella). Los EV tienen un QRS ancho y aparecen
acoplados en parejas (flechas). Los latidos de fusién no tienen ni la morfologia del QRS normal, pero tampoco la de los extrasistoles
(aunque se parecen a ellos). Son el resultado de la “fusién” de las dos morfologias (6valo).
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Figura 12. Adolescente con extrasistolia benigna de tracto de salida de VD. Los extrasistoles no van precedidos de onda P (todas las ondas
T son iguales, es decir, no parece haber una P “escondida” en la onda T precedente). Dado que proceden del TSVD, la morfologia es de
BRIy el eje del QRS inferior (bifasico o negativo en I y positivo en la cara inferior). La pausa compensadora es completa.

tipo de arritmia tiene un curso completamente benigno probabilidad de enfermedad cardiaca asociada aumen-
y acaba desapareciendo con la edad. Sin embargo, la ta en presencia de EV con otras morfologias y en otros
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contextos clinicos. Parece razonable, por tanto, remitir
a todos los pacientes con EV a consulta de Cardiologia
Infantil.

Blogueo auriculoventricular de segundo grado

El bloqueo auriculoventricular (BAV) es una alteracién
de la conduccién del impulso eléctrico desde su salida del
nodo sinusal hasta la despolarizacién de los ventriculos,
que determina un retraso en la velocidad de conduccién
del mismo o una verdadera ausencia de conduccién. Puede
tratarse de un fendmeno fisiolégico, una anomalia transitoria
0 una interrupcién anatémica irreversible de la conduccion.

EI BAV de primer grado consiste en la prolongacién del
intervalo PR por encima de los valores normales para la edad
del paciente (Tabla III) con relacién 1:1 entre las ondas P y
los complejos QRS.

En el BAV de segundo grado no todas las ondas P se
siguen de complejo QRS, por lo que la presentacion clinica
puede ser en forma de un ritmo irregular. Se diferencian
dos tipos:

* Tipo I (tipo Wenckebach o Mobitz I): se produce un alar-
gamiento progresivo del intervalo PR hasta que una onda

P no se conduce (fendmeno de Wenckebach) (Fig. 13).

TaABLA III. LiMITE SUPERIOR A LA NORMALIDAD DEL INTERVALO
PR (SEGUNDOS) EN FUNCION DE LA EDAD.

Edad Valor limite superior normalidad
<1d 0,16
1d-3s 0,14
Im-2m 0,13
3m-5m 0,15
6m-11m 0,16
la-2a 0,15
3a-7a 0,16
8a-1la 0,17
12a-15a 0,18
Adulto 0,20

e Tipo II (Mobitz II): se reconoce por la presencia de ondas P
que no conducen, sin alargamiento progresivo del PR previo.
Elintervalo PR de las ondas P conducidas puede ser normal
o prolongado (Fig. 14). Este tipo de bloqueo se produce en
el sistema His-Purkinje (infranodal). Suele tener un curso
impredecible, con frecuente progresion a BAV completo.

é'ﬂl‘lﬁc:#&.ﬂl H

| Mlest: L0 memv|

Figura 13. Bloqueo AV de segundo grado tipo Wenckebach en un nifio sano de 9 afios. El PR se va alargando progresivamente hasta
que una onda P no se conduce. Para encontrar todas las ondas P es necesario observar la morfologia de las ondas T. Una onda T con
morfologia distinta al resto es muy sospechosa de contener una onda P (estrella). Al final del registro se produce un latido de escape

nodal secundario a la bradicardia sinusal.
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Figura 14. Registro Holter-ECG durante el suefio de un paciente con bloqueo AV de segundo grado tipo Mobitz II. El PR basal es largo.
EI PR se mantiene constante hasta que una onda P no se conduce. El intervalo PP se mantiene relativamente constante y el intervalo RR
que incluye la onda P no conducida es igual a la suma de dos intervalos PP. Al final del registro el paciente vuelve a presentar bloqueo
AV pero tipo Wenckebach (el PR se va alargando progresivamente).
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El BAV de primer grado y el de segundo grado tipo
Mobitz I se encuentran con frecuencia en la préctica clinica
y, de hecho, se consideran una variante de la normalidad en
nifios y adolescentes, sobre todo deportistas, como resultado
del tono vagal aumentado en reposo, por lo que no requie-
ren estudios adicionales. De hecho, si se repite el ECG tras
un breve periodo de actividad, el bloqueo desaparece. Sin
embargo, distintos grados de BAV también pueden constituir
hallazgos no especificos de una enfermedad de base (fiebre
reumatica, miocarditis, enfermedad de Ducchenne, distro-
fia miotdnica, alteraciones metabdlicas...) por lo que habra
que considerar el contexto clinico del paciente a la hora de
decidir si se deriva o no. Grados mas avanzados de BAV
(BAV de segundo grado tipo Mobitz I y BAV completo) son
siempre patoldgicos e implican lesion especifica del sistema
de conduccion.

Bradicardias

Ante un nifio con bradicardia, el diagndstico diferencial
se plantea entre bradicardia sinusal, disfuncién sinusal y
bloqueo AV.

Bradicardia sinusal
La bradicardia sinusal tiene las caracteristicas de los rit-
mos que se originan en el nodo sinusal (ondas P que prece-

den a cada complejo QRS con un intervalo PR regular y eje
de la onda P entre 0 y + 90°), pero con una frecuencia por
debajo de los valores normales para la edad del paciente
(Tabla I). Es frecuente encontrar bradicardia sinusal en nifios
por lo demas sanos y en nifios deportistas muy entrenados.
Sin embargo, una bradicardia extrema (< 40 Ipm) no se suele
encontrar ni en atletas con alto nivel de entrenamiento, por
lo que requiere estudio especifico. Se puede asociar bradi-
cardia con las maniobras de estimulacion vagal y en caso
de hipertensién intracraneal, hipotiroidismo, hipotermia,
hipoxia, alteraciones metabélicas, efecto farmacoldgico...

Disfuncién sinusal

Se produce cuando el nodo sinusal pierde su capaci-
dad de automatismo dando lugar a la aparicion de ritmos
lentos que pueden alternar con ritmos rdpidos. Entre los
ritmos lentos se encuentran: bradicardia sinusal extrema,
pausas y parada sinusal, ritmos de escape auriculares o de
la unién AV. Los ritmos réapidos son habitualmente episodios
de flutter y fibrilacién auricular que tienen como sustrato
auriculas dilatadas y con frecuencia baja. Los pacientes que
con més frecuencia pueden desarrollan disfuncién sinusal
son aquellos que han sido sometidos a procedimientos qui-
rurgicos que hayan podido comprometer la perfusion del
nodo sinusal (cirugia de Fontan...) (Fig. 15).
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Figura 15. Adolescente con cirugia de Fontan y disfuncion sinusal. Presenta bradicardia sinusal extrema con un ritmo de escape nodal
a 41 Ipm. Aunque aparecen ondas P antes (e incluso dentro) del QRS no se conducen a los ventriculos porque la frecuencia auricular es

inferior a 41 Ipm y “salta” el ritmo de escape.

BAV de tercer grado o completo

En el BAV completo ninguna P se conduce a los ven-
triculos y existe disociacién AV. Las ondas P son regulares
(intervalo PP regular), con una frecuencia auricular normal
para la edad del paciente. Los complejos QRS son asimismo
regulares (intervalo RR regular), pero con una frecuencia mas
baja, en funcién del lugar en que se ha producido el bloqueo
y el ritmo de escape que aparezca (Fig. 16).

Taquicardias

El abordaje inicial de un paciente en taquicardia consiste
en valorar la repercusion del episodio y considerar la puesta
en marcha en nuestro medio de medidas bésicas de diagnos-
tico y tratamiento. Si existe repercusion hemodindmica (mala
perfusion, alteracién del estado mental, hipotension...), se
deben poner en marcha medidas de reanimacién cardiopul-
monar y considerar la posibilidad de realizar cardioversion
sincronizada (inicialmente 0,5-1 jul/kg).

Una vez descartada repercusion hemodinamica, la pri-
mera distincién que conviene hacer es entre taquicardias de
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QRS estrecho (habitualmente supraventriculares) y taquicar-
dias de QRS ancho (habitualmente ventriculares).

Taquicardias de QRS estrecho

La arritmia sintomatica més frecuente en lactantes y
nifios en ausencia de cardiopatia congénita es la taquicardia
supraventricular (TSV). En la mayoria de los casos se trata
de taquicardias regulares (intervalo RR constante), en las
que la activacion de los ventriculos se produce a través del
sistema normal de conduccién (QRS estrecho). Siempre que
estos dos marcadores estén presentes (intervalo RR constante
y QRS estrecho) podemos asegurar que se trata de una TSV.
Sin embargo, en algunas ocasiones el complejo QRS puede
ser ancho (conduccién aberrante) y también podemos estar
ante una TSV.

Se denominan “supraventriculares” porque es necesario
para su mantenimiento alguna estructura por encima del haz
de His. El tipo mas frecuente de TSV en la infancia es la reentra-
da a través de una via accesoria. Las vias accesorias son restos
de tejido miocardico con capacidad de conduccién que conec-
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Figura 16. Adolescente de 14 afios con BAV completo congénito. Las ondas P son regulares, con una frecuencia normal para la edad de
la paciente (unos 80 Ipm). Los QRS también son regulares, pero completamente independientes de las ondas P (disociacién AV) y a una
frecuencia menor (52 Ipm). Los QRS son estrechos porque el ritmo de escape es alto (por encima del haz de His).

Figura 17. Via accesoria
entre auricula y ventriculo.
Asterisco: esqueleto fibroso.
Flecha: via accesoria. Wood
FC, Wolferth CC, Geckeler
GD. Histologic demonstra-
tion of accessory muscular
connections between auricle
. and ventricle in a case of short
P-R interval and prolonged
QRS complex, Am Heart ].
1943; 25: 454-62.

Q/A

via accesoria

Figura 18. Taquicardia supraventricular por reentrada a través de
via accesoria. En més del 90% de los episodios de taquicardia en
que participa una via accesoria, la reentrada a la auricula se pro-
duce a través de la via accesoria y la activacion de los ventriculos
a través del sistema normal de conduccion (taquicardia ortodro-
mica). La reentrada del estimulo en la auricula da lugar a una
onda P retrégrada.

tan el miocardio auricular y el miocardio ventricular (Fig. 17).
Se trata, por tanto, de conexiones eléctricas adicionales entre
las auriculas y los ventriculos que pueden permitir: 1) que los
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estimulos reentren desde los ventriculos a las auriculas (TSV
por reentrada a través de un via accesoria) (Fig. 18); 2) que una
zona del ventriculo se despolarice precozmente (preexcitacion)
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Q nodo sinusal

I\

via accesoria ‘

nodo AV

Figura 19. Preexcitacién tipo Wolff-Parkinson-White. El impulso eléctrico normal procedente del nodo sinusal se frena en el nodo AV,
pero se conduce precozmente (preexcitacion) a la zona del ventriculo con que conecta la via. EI PR se acorta (PR corto). La onda “delta”
(9) que aparece en el ECG representa la masa de miocardio ventricular que se despolariza lentamente (“fibra a fibra”). El impulso eléctrico
frenado en el nodo AV finalmente alcanza el resto del miocardio no despolarizado a través del sistema normal de conduccion (resto de
QRS normal). E1 QRS resultante es un latido de fusion (miocardio despolarizado a través de la via anémala + miocardio despolarizado a
través de sistema de conduccién). Cuando una masa significativa de miocardio ventricular se activa a través de una via accesoria, el ST
y la onda T tienen una polaridad opuesta a la onda delta.
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Figura 20. Taquicardia supraventricular en un neonato de 14 dias de vida que ingresa en shock cardiogénico. Se trata de una taquicardia
regular con QRS estrecho a 300 Ipm. En el recuadro adjunto se pueden ver las ondas P retrogradas (onda P negativa en una derivacion inferior).

(Fig. 19). La mayor parte de estos pacientes en ritmo sinusal ~ requiere la presencia de preexcitacién en el ECG basal y epi-
no presenta preexcitacion (es decir, la via accesoriano conduce  sodios, preferiblemente documentados, de TSV.

en sentido anterégrado), por lo que se habla de via accesoria Los criterios ECG de TSV por reentrada a través de una
oculta. El diagnéstico de sindrome de Wolff-Parkinson-White ~ via anémala son: taquicardia regular de QRS estrecho; FC:
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Figura 21. Taquicardia supraventricular en un lactante de un mes yugulada con una dosis de ATP. El efecto del ATP (al igual que el de
la adenosina y de las maniobras vagales) es frenar/bloquear el nodo AV para interrumpir la taquicardia.

150-300 Ipm; la taquicardia cede cuando se bloquea el nodo
AV (maniobras vagales, adenosina...) (Figs. 20 y 21).

Manejo inicial de un episodio de TSV en un paciente estable:

1°. Es de gran utilidad hacer un tira de ritmo para registrar
lo que sucede durante las maniobras que se van a poner
en marcha.

2°. Maniobras vagales para frenar el nodo AV:

— Neonatos y lactantes: se han descrito multiples manio-
bras vagales (induccién del vémito, estimulacién rec-
tal,...), todas con tasas de respuesta bajas y sin diferen-
cia entre ellas. Una maniobra que puede resultar mas
eficaz es una modificacion del “reflejo de inmersion”.
Se puede realizar en cualquier escenario y consiste en
mojar la cara del paciente con agua fria (“salpicarle la
cara con agua fria”).

— Niflos mayores: se pueden emplear maniobras vagales
clasicas (induccién del vémito, masaje unilateral del
seno carotideo...), pero se ha descrito recientemente
una maniobra de Valsalva modificada muy sencilla,

no invasiva y de fécil aplicacion. El tinico material
necesario es una jeringa de cono ancho. En posicion
semisentada, el paciente tiene que soplar dentro de
la jeringa (espiracion forzada) durante al menos 10
0 15 segundos con la intencién de llenarla de aire y
al final (“cuando ya no pueda més”) dejar escapar el
aire bruscamente (Fig. 22). A continuacion debemos
colocar al paciente en dectibito supino y elevarle los
miembros inferiores a 45° durante otros 15 segundos.

Taquicardias de QRS ancho

La duracion del QRS varia con la edad. Se considera QRS
ancho un valor > 65 ms en neonatos, > 75 ms en lactantes
y nifios pequenos, > 85 ms en nifios mayores y > 100 ms en
adolescentes. A diferencia de lo que sucede en los adultos,
la mayoria de las taquicardias de QRS en la edad pediatrica
son TSV con conduccién aberrante (Fig. 23). Sin embargo,
el manejo inicial debe estar basado en un diagnéstico de
sospecha de taquicardia ventricular (TV) hasta que no se
demuestre lo contrario.
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Figura 22. Nifio de 11 afios realizando la maniobra modificada de
Valsalva en la consulta. Es importante que la jeringa sea de cono
ancho para que el nifio puede abarcarla con los labios y soplar dentro
de ella sin que se escape el aire (jeringas de alimentacion de 60 ml).

Las taquicardias ventriculares (TV) son ritmos rapidos
(més de tres latidos consecutivos, frecuencia > 120 lpm) a
base de complejos QRS anchos y bizarros en los que no es
necesaria la participacion de ninguna estructura por encima
de la bifurcacion del haz de His para su mantenimiento.
En funcién de su duracion se clasifican en no sostenidas
(menos de 30 segundos) o sostenidas (més de 30 segundos),
y en funcién de su morfologia en monomoérficas (uniformes,
todos los QRS iguales) o polimérficas (multiformes, varia-
ci6én al azar de la morfologia del QRS). Son alteraciones
del ritmo poco frecuentes en la edad pediatrica y pueden
aparecer tanto en pacientes con corazon estructuralmente
normal (TV idiopaticas, canalopatias) como en pacientes
con cardiopatia (cardiopatias congénitas, miocarditis, mio-
cardiopatias).

Los criterios ECG de TV son: FC habitualmente entre 150-
250 Ipm; complejos QRS anchos y bizarros (habitualmente
> 120 ms en nifios pequenos y > 140 ms en nifos mayores)
con alteracion asociada de la repolarizacion; disociacién
AV (criterio definitivo de TV; si existe disociacion, se trata
de una TV) (Fig. 24); latidos de captura o fusiones (criterio
definitivo de TV).
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Figura 23. Taquicardia supraventricular (TSV) en un lactante de un mes con trasposiciéon de grandes arterias intervenida y BRD basal.
Acude a consulta rutinaria y se objetiva taquicardia. Se trata de una taquicardia regular con QRS ancho y 250 lpm. La morfologia del
QRS es tipica de BRD (R” empastada en V1; S ancha, empastada en V6) y es la misma que tiene el paciente en ritmo sinusal. Se visualizan
también las ondas P negativas en IIL. Se trata, por tanto, de una TSV con QRS ancho por el BRD preexistente.
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Figura 24. Episodio de taquicardia ventricular (TV) en adolescente de 14 afios que consulta por palpitaciones. Se trata de una taquicardia
regular a unos 165 Ipm con QRS acho, morfologia de BRIy eje inferior (+90°), compatible con TV del tracto de salida del VD. Si nos fijamos
con detenimiento, se pueden ver las ondas P disociadas que confirman el diagndstico de TV. En el recuadro adjunto se observa con mas
claridad la presencia de una onda P que no guarda ninguna relacién con los QRS.
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Diagnoéstico y manejo de las taquicardias supraventriculares

en Pediatria

E. PEREZ SANTAOLALLA

Servicio de Cardiologia Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

DEFINICION

Se denomina taquicardia supraventricular (TSV) al ritmo
originado por encima del haz de His que tiene frecuencia
cardiaca (FC) superior al percentil 95 para la edad en reposo
(Tabla I).

La estimulacion ventricular se produce a través del siste-
ma His-Purkinje, por lo que generalmente el complejo QRS
es estrecho. Puede ser ancho en taquicardias antidromicas
y en taquicardias con conduccion aberrante (la frecuencia
cardiaca es tan elevada que al llegar el impulso eléctrico las
células cardiacas se encuentran en periodo refractario y la
transmision del mismo se realiza de forma andmala).

MECANISMOS DE PRODUCCION

El mecanismo de produccién de TSV en pediatria mas
frecuente (aproximadamente 80%) es la reentrada, seguida
por el automatismo (20%). El trigger desencadenado es el
menos frecuente y es el sugerido en canalopatias y en cau-

sas secundarias (farmacos, alteraciones idnicas, bradicardia
severa, distencién mecénica).

En la reentrada existen dos vias de conduccién con un
bloqueo unidireccional en una de ellas; esto crea un circuito
a través del cual circula el estimulo eléctrico en una direccién
(Fig. 1A). El ritmo es rdpido y regular (FC fija) (Fig. 2A).

En contraposicion se encuentran las taquicardias por
automatismo (Fig. 1B), en las que un foco ectépico tiene un
automatismo inapropiadamente aumentado. Este estd influen-
ciado por el tono simpatico, por lo que la frecuencia cardiaca
es variable, existe fendmeno de calentamiento-enfriamiento
y fendmenos como la fiebre, el llanto, y los inotropos elevan
la FC y el enfriamiento o el reposo la disminuyen (Fig. 2B).

Las diferencias entre estos dos tipos de taquicardias se
recogen en la tabla II.

CLASIFICACION Y EPIDEMIOLOGIA (Tabla IIT)

El 73% de las taquicardias supraventriculares en pedia-
tria son taquicardias por reentrada por via accesoria auri-

TABLAI. FRECUENCIA CARDIACA NORMAL PARA LA EDAD.
Edad 0-7 dias 8-30 dias 1-6 meses 6-12 meses 1-10 anos 10-15 anos > 15 afos
FC (Ipm) 90-160 100-175 110-180 70-160 65-140 60-130 60-100

FC: frecuencia cardiaca. Davignon y cols., 1979-1980.

Correspondencia: Dra. Elena Pérez Santaolalla. Servicio de Cardiologfa Pediatrica del Hospital Universitario de Burgos.

Correo electrénico: epesantaolalla@gmail.com
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Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
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Figura 2. Ejemplos de ECG. A) TSV por reentrada auriculo-ventricular (AV) con FC fija. B) Taquicardia auricular automatica con FC variable.

TABLA II.  DIFERENCIAS ENTRE TAQUICARDIAS POR REENTRADA Y AUTOMATISMO.

Reentrada Automatismo
Paroxismo (inicio y fin brusco) Inicio y fin progresivo
Escasa variabilidad RR (FC constante) Variabilidad RR sensible a tono simpético

Es posible desencadenar y terminarla con estimulacion ~ No se inicia ni termina con estimulacién

Respuesta a firmacos predecible Respuesta a farmacos atipica
Respuesta a cardioversién No respuesta a cardioversion
Tratamiento definitivo: ablacién de una de las ramas Tratamiento definitivo: ablacién foco ectépico

TABLA III.  CLASIFICACION DE TSV SEGUN ORIGEN Y MECANISMO.

Origen Mecanismo de accién
Automatismo Reentrada
Sinusal Taquicardia sinusal Taquicardia reentrada sinoatrial
Auricular Taquicardia auricular ectépica Flutter auricular

Taquicardia auricular ectopica multifocal ~ Fibrilacién auricular

Auriculo-ventricular ~ Taquicardia ectdpica de la unién Taquicardia por reentrada por via accesoria AV (TRAV)
* Wolff-Parkinson-White
¢ Taquicardia reentrada AV por via oculta
¢ Taquicardia permanente reciprocante de la unién (Coumel)
* Mahaim
Taquicardia por reentrada intranodal (TRIN)
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EDAD
RN y lactantes — Nifios mayores
Rechazo tomas gaipitidﬂ)f{es
. . olor toracico
Cianosis Irritabilidad Fatiga
Anorexia . .
g Palidez cutanea
Irritabilidad Sincope

Presentacion TSV

— Paroxistica

Figura 3. Clinica de las TSV en funcién de la edad.

Incesante

culo-ventricular (AV) (fundamentalmente el sindrome de
Wolff-Parkinson-White y la taquicardia por reentrada AV por
via oculta). El 13% son taquicardias por reentrada intranodal
y el resto constituyen el 14% restante(2.

Esta distribucién varia con la edad: las vias accesorias
AV suponen el 95% de las TSV por reentrada neonatales y el
75% de las de nifios mayores. En este tltimo grupo de edad
aumenta la frecuencia de taquicardia por reentrada intrano-
dal. La probabilidad de la taquicardia auricular automatica
se mantiene estable a lo largo de la infancia®.

La prevalencia es mayor en nifios con cardiopatia con-
génita debido a estrés dindmico, secuelas de reparacién qui-
rargica o sustrato anatémico propio de la cardiopatia. Sin
embargo, de forma global la mayoria de las TSV en pediatria
se dan en nifios con corazon estructuralmente normal.

CLINICA

Varia con respecto a la edad (Fig. 3). En lactantes y nifios
pequenos es inespecifica: rechazo de tomas, irritabilidad,
cianosis, palidez cutdnea, etc., lo que hace que las TSV pasen
desapercibidas durante largos periodos de tiempo y puedan
debutar como fallo cardiaco.

Los nifios mayores reconocen mejor los sintomas y se pre-
sentan con dolor toracico, palpitaciones, fatiga, aturdimiento,
etc. El sincope no es frecuente y es un signo de alarma de
muerte stibita®.

Las TSV por reentrada son generalmente paroxisticas
(inicio y fin brusco). La mayoria ocurren en reposo, si bien
en algunos pacientes se desencadenan con estimulo sim-
pético (ejercicio, infecciones, etc.). En las taquicardias por
automatismo anémalo generalmente tienen un inicio y fin
progresivo y aumentan con los estimulos simpaticos.
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Figura 4. RP corto y RP largo.

La duracién media es de 10-15 minutos, aunque algunos
episodios pueden durar solo 1-2 minutos y otros horas o dias
en funcién del tipo de taquicardia supraventricular, edad y
sintomas asociados®.

DIAGNOSTICO

Todo nifio con sospecha diagndstica de taquicardia
deberia tener una valoracién hemodindmica inmediata y
un electrocardiograma (ECG) de 12 derivaciones durante la
taquicardia y en ritmo sinusal una vez finalizada la taqui-
cardia. La monitorizacién continua durante las maniobras
terapéuticas ayuda al diagnéstico y, por tanto, al tratamiento
crénico del paciente®.

En el ECG durante la taquicardia se debe medir la fre-
cuencia cardiaca, reflejar si el complejo QRS es estrecho o
ancho, si la taquicardia es regular o irregular y buscar las
ondas P de activacion auricular. Cuando esta presente la
onda P, su morfologia, su relacion con el QRS (1:1 o si hay
mas o menos ondas P que complejos QRS) y la distancia con
la onda R ayudan al diagnéstico del mecanismo (taquicardias
de RP corto o largo, figura 4). La onda P se visualiza mejor
en V1, Iy III, pero se puede utilizar cualquier derivacion
en las que sea visible.

TRATAMIENTO

La prescripcién de farmacos antiarritmicos requiere un
diagnéstico claro con registro electrocardiogréfico; la exis-
tencia de una sospecha clinica de taquicardia (palpitacio-
nes, mareo, dolor toracico, etc.) sin documentacién ECG no
deberfa ser razén para iniciar tratamiento®.

Tratamiento agudo de primera linea1®

El tratamiento inicial de todas las TSV en pediatria
es similar, se resume una propuesta en el algoritmo de la
figura 507,
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Taquicardia supraventricular (TSV)
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Reentrada AV e intranodal
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Esmolol i.v.
Amiodarona i.v.

de la unién: ectopica:
Enfriar marcapasos Flecainida i.v.
Amiodarona i.v. Esmolol i.v.

Flecainida i.v. Amiodarona i.v.

Figura 5. Algoritmo de tratamiento agudo de TSV en pediatria.

Se debe realizar un ECG de 12 derivaciones antes de
iniciar el tratamiento.

Si el paciente estd estable se realizan maniobras vagales
(hielo en cara en lactantes, induccién de vémito y ndusea
con depresor, maniobra de Valsalva, etc.). Son eficaces en el
60-90% de los casos(10).

Sino responde el tratamiento de eleccién es la adenosi-
na. Produce un bloqueo AV, por lo que es capaz de revertir
a ritmo sinusal las TSV en las que participa el nodo AV en
su mecanismo. En el resto no sera efectiva, pero el bloqueo
AV producido puede ayudar al diagndstico, es importante
tener registro continuo de ECG durante su administracién.

La adenosina tiene una vida media muy corta (5-10
segundos), por lo que debe administrarse en una via venosa
lo mas cercana posible a la circulacién central en infusién
répida seguida de lavado rdpido con 5 ml de suero fisiol6-
gico. Es 1til utilizar una via de tres pasos con las dos jerin-
gas preparadas. Si no hay respuesta en dos minutos puede
repetirse doblando la dosis (ver dosis en tabla IV).

Consideraciones y precauciones con la adenosina?:

o Efectos secundarios: rubefaccion facial, nduseas, vomitos,
dolor torécico, dificultad respiratoria, etc., pero suelen
resolverse rapido. La induccién de fibrilacién auricular
es muy rara y se resuelve espontaneamente.

e Estd contraindicada en pacientes con bloqueo AV de 2°
y 3er grado.

* En pacientes con sindrome Wolff-Parkinson-White
(WPW) puede desencadenar una fibrilacién auricular
que puede degenerar en fibrilacién ventricular. Es extre-
madamente raro y no implica que haya que evitar su
administracién en pacientes con WPW, al contrario, es
el tratamiento de eleccion.

¢ Ennifos asmaticos puede producirse un broncoespasmo
agudo.

* Enpacientes con trasplante cardiaco la adenosina puede
producir un bloqueo AV prolongado por la denervacién
parasimpética que tienen, por lo que se administran dosis
menores (Tabla IV).

Todo esto debe conocerse y se debe administrar la ade-
nosina i.v. con adecuada monitorizacién y material de rea-
nimacién rapidamente disponible.

Cuando la adenosina no es efectiva puede ser por:
¢ Fallo en la administracién: administracion lenta o lejos

de la circulacion central. En este caso no se registra en el

ECG la interrupcion del ritmo producida por el bloqueo

AV.

* No participa el nodo AV en el mantenimiento de la taqui-
cardia (p. ¢j., taquicardia auricular ectdpica o flutter auri-
cular).

e EsunaTSV por reentrada refractaria a adenosina o bien
recurre precozmente por la cortisima vida media de la
adenosina.
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TABLA IV. DO0SIS DE FARMACOS UTILIZADOS EN EL TRATAMIENTO
INICIAL DE LAS TSV EN PEDIATRIA®10),

Farmaco Dosis (intravenosa)

Adenosina  Dosis inicial (maximo 6 mg): <1afo:0,15mg/kg
>1afio: 0,1 mg/kg

2% dosis: 0,2 mg/kg (maximo 12 mg)

3"y siguientes: 0,3 mg/kg (maximo 12 mg)

Trasplante cardiaco: 0,025 mg/kg (maximo 1,5

mg), ascenso escalonado

Verapamilo  En > 1afio: 0,1 mg/kg i.v., administracion lenta
al menos 2 minutos

Contraindicado en lactantes

Esmolol Carga: 100-500 pg/kg i.v. (en un minuto)
Mantenimiento: inicial 25-100 ug/kg/min,
aumentar 25-50 pg/kg/min en funcién de

respuesta (dosis habituales: 100-500 ug/kg/min)

Neonatos: 0,01-0,15 mg/kg i.v. cada 6-8 horas
(lento, en 10 minutos), dosis méaxima: < 1 mes:
0,15 mg/kg/dosis; 1 mes-1 afio: 1 mg/dosis; >
1 afio: 3 mg/dosis

Propranolol

Flecainida 1,5-2 mg/kg i.v., administracién lenta (al

menos 5 minutos)

Propafenona Carga: 2 mg/kg en 2 horas

Mantenimiento: 4-7 pg/kg/min

Amiodarona Carga: 5-10 mg/kg en 1 hora (empezar por 5 mg/
kg en 30 minutos, si no es efectivo completar
hasta 10 mg/kg en otros 30 minutos)

Mantenimiento: 5-15 ug/kg/min

Procainamida Carga:
Recién nacidos: 7-10 mg/kg en 30-45 minutos
> 1 mes: 10-15mg/kg
Mantenimiento: 20 pg/kg/min

En este caso se utilizardn farmacos de segunda linea,
cuya eleccién depende de la sospecha diagndstica.

Otra opcion es la sobreestimulacién auricular transeso-
fagica si se dispone de material y personal entrenado. En
pacientes portadores de marcapasos con cable auricular se
puede realizar a través de este.

Si el paciente estd hemodindmicamente inestable (mala perfu-
sién periférica, hipotension, disminucién de conciencia, etc.)
precisa terminar inmediatamente la taquicardia mediante
cardioversion eléctrica. Mientras se realizan los prepara-
tivos para ello pueden realizarse maniobras vagales y/o
adenosina si no retrasa la cardioversion.

Se elige el tamafo de palas adecuado para el tamafo del
paciente y se administra una carga de 0,5-1 J/kg sincroni-
zado con el QRS que puede aumentarse hasta 2 J/kg. Las
palas se colocan de forma que la energfa forme un arco que
incluya el corazoén (ver Fig. 6).
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Figura 6. Posicion de palas de cardioversion.

Tratamiento agudo de segunda linea

En las TSV refractarias a adenosina serd necesario utilizar
farmacos antiarritmicos con distinto mecanismo de accién
y vida media mds prolongada. Los recomendados y mas
utilizados en el tratamiento agudo de las TSV de nuestro
medio son flecainida, betabloqueantes, amiodarona, pro-
pafenona, procainamida y verapamilo®1012), y se eligen en
funcién de la edad del paciente, de la sospecha diagndstica
(Fig. 5) y de la experiencia personal del equipo. Las dosis se
reflejan en la tabla IV. Pueden aparecer efectos secundarios
importantes, por lo que se debe consultar a un especialista
en cardiologia infantil.

Fdrmacos de sequnda linea*?

¢ Verapamilo: bloqueante de los canales del calcio, es muy
efectivo en la finalizacién de las TSV por reentrada. Estd
contraindicado en menores de un afo de edad por pro-
ducir depresion miocardica. En estos nifios su reticulo
sarcoplasmico estd poco desarrollado y su contractili-
dad cardiaca depende de los canales de calcio. No debe
administrarse tampoco cuando exista fallo cardiaco.

¢ Flecainida y propafenona (clase IC): pueden combinarse
con betabloqueantes. La flecainida bloquea canales de
sodio lento, disminuye el automatismo y enlentece la
conduccion del estimulo. Puede prolongar el QRS y el
QT. La propafenona ademds de bloquear canales de sodio
tiene un efecto leve betabloqueante.

¢ Betabloqueantes (clase II): el esmolol tiene una vida
media muy corta (minutos), por lo que se administra en
perfusién continua IV®. Esto da la ventaja de que, en caso
de aparicion de efectos secundarios, desaparecen precoz-
mente tras su retirada. Una alternativa es el propranolol
IV. Tienen efecto inotropo y cronotropo negativos.
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TaBLA V. FARMACOS, DOSIS Y CONSIDERACIONES EN EL TRATAMIENTO CRONICO DE TSV EN PEDIATRIA“1012),

Farmaco Dosis (via oral cada 24 horas) Contraindicaciones/precauciones

Propranolol 1-3 mg/kg en 3 dosis Asma bronquial

Atenolol 0,3-1,3 mg/kg en 1 dosis Asma bronquial

Verapamilo 4-8 mg/kg en 3 dosis Depresién miocardica

Flecainida 2-7 mg/kg en 2 dosis (preferible 2-4 mg/ Contraindicado en insuficiencia renal y fraccion eyeccién disminuida.

kg/dia) Cuidado en enfermedad tejido conduccién

Propafenona 10-15 mg/kg en 3 dosis Contraindicado con fraccion eyeccién disminuida. Cuidado en
insuficiencia renal y enfermedad tejido de conduccion

Sotalol 2-8 mg/kg en 2 dosis Hipertrofia ventriculo izquierdo, fallo cardiaco, QT largo,
hipokaliemia, insuficiencia renal y asma

Amiodarona Carga: 10 mg/kg durante 10 dias Uso con farmacos que prolonguen QT, fallo cardiaco

Mantenimiento: 5 mg/kg en 1 dosis

Reducir dosis de antagonistas vitamina K y digoxina

* Procainamida: es del grupo IA, inhibe la fase 0 depen-
diente de sodio y enlentece la conduccién auricular. Tiene
efecto inotrépico negativo y puede prolongar el intervalo
QT.

* Amiodarona (clase IlI): prolonga el periodo refractario
del nodo AV y en menor medida la duracién del poten-
cial de accion y el periodo refractario del miocardio auri-
cular y ventricular. Puede producir nauseas y vémitos,
fallo cardiaco, hipotension, bradicardia y bloqueo AV.
Puede tardar horas en revertir a ritmo sinusal la TSV.

Tratamiento profilactico (crénico)

No hay una evidencia cientifica clara sobre su uso y la
eleccién del farmaco. En general se opta por el tratamiento
farmacolégico en los recién nacidos y lactantes por la inespe-
cificidad de los sintomas y falta de reconocimiento de ellos, y
en nifos mayores de un afo pero menores de cinco afios con
taquicardias recurrentes o con inestabilidad hemodindmica
y/o miocardiopatia asociada. Los farmacos mas utilizados
son betabloqueantes (propranolol en lactantes y atenolol en
nifios mayores), flecainida, verapamilo, propafenona, sotalol
y amiodarona. La digoxina se usa actualmente poco pero
puede ser til en algunas situaciones. Su elecciéon depende
del tipo de taquicardia, la respuesta del paciente y la apari-
cion de efectos secundarios (ver dosis en Tabla V).

En nifios mayores de un afio con un tnico episodio sin
datos de inestabilidad hemodinamica se suele adoptar una
actitud expectante.

La ablacion de la via accesoria o del foco con auto-
matismo andmalo se reserva a pacientes con taquicardias
recurrentes mayores de 4-5 anos y 15 kg, a menores con
TSV refractarias a tratamiento farmacoldgico o con efectos

secundarios importantes derivados de este tratamiento. La
tasa de éxito de la ablacién con radiofrecuencia es elevada
pero no estd exenta de complicaciones (< 5%), por ejemplo,
bloqueo AV, perforacién y/o derrame pericardico, bloqueo
de rama derecha, dafio del plexo braquial, insuficiencia
valvular, embolia y neumotérax(. La edad < 4 afios y un
peso < 15 kg son factores de riesgo independientes para la
aparicién de estos eventos®.

TIPOS DE TAQUICARDIAS SUPRAVENTRICULARES

Taquicardias supraventriculares por reentrada

Origen auricular

¢ Flutter auricular (Fig. 7): existe un circuito de macro-
rreentrada alrededor del istmo cavotricuspideo en auri-
cula derecha (flutter tipico). La actividad auricular es
muy rapida (300 Ipm) y se representa en el ECG como
ondas F en forma de dientes de sierra. La frecuencia ven-
tricular (del QRS) varifa en funcién del bloqueo AV que
exista (2:1, 3:1, 4:1) y el QRS es estrecho. El tratamiento
es la cardioversién eléctrica. La adenosina no revierte
el flutter pero puede poner de manifiesto las ondas F
cuando no esta claro el diagndstico.
La evolucion suele ser favorable sin recurrencias en neo-
natos sin cardiopatia estructural(?.

¢ Fibrilacién auricular (Fig. 8): hay multiples circuitos
de microrreentradas a nivel auricular que producen
una frecuencia auricular muy rapida (350-600 Ipm) con
ondas “f” y una respuesta ventricular irregularmente
irregular con QRS estrecho. Es muy rara en nifios y esta
asociada con miocardiopatias, canalopatias, Wolff-Par-
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Figura 7. Recién nacido asintomatico, taquicardia a la auscultacién. ECG: QRS con FC fija de 220 lpm, probables ondas F en II que se
evidencian claramente tras administracién de adenosina i.v.

Ondas f J 1

i—| Figura 8. Taquicardia irregular con QRS
estrecho, ondas f en linea de base.

Origen auriculo-ventricular
¢ Taquicardia por reentrada auriculo-ventricular (Fig. 9):
son las taquicardias mas frecuentes en nifios. Son paro-
xisticas (empiezan y terminan bruscamente: ley del “todo
o nada”). Existe una conexién anémala (via accesoria)
AV por falta de regresion durante la vida fetal.
La FC es elevada y constante, el QRS suele ser estrecho
y se observa una onda P de conduccién retrégrada tras él
con un RP < PR, generalmente el RP es > 70 mseg. En con-
traposicion, en las taquicardias por reentrada intranodal el
RP es menor de 70 mseg, incluso puede no verse la onda P
por estar incluida en el complejo QRS.
En los casos de taquicardias antidrémicas el QRS es
ancho, asi como en los casos en que existe una conduc-

LJU
cién con aberrancia.

Figura 9. Taquicardia regular de QRS estrecho, onda P retrégrada En func.lon de las caracteristicas de Co.nduc.aon de} lé via
(flecha) con RP > PR y RP 70 mseg. accesoria nos encontramos ante dos situaciones clinicas.

— Sindrome de Wolff-Parkinson-White (Fig. 10): la via acce-
soria tiene la capacidad de conducir de forma ante-

Vﬁ:‘[Ml/l

1 1

kinson-White y cardiopatias congénitas. El tratamiento régrada (de auricula a ventriculo) y retrograda (de
es la cardioversion eléctrica si el paciente estd inestable ventriculo a auricula), por lo que es posible la aparicién
y digoxina si estd estable(. de las siguientes taquicardias:
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Figura 10. Ritmo sinusal, preexcitacion AV tipo Wolff-Parkinson-White con PR corto y onda delta positiva en I, I, aVL y V3-V6 y negativa

enlll,aVRy V1.
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Figura 11. Taquicardia permanente reciprocante de la unién o de
Coumel: taquicardia regular con QRS estrecho y onda P retrégrada
negativa en II, IIl y aVF (cara inferior) con RP largo.

] I | PI aVvi IV

- Taquicardia supraventricular ortodrémica: el estimu-
lo desciende por el nodo auriculo-ventricular, haz
de His y Purkinje y sube por la via accesoria (QRS
estrecho).

- Taquicardia supraventricular antidrémica: el estimulo
desciende por la via accesoria y asciende por el haz
de His hasta la auricula (QRS ancho).

- Fibrilacién auricular con preexcitacion: puede dege-
nerar en fibrilacién ventricular por conduccién répida
por la via accesoria y muerte stbita. El sincope en un
paciente con preexcitacién auriculo-ventricular es un
signo de alarma.

En el ECG realizado en ritmo sinusal se observa la pre-
excitacion AV tipica (Fig. 10) de estos pacientes con PR
corto y onda delta secundario a conduccién anterégrada
por la via accesoria que esquiva el retraso del impulso
en el nodo auriculo-ventricular.

— Taquicardia por reentrada auriculo-ventricular por via
oculta: la via accesoria solo conduce retrogradamente
(de ventriculo a auricula), por lo que el ECG en ritmo
sinusal es normal y la taquicardia tiene QRS estrecho
y caracteristicas similares a las anteriores.

Existe un tipo de taquicardia por reentrada AV poco
frecuente llamada taquicardia permanente reciprocante de
la unién o de Coumel (Fig. 11) con unas caracteristicas
especiales: la conduccién retrograda por la via acce-
soria es lenta, lo que hace que se cree un circuito de
reentrada estable y se comporta de forma incesante,
pudiendo presentarse clinicamente como insuficiencia
cardiaca por producir taquimiocardiopatia. Se presenta
en el ECG con FC elevadas para la edad pero menores
que el resto de taquicardias por reentrada AV, con QRS
estrecho, onda P retrégrada con morfologia negativa
en caras inferiores (II, III y aVF) y RP largo (en oca-
siones se confunde con una taquicardia auricular por
parecer que esta onda P se relaciona con el complejo
QRS siguiente). E1 ECG en ritmo sinusal es normal. La
eficacia del tratamiento médico es variable (40-85%)®.
Como tratamiento crénico se utiliza amiodarona, vera-
pamilo, flecainida, propafenona. Un elevado porcen-
taje necesitara ablacion para controlar la taquicardia®.
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Figura 12. Nina de 12 afios con palpitaciones, taquicardia regular de QRS estrecho, muesca en V1 (flechas) que corresponde con onda P
retrégrada con RP muy corto.

[6S57min 18 mmsmv

Figura 13. Varén de 11 meses, hipertiroidismo. Taquicardia irregular de QRS estrecho precedido de onda P sinusal.

32

Taquicardia por reentrada intranodal (Fig. 12): en el
nodo AV existen dos vias de conduccion (lenta y rapida)
que forman un circuito de reentrada. Es raro en los pri-
meros afos de vida y aumenta su frecuencia en la ado-
lescencia. El ECG en taquicardia muestra ritmo rdpido
con QRS estrecho, la onda P es inmediatamente posterior
al QRS con RP muy corto (< 70 mseg) o estd incluida en
el QRS. El ECG en ritmo sinusal es normal.

VOL. 61 N° 255, 2021

Taquicardias supraventriculares por automatismo
an6émalo

Taquicardia sinusal (Fig. 13): FC elevada, QRS estrecho
precedido de onda P de morfologia sinusal, PR regular.
Generalmente se debe a causa extracardiaca (ansiedad,
fiebre, hipovolemia, shock, insuficiencia cardiaca, admi-
nistracién de catecolaminas, tirotoxicosis, miocardiopa-
tia, anemia). El tratamiento es el de la causa subyacente
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Figura 14. Varén de 13 afios en tratamiento con atomoxetina por TDA. Holter: ritmo sinusal (flechas negras) alternando con taquicardia

auricular (flechas rojas). Taquicardia irregular con QRS estrecho precedido de onda P de morfologia distinta a la sinusal.

y, en el caso poco frecuente de ser muy sintomatica,
betabloqueantes.

Taquicardia auricular ectopica (Fig. 14): existe un foco
auricular con automatismo anormalmente elevado. No
suele haber cardiopatia estructural, pero puede deberse
a miocarditis, miocardiopatias, cicatriz auricular, tumor
auricular o dilatacién auricular. E1 QRS es estrecho,
precedido de onda P de morfologia distinta a la sinusal
con RP largo, la FC es variable por influencia de los
estimulos simpéticos y porque puede existir bloqueo de
algunas ondas P (relacién P/QRS # 1:1). La adenosina
y la cardioversion no revierten la taquicardia, pueden
ser ttiles los betabloqueantes, digoxina, flecainida,
amiodarona. En neonatos y lactantes puede aparecer de
forma incesante (90% del tiempo en taquicardia y rebel-
de a tratamiento) que conduce a taquimiocardiopatia.
E190% de los casos remite espontdneamente antes de
los seis meses. Si esto no ocurre y existe repercusion
hemodindmica el tratamiento es la ablacion del foco
ectopico.

¢ Taquicardia auricular multifocal (Fig. 15): existen tres o

mas focos ectdpicos auriculares con automatismo andéma-
lo. Es rara en pediatria, con frecuencia algo aumentada
en los sindromes de Noonan y Costello. Cuando aparece
en lactantes sanos tiende a la desaparicion espontanea a
los seis meses (90% de los casos).

En el ECG en taquicardia se ven QRS estrechos gene-
ralmente con frecuencia variable, precedidos de onda
P no sinusales con al menos tres morfologias distintas.
Suele haber ondas P bloqueadas (relacién P/QRS # 1:1),
el RP es largo. El tratamiento es similar a la taquicardia
auricular ectdpica.

Taquicardia ectépica de la unién (Fig. 16): se debe a
un automatismo anémalo del haz de His. En la edad
pedidtrica es casi exclusiva del posoperatorio cardiaco,
aunque también hay una forma idiopéatica en neona-
tos sin cardiopatia estructural. E1 QRS es estrecho, con
una frecuencia mayor a la auricular, la FC es variable.
No responde a la adenosina y cardioversion. Se puede
controlar disminuyendo estimulo simpético (sedacién,
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Figura 15. Nifo de un mes, asintomatico con auscultacién cardiaca arritmica. Taquicardia irregular con QRS estrecho y algunos anchos
(conduccion aberrante), precedidos de ondas P con morfologias variables y distintas de la sinusal (flechas rojas).
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Figura 16. Nifia cinco meses, ventriculo derecho de doble salida, correccion quirtirgica ocho horas antes, inestabilidad hemodinamica.
Taquicardia irregular con QRS estrecho y disociacion auriculo-ventricular.
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disminucion de inotropos, de temperatura), si no es efec-
tivo pueden ser necesarios firmacos como amiodarona
o betabloqueantes.
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Revision

Sindrome de QT largo congénito

M.E MARRERO CALVO, AJ. MARTIN SANZ, M.P. JIMENEZ SAUCEDO, S. DE PEDRO DEL VALLE,
C. MARTIN BAHAMONTES, E. RUBIO RODRIGUEZ

Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Nuestra Sefiora de Sonsoles. Avila.

INTRODUCCION

El sindrome de QT largo (SQTL) engloba un grupo de
trastornos de la repolarizacién cardiaca caracterizados por
una prolongacién excesiva y heterogénea del potencial de
accién ventricular, que se traduce en el electrocardiograma
(ECG) en un alargamiento del intervalo QT corregido para
la frecuencia cardiaca®.

En 1995 se describieron los principales genes asociados
a la enfermedad, reconociéndose desde entonces como una
canalopatia cardiaca, quizas la mejor estudiada hasta el
momento.

Los pacientes pueden presentar un espectro clinico muy
variable, desde mantenerse asintomaticos hasta padecer sin-
copes, convulsiones, parada cardiaca y muerte stibita(-. La
arritmia mads frecuente asociada a estos eventos es la torsade
de pointes (TdP), que puede degenerar en fibrilacion ventri-
cular y muerte stibita.

EI SQTL puede ser congénito o adquirido (ocasionado
por disturbios electroliticos, medicaciones, etc.). En esta
revisién nos centraremos en el SQTL congénito (SQTLc).

FISIOPATOLOGIA

Se han descrito mutaciones en hasta 17 genes responsa-
bles del SQTL, que codifican proteinas del canal de potasio,
sodio, factores relacionados con el calcio y proteinas adap-
tadoras de membrana®.

Correspondencia: Dr. M.E. Marrero Calvo.
Correo electrénico: manmarrero@hotmail.com

Las mutaciones en tres genes, KCNQ1 (LQT1, 35-40%),
KCNH2 (LQT?2, 25-30%) y SCN5A (LQT3, 5-10%) ocurren
en el 75-80% de todos los pacientes con SQTL; la afectacién
de otros genes explica otro 5%, quedando un 15-20% de
pacientes donde no se identifica una mutacién genética
conocida.

La fisiopatologia es compleja, probablemente no del todo
conocida, y variable entre pacientes?.

Es clara la importancia de los trastornos de los canales
iénicos del corazén, que dan lugar a una prolongacién en
la duracion del potencial de accion y al alargamiento consi-
guiente del intervalo QTc. Basdndose en esa hipétesis, es por
lo que el SQTL es considerado una “canalopatia”.

Por otra parte, el aumento repentino del tono simpético
previo a la aparicion de las TdP, ha llevado a la hipétesis
de que exista un desequilibrio en la inervacién simpatica
del corazén. Mecanismos de reentrada y dispersion de la
repolarizacién parecen también estar involucrados en el
desarrollo de TdP.

El conocimiento de las fases del potencial de accién car-
diaco, la funcién de los canales idnicos y su relacion con
el electrocardiograma, son fundamentales para entender la
fisiopatologia de esta enfermedad.

En los tres tipos principales de SQTL, la prolongacién
patoldgica de la repolarizacién resulta de una disminucién
de la corriente de salida de potasio por una pérdida de fun-
cién (LQT1 y LQT2) o incremento en la entrada sostenida
de sodio por ganancia de funcién (LQT3).
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TaBLA L

Sindrome Locus Gen Proteina Corriente Funcién
QT largo Romano Ward (AD)

SQTL1 (30-35%) 11p15.5 KCNQ1 Ls )
SQTL2 (25-30%) 7q35-q36 KCNH2 Subunidad o Lie )
SQTL3 (5-10%) 3p21-p24 SCN5A Subunidad o INaL (+)
SQTL4 4q25-q27 ANK2 Anquirina 2 NCX, Inax (=)
SQTL5 21q22.1-q24.2 KCNE1 Subunidad B (Mink) L )
SQTL6 21g22.1-q22.2 KCNE2 Subunidad  (MiRP1) Lie )
SQTLY7 (SA) 17q23.1-q24.2 KCNJ2 Subunidad o La )
SQTLS (ST) 12p13.3 CACNAIC Subunidad o Cav1.2 Icar (+)
SQTL9 3p24 Cav3 Caveolina-3 InaL (+)
SQTL10 11923.3 SCN4B Subunidad p 4 Tear, Lo (+)
SQTL11 7q21-q22 AKAP9 Yotiao Ls )
SQTL12 20q11.2 SNTA1 Sintrofina o 1 InaL (+)
SQTL13 11q23.3-24.3 KCNJ5 Subunidad (Kir2.3) Ikacn )
SQTL14 14q32.11 CALM1 Calmodulin-1 Icar (+)
SQTL 15 2p21 CALM2 Calmodulin-2 Icar (+)
SQTL16 19q13.32 CALM3 Calmodulin-3 Icar (+)
QT largo Jervell-Lange-Nielsen (AR)

JLN1 11p15.5 KCNQ1 Subunidad o Tks L )
JLN2 21g22.1-q22.2 KCNE2 Subunidad B (Mink) Lie )

SA: sindrome de Andersen-Tawil; ST: sindrome de Timothy.

Esto lleva a una prolongacién de la duracion del poten-
cial de accidn; asi se incrementa la posibilidad de desarro-
llar postdespolarizaciones precoces, que pueden alcanzar
un potencial umbral y ocasionar un potencial de accién adi-
cional (actividad trigger); este, a su vez, puede propagarse
y producir despolarizaciones ventriculares prematuras que
inicien una taquicardia ventricular polimérfica.

EPIDEMIOLOGIA

El SQTLc, en contraste con otras canalopatias que son
menos comunes, tiene una prevalencia de al menos 1 cada
2.000 nacimientos®. Su herencia es fundamentalmente auto-
sémica dominante, con una penetrancia variable.

Existen 2 variables fenotipicas del SQTLc. El sindrome de
Romano Ward, mas frecuente, de herencia AD y el sindrome
de Jervell y Lange Nielsen, de herencia AR, que cursa con

sordera neurosensorial y una elevada incidencia de muer-
te stibita por arritmias ventriculares los primeros afios de
vida®9).

La clasificacion usada en el pasado se basa en la pre-
sentacién heterocigota o homocigota de la enfermedad. La
clasificacion actual enfatiza los hallazgos genéticos (Tabla I).
El sindrome de Romano Ward abarca desde la variedad de
SQTL1 hasta el 16.

CLINICA

La mayoria de los pacientes con SQTL se encuentran
asintomaticos, y muchos permanecerdn asintomaticos du-
rante toda la vida, siendo diagnosticados por ser familiares
de pacientes afectados o descubiertos de manera casual al
realizar un ECG por otro motivo (revisiones deportivas,
etc.).
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Cuando aparecen sintomas, estos suelen ser sincopes
arritmicos, sincopes seguidos de convulsiones generalizadas,
parada cardiaca y muerte stbita, que puede ser la primera
manifestacion en hasta un 13% de los casos®.

Los niflos pueden ser diagnosticados erroneamente de
crisis epilépticas, por lo que se recomienda realizar un ECG
a todos los ninos que han tenido un episodio de sincope o
convulsion de causa desconocida, sobre todo si se asocian a
actividad fisica 0 emocién/angustia importante®.

La arritmia ventricular caracteristica del SQTL es la TdP,
que se presenta cuando el intervalo QT se prolonga, inde-
pendientemente de la etiologia®.

Es una taquicardia ventricular polimérfica por reen-
trada, caracterizada electrocardiograficamente por un giro
continuo del eje del QRS sobre una linea imaginaria. En la
mayor parte de las ocasiones, el episodio es recortado; puede
pasar desapercibido en el nifio o solo referir palpitaciones.
Cuando los episodios se repiten o recurren rapidamente, el
paciente puede sufrir un sincope o progresar a fibrilacion
ventricular.

Otras arritmias caracteristicas son el bloqueo auriculo
ventricular (sobre todo en los neonatos), bradicardia (mas
comtn durante los 3 primeros afios de vida) y arritmias
auriculares (fibrilacién auricular, taquicardia supraventri-
cular).

Las arritmias ventriculares (especialmente la TdP),
suelen iniciarse tras un trigger externo, que suele ser la
natacién/buceo en los pacientes tipo SQTL1 y el estimulo
sensorial (ruido, emocién, sonido del despertador o teléfo-
no) en el SQTL2. Se ha visto que los 6 meses que siguen al
postparto es un periodo para desarrollar arritmias en los
pacientes con SQTL2. Con respecto al SQTL3, es el tipo que
asocia mds eventos arritmicos durante el reposo/descanso
nocturno®?).

DIAGNOSTICO

La historia clinica debe recoger los episodios sincopa-
les que impresionen de arritmicos y aquellos seguidos de
convulsiones (no vasovagales) o parada cardiaca resucita-
da; en la historia familiar, investigar sobre casos de muerte
stibita prematura, o ahogamientos/accidentes de vehiculos
de motor que hayan ocurrido de manera inexplicable. En
los nifios en estudio por SQTL, es fundamental disponer
de un electrocardiograma de los progenitores siempre que
sea posible.

Con el ECG de 12 derivaciones se medird el intervalo QT,
desde el inicio de la onda Q hasta el final de la onda T; se
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debe medir preferentemente en la derivacion Il o V5, donde
se ha documentado que tiene mayor poder predictivo®?).
Es necesario corregir la duracién del intervalo de acuerdo
a la frecuencia cardiaca, utilizandose convencionalmente la
formula de Bazett (QTc = QT/VRR, expresado en segundos).
La medida normal del intervalo QTc no esta claramente esta-
blecida, pero mediciones superiores a 440 ms en varones y
460 ms en mujeres nos pueden poner sobre la pista de un
SQTLu-367),

De manera préctica, a la hora de realizar la medicién
del QTc se debe tener cuidado de no incluir la onda U en la
medicion, empleando el método de la tangente para intentar
delimitar de la manera mas exacta posible donde finaliza
laondaT.

En Pediatria, donde es tan frecuente la arritmia respira-
toria, el intervalo QTc mas preciso serd aquel que incluya un
promedio de varios latidos para intentar reducir al maximo
la marcada variabilidad RR que aparece en estos nifios.

Con respecto a la formula de Bazett, pese a ser la mas
empleada, se ha visto que a frecuencias cardiacas superio-
res a 120 Ipm tiende a sobreestimar el QTc, y a frecuen-
cias inferiores a 50 Ipm a infraestimarlo®”, siendo en estos
casos mejor usar otras férmulas, como la de Fridericia: QTc
=QT/3VRR.

Finalmente, la medicion del QT incluye la duracién del
QRS, que si estd prolongado en el ECG de base por un tras-
torno de la conduccién (un bloqueo de rama por ejemplo),
puede alterar la medicién correcta del QT: en estos casos se
ha sugerido la medicién del intervalo JTc (normal en nifios
cuando es menor de 360 ms).

Aparte de la medicion del QTc, en el ECG es fundamen-
tal la valoracion de la onda T: variaciones en la amplitud,
muescas, apariencia bifasica y alternancia en la polaridad
(esta ultima puede indicar inestabilidad eléctrica, y preceder
a la fibrilacién ventricular), pueden aumentar la sospecha
de un SQTLc.

Los pacientes con SQTL tipo 1 suelen presentar ondas T
con una base amplia y picudas; en el caso del SQTL tipo 2
es frecuente encontrar ondas T con amplitud baja, bifasicas
o con muescas; y en el caso del tipo 3, el ECG suele mostrar
una onda T muy alejada del QRS, y aplanada.

El Holter de 24 horas puede registrar episodios esponta-
neos de arritmia ventricular asintomatica, asi como posibles
episodios de disfuncion sinusal o bloqueo AV.

La ergometria es empleada tanto en el diagndstico como
en el seguimiento de estos nifos. Se evalta la aparicién de
arritmias asociadas al ejercicio, posibles cambios en la mor-
fologia de la onda T, y la presencia de una mala adaptacién
de la respuesta del QT durante la fase de recuperacién. De



TaABLA II.

M.E. MARRERO CALVO Y COLS.

PUNTUACION DE SCHWARTZ PARA EL DIAGNOSTICO DEL SINDROME DE QT LARGO.

Hallazgos en el electrocardiograma

QTc ms (calculado mediante la férmula de Bazzet: QTc = QT/VRR)

- 2480 3
- >460a479 2
— 450 a 459 (en varones) 1
QTc en el 4° minuto del reposo en prueba de esfuerzo > 480 ms 1
Torsade de pointes (en ausencia de drogas que prolonguen el QT) 2
Alternancia delaonda T 1
Muescas en onda T en 3 derivaciones 1
Frecuencia cardiaca en reposo por debajo del segundo percentil para la edad 0,5
Historia clinica

Sincopes (mutuamente excluyente con la presencia de torsade de pointes)

- Con estrés 2
- Sin estrés 1
Sordera congénita 0,5
Historia familiar (el mismo familiar no debe considerarse en ambos)

Familiares de 1e grado con SQTL confirmado

Familiares de 1er grado con muerte stibita inexplicada antes de los 30 afios 0,5

Puntuacion de Schwartz: > 3,5 puntos: probabilidad alta; 1,5-3 puntos: probabilidad intermedia; < 1 punto: probabilidad baja.

TasLA ITII. D1agNostico DEL SQTL (EN AUSENCIA DE CAUSAS SECUNDARIAS QUE PROLONGUEN EL QT).

Clase Evidencia Recomendacion

I C

— Se diagnostica un SQTL en presencia de:

QTc > 480 ms en ECG repetidos de 12 derivaciones o

Puntuacién de riesgo de SQTL > 3

- Se diagnostica un SQTL en presencia de una mutacién confirmada de SQTL, independiente de la

duracién del QT

Ila C

— Deberia considerarse el diagnéstico de SQTL en presencia de QTc > 460 ms en ECG repetidos de 12

derivaciones, en pacientes con un episodio sincopal inexplicable, en ausencia de causas secundarias

que prolonguen el QT

manera fisiologica, el intervalo QT acorta con el ejercicio y
el incremento de la frecuencia cardiaca, a diferencia de lo
que ocurre en algunos pacientes con SQTL.

De manera general, en el SQTL1, el intervalo QT no acor-
ta con la taquicardia y se alarga en la fase de recuperacién;
en el SQTL2 puede acortar normalmente en la taquicardia
y se alarga en la recuperacion, y en el SQTL3 puede tener
un comportamiento normal tanto en la taquicardia y como
en la recuperacion.

El estudio genético permite en el 80% de los casos iden-
tificar una variante causante del SQTL(-. Puede ayudar
al diagndstico en los casos dudosos, a descartar afectacion

de familiares del caso indice, y puede tener una utilidad
prondstica y terapéutica al determinar el gen que esté invo-
lucrado.

La respuesta a la infusion de drogas catecolaminérgi-
cas (adrenalina) también se ha empleado como ayuda para
diferenciar los pacientes con SQTL de la poblacion general.

En 1993, Schwartz PJ y cols., publicaron los criterios
diagnésticos para el SQTLc que siguen vigentes atin hoy
en dia (Tabla II). Incluyen criterios electrocardiogréficos,
la historia clinica y la historia familiar. Ayuddndose de ese
indice, las dltimas recomendaciones para el diagnéstico del
SQTL quedan reflejadas en la tabla IT169).
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TABLA IV. RISK STRATIFICATION AND MANAGEMENT IN LONG QT SYNDROME.

Class Level Recommendations

I B

— Beta-blockers are recommended in patients with a clinical diagnosis of LQTS

- ICD implantation with the use of betablockers is recommended in LQTS patients with previous cardiac

arrest

ITa B

— Beta-blockers should be considered in carriers of a causative LQTS mutation and normal QT Interval

- ICD implantation in addition to beta-blockers should be considered in LQTS patients who experienced
syncope and/or VT while receiving an adequate dose of beta-blockers

Ila C

— Left cardiac sympathetic denervation should be considered in patients with symptomatic LQTS when:

Beta-blockers are either not effective, not tolerated or contraindicated

ICD therapy is contraindicated or refused

Patients on beta-blockers with an ICD experience multiple shocks

IIb C

- Sodium channel blockers (mexiletine, flecainide or ranolazine) may be considered as add-on therapy to

shorten the QT interval in LQTS3 patients with a QTc > 500 ms
- Implant of an ICD may be considered in addition to beta-blocker therapy in asymptomatic carriers of a
pathogenic mutation in KCNH2 or SCN5A when QTc is > 500 ms

I C

— Invasive EPS with PVS is not recommended for SCD risk stratification

Tomado de Priori SG, Blomstrom-Lundquist C, Mazzanti A, et al. 2015 ESC Guidelines for the management of patients with ventricular
arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death The Task Force for the Management of Patients with Ventricular Arrhythmias and
the Prevention of Sudden Cardiac Death of the European Society of Cardiology (ESC) Endorsed by: Association for European Paediatric and

Congenital Cardiology (AEPC). Eur Heart |. 2015; 36(41): 2793-867.

TRATAMIENTO

Las medidas iniciales consisten en evitar las medicacio-
nes que puedan prolongar el intervalo QT (que se pueden
consultar en la pdgina www.crediblemeds.org), y corregir
las alteraciones hidroelectroliticas durante los episodios
de vémitos y diarrea (hipopotasemia, hipomagnesemia,
hipocalcemia, etc.), que también pueden agravar un SQTI.
Asimismo, se recomienda evitar los triggers de las arritmias
seguin el genotipo especifico de SQTL que tenga el paciente.

Los beta bloqueantes constituyen la primera linea de
tratamiento®?. Todo paciente con diagndstico de SQTLc
deberia recibirlos de forma inicial. Su efecto protector es
desconocido, pero se ha correlacionado con la supresién del
tono simpatico (que es uno de los factores desencadenantes
de las torsades de pointes), el bloqueo de los canales de calcio
tipo -L y la disminucion de la dispersién transmural del
intervalo QTc. Sin embargo, no todos los betabloqueantes
son iguales de efectivos. Los mas recomendados son el pro-
pranolol y el nadolol.

La denervaci6n simpética cardiaca izquierda (LCSD) ejer-
ce un efecto antiarritmico porque interrumpe la liberacion
de noradrenalina de los terminales cardiacos simpaticos y
aumenta el umbral de fibrilacién ventricular y la refracta-
riedad ventricular.
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La asociacién de farmacos, la LCSD y el desfibrilador
automadtico implantable tienen sus indicaciones, que son
recogidas por guias emitidas por comités de expertos, como
la que queda reflejada en la tabla IV®.
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Revision

Sincope en la edad pediatrica

M.T. VIADERO UBIERNA, N. FERNANDEZ SUAREZ, ]. GARDE BASAS, M.C. DIAZ PEREZ

Cardiologia Infantil. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

RESUMEN

Introduccién. El sincope es la pérdida brusca y transito-
ria del nivel de conciencia y del tono postural a consecuencia
de una hipoperfusion cerebral transitoria.

Desarrollo. Se trata de un sintoma muy frecuente en
la edad pediatrica, sobre todo en la adolescencia y que, en
ocasiones, genera gran angustia entre las familias e insegu-
ridad entre los profesionales, abusandose de exploraciones
y tratamientos innecesarios. En esta revisién daremos las
claves para hacer un correcto diagnéstico diferencial, anali-
zaremos los datos de alarma que nos deben hacer sospechar
que no nos encontramos ante un cuadro benigno, veremos
qué recomendaciones debemos dar a las familias y a los
pacientes y cudndo remitir al especialista. Nuestros objetivos
con esta revision: saber enfocar correctamente el sincope en
la edad pediatrica; tranquilizar cuando se trate de un proceso
benigno e identificar los casos de potencial gravedad.

Conclusiones. En la edad pediétrica los sincopes son en
su mayoria benignos. El sincope reflejo, concretamente el
vasovagal, es el mds frecuente. La historia clinica es la clave
para el diagnéstico. Debemos estar especialmente atentos a
los datos de alarma en la historia y en el electrocardiogra-
ma que nos puedan indicar la presencia de una cardiopa-
tia subyacente. Los nifios con una historia compatible con
sincope vasovagal, sin antecedentes familiares de riesgo y
con electrocardiograma normal no precisan valoracién car-
diologica adicional. Entre los aspectos més importantes del

tratamiento del sincope reflejo estdn formar y tranquilizar
al nifio y a la familia.

Palabras clave: Pérdida transitoria del conocimiento;
Hipoperfusion cerebral transitoria; Sincope neuromediado;
Sincope vasovagal; Sincope cardiogénico; Historia clinica.

ABSTRACT

Introduction. Introduction. Syncope is the sudden and
transient loss of the level of consciousness and postural tone
due to a transient cerebral hypoperfusion.

Development. This is a very frequent symptom in the
pediatric age, above all in adolescent age and which, at times,
generates great anxiety among the family and insecurity
among the professionals, unnecessary examinations and
treatments being abuse of. In this review, we present the
keys to making a correct differential diagnosis. We analyze
the alert data that should lead us to suspect that we are not
facing a benign picture. We will see what recommendations
we should give the family and patients and when to send
them to the specialist. Our objectives with this review are: to
know how to correctly approach the syncope in the pediatric
age; to reassure when it is a benign process and to identify
the cases having potential severity.

Conclusions. Syncopes are mostly benign in the pediatric
age. The reflex syncope, specifically the vasovagal one, is
the most frequent. The clinical history is key for the diag-
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nosis. We should be especially alert to the alarm data in the
history and in the electrocardiogram that can indicate the
presence of an underlying heart disease. Children with a
history consistent with vasovagal syncope, with no family
background of risk and with a normal electrocardiogram do
not require additional cardiological evaluation. Among the
most important aspects of treatment of the reflex syncope
are those of informing and assuring the child and the family.
Key words: Transient loss of consciousness; Transient
cerebral hypoperfusion; Neurally mediated syncope; Vaso-
vagal syncope; Cardiogenic syncope; Clinical history.

INTRODUCCION

Definimos como sincope aquella pérdida brusca y transi-
toria del nivel de conciencia y del tono postural, de duracion
breve y con recuperacion rapida y completa, que se produce
a consecuencia de una hipoperfusién cerebral global tran-
sitoria. Precisamente, esto ultimo es lo que lo diferencia de
otros procesos (trastornos neuroldgicos, psiquidtricos, meta-
bélicos, intoxicaciones, etc.) en los que también se produce
pérdida de conocimiento, pero el mecanismo fisiopatoldgico
subyacente es otro.

Los sincopes son muy frecuentes en la edad pediatrica.
Hasta el 25-50% de las personas han presentado algtin episo-
dio alllegar a la vida adulta. Son mas frecuentes en mujeres
que en varones. La edad més habitual de presentacién es la
preadolescencia/adolescencia, pudiendo también aparecer
en nifios mas pequefios. Las recurrencias son frecuentes.

A pesar de que la gran mayoria son de naturaleza benig-
na, suelen producir gran angustia entre los familiares que,
en ocasiones, lo viven como un suceso grave e incluso ame-
nazante para la vida. Por este motivo suponen entre el 1-3%
de las visitas a Urgencias Pediatricas. La evaluacion del nifio
con sincope también entrafia un reto para los profesionales
que los atienden, en ocasiones, inseguros con su manejo ante
la posibilidad de que exista una patologia grave subyacente.
Esto, muchas veces se traduce en falta de seguridad a la hora
de transmitir recomendaciones, asi como en un gran ntimero
de derivaciones a los especialistas.

Una adecuada historia clinica con anamnesis dirigida
serd, junto con el electrocardiograma (ECG), la clave para
el diagndstico.

ETIOLOGIA. CLASIFICACION

Las causas del sincope son mtiltiples y en su mayoria
benignas.

M.T. VIADERO UBIERNA 'Y COLS.

TABLAL ~ OTRAS CAUSAS DE PERDIDA TRANSITORIA DE LA
coNcIENCIA (PTC).
Trastornos * Epilepsia
neurolégicos ¢ Migrafa
* ACVA
e Cataplejia
¢ Sindrome del robo de la subclavia
Trastornos e Hiperventilacion

psiquiatricos ¢ Pseudosincope

Trastornos * Hipoxemia

metabélicos/  * Hipoglucemia

toxicos e Intoxicacién etilica
L]

Intoxicacion por monéxido de carbono (CO)

En primer lugar, tenemos que diferenciar el sincope de
otras causas de pérdida transitoria del conocimiento (PTC)
que no son debidas a hipoperfusién cerebral. En ocasiones,
en estos procesos la pérdida de conocimiento no es tan
brusca, no es total y la recuperacién no es completa ni tan
inmediata (Tabla I).

De forma practica y esquematica podemos clasificar el
sincope en dos grandes grupos: no cardiogénico y cardiogé-
nico (Tabla II). Dentro de los no cardiogénicos distinguimos
dos tipos: sincope reflejo o neuromediado (el mas frecuente)
y sincope por hipotensién ortostatica (HO). Los sincopes de
origen cardiogénico son muy poco frecuentes en la edad
pedidtrica, aproximadamente representan el 2-8% del total
segtn las series, pero su potencial gravedad y riesgo vital
hacen que descartar este origen sea un objetivo prioritario
cuando nos encontramos ante un episodio sincopal. Hasta
el 25% de los casos reportados de muerte stbita cardiaca
presentaron previamente episodios sincopales.

Sincope reflejo o neuromediado

Es el mas frecuente, en cualquier contexto y en todas
las edades.

La causa es benigna. Ante un determinado desencade-
nante se produce una respuesta comin, con disminucién
brusca de la tensién arterial (TA) y de la frecuencia cardiaca
(FQ).

El término “neurocardiogénico” (ampliamente utilizado
en la literatura como sinénimo de reflejo, neuromediado o
vasovagal) se desaconseja en las tltimas gufas de la Sociedad
Europea de Cardiologia (ESC) por ser mas impreciso y poder
inducir a error en cuanto a la etiologia.

Se diferencian dos mecanismos fisiopatologicos princi-
pales que son los que se ponen de manifiesto con la prueba
de basculacion:
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TABLA II.  CLASIFICACION DE SINCOPE.

Sincope reflejo (neuromediado)

Vasovagal:

- Ortostatico

- Emocional

Situacional:

—Miccional

- Estimulacion gastrointestinal: tragar, defecar
—Tos, estornudos

—Tras el ejercicio

- Otros: reir, tocar instrumentos de viento...
Sindrome del seno carotideo

Formas atipicas (sin prodromos o desencadenantes aparentes o presentacion atipica)

Sincope debido a hipotensién
ortostatica

Por acumulacién venosa: inducido por ejercicio, postprandrial, tras reposo prolongado...
Hipotensién ortostatica inducida por firmacos:

- Vasodilatadores, diuréticos, antidepresivos...

Depleciéon de volumen:

—Hemorragia, diarrea, vémitos...

Disfuncién autonémica primaria:

- Disfuncién autonémica pura, atrofia sistémica mdiltiple...
Disfunciéon autondomica secundaria:

- Diabetes, amiloidosis, lesiones medulares, neuropatias...

Sincope de origen cardiaco

Arritmico:

- Ritmos lentos: disfuncién sinusal, BAV
- Ritmos rdpidos: TSV, TV

Cardiopatia estructural:
—Miocardiopatias

— Anomalias coronarias

— Estenosis adrtica

- Cardiopatia isquémica

—Masas intracardiacas

- Taponamiento

-TEP
- Diseccion adrtica
-HTP

Enfermedad cardiopulmonar y de grandes vasos:

BAV: blogueo auriculo-ventricular; TSV: taquicardia supraventricular; TV: taquicardia ventricular; TEP: tromboembolismo pulmonar;

HTP: hipertension pulmonar.

Modificado de: Guia ESC 2018 sobre el diagnéstico y el tratamiento del sincope.

* Vasopresor: predomina la hipotensién marcada sin cam-
bios significativos en la FC.

 Cardioinhibitorio: predomina la bradicardia y asistolia
no precedida de hipotension.

* Mixto: presentan hipotension y bradicardia.
En un mismo paciente puede predominar una u otra

respuesta o, incluso, ser cambiantes entre distintos episodios.
Los tipos mas frecuentes de sincopes reflejos son el vaso-

vagal y el situacional.

Sincope vasovagal

Es el mas frecuente. Se produce por una reduccién brusca
del retorno venoso sistémico que genera, en un intento de
compensacién, una contraccién exagerada del ventriculo
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izquierdo que da lugar a un incremento paroxistico de los
estimulos neurales al tallo encefdlico. Se produce entonces
supresion paradéjica de la actividad simpética con la con-
siguiente vasodilatacién periférica exagerada, dando lugar
a hipotension y bradicardia.

Parafraseando al Dr. Granados, Cardi6logo Infantil del
Hospital Doce de Octubre, “el sincope vasovagal es como
un puzle donde deben encajar todas las piezas”. Esto hace
referencia a que las manifestaciones clinicas de este tipo de
sincope son tan tipicas que si algo no encaja, hay que sos-
pechar que pueda tratarse de otra etiologia.

La historia clinica es la clave para el diagnéstico:

e Factores precipitantes: entre los tipicos del sincope vaso-
vagal encontramos: situaciones de ansiedad, temor, bipe-



destacion prolongada, vision de sangre, espacios cerra-

dos, calurosos, humedos, etre otros.

* Prédromos: el paciente presenta reduccion de la vision
e incapacidad para pensar con claridad, cefalea, actife-
nos (secundarios a la hipoperfusién cortical y retiniana),
palidez, sudoracién y palpitaciones (por la activacién
inicial del sistema nervioso simpdtico) y posterior hipo-
tension, bradicardia y sensacion nauseosa (por la activa-
cién parasimpatica). Es frecuente que los nifios de menor
edad, y ante un primer episodio, no sean capaces de
describir bien estas sensaciones. Es importante insistir en
ello para que aprendan a identificar y prevenir futuros
episodios.

o Pérdida de conocimiento y tono postural: suele ser breve,
de segundos de duracién.

* Recuperacion: la recuperacion del nivel de conciencia
es espontdnea, progresiva y completa, sin periodo post-
critico. Es muy caracteristico que en los minutos/horas
posteriores al episodio muestren cefalea, debilidad o
cansancio importante.

Los espasmos del sollozo se engloban dentro de los
sincopes reflejos. En los palidos se produce bradicardia y
asistolia desencadenadas por miedo o dolor, se trata pues
de sincopes vasovagales cardioinhibitorios. En los de tipo
cianético, a consecuencia del miedo o dolor, se produce un
cese de la respiracion, cianosis y de forma secundaria un
trastorno circulatorio que causa la pérdida de conocimiento.

Sincope situacional
Son también sincopes reflejos, no tan frecuentes ni tan
recurrentes como los vasovagales pero si muy tipicos por las
circunstancias que los desencadenan. Se producen durante
o inmediatamente después de:
e Maniobras de Valsalva: miccién, defecacion, tos, estor-
nudos, soplar instrumentos de viento...
e Estiramiento, peinado, uso del secador.
* Deglucion; especialmente ante bebidas muy frias o
calientes.

Sincope por hipotension ortostatica (HO)

El sincope por HO se produce cuando no tiene lugar la
vasoconstriccion refleja normal en respuesta a la bipedes-
tacion. En menores de 40 arios, la HO es una causa rara de
sincope. Clinicamente, los pacientes refieren mareo, pero
faltan los otros sintomas tipicos de los vasovagales.

Sospecharemos HO cuando el sincope se produce en las
siguientes circunstancias:

e Estando de pie o tras un largo periodo de pie.
¢ Estando de pie después de haber realizado ejercicio fisico.
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e Postprandial.
e Con el inicio o0 modificacién de dosis de farmacos vaso-
depresores o diuréticos.
¢ En presencia de neuropatia autonémica.
Para su diagndstico, tomaremos la TA; primero, en supino
y después, en bipedestacién, observando en los 3 primeros
minutos un descenso de la TA sistélica (TAS) mayor o igual a
20 mmHg o de la diastdlica (TAD) mayor o igual a 10 mmHg.

Sindrome de taquicardia postural ortostatica (POTS)

Se produce cuando la taquicardia refleja producida ante
el ortostatismo es excesiva. Su fisiopatologia esta en dis-
cusién; se han propuesto la falta de forma fisica, procesos
inmunomediados, acumulacién venosa excesiva y un estado
hiperadrenérgico.

Es raro en nifios, pero si es causa frecuente de intoleran-
cia ortostatica en adultos jévenes, sobre todo mujeres. Sue-
le asociarse con falta de forma fisica, infecciones recientes,
sindrome de fatiga cronica, hiperlaxitud articular, cefalea,
dolor toracico...

El curso habitualmente es crénico y los sintomas diarios,
por lo que es muy invalidante. En relacién al ortostatismo
estos pacientes presentan:

* Mareo, palpitaciones, temblor, debilidad, vision borrosa
y fatiga.

e Aumento acentuado de la FC (en adolescentes: > 40
Ipm sobre la basal; en adultos: > 120 Ipm o incremento
> 30 Ipm) en ausencia de hipotension a los 10 min de la
bipedestacion.

Sincopes cardiogénicos

Son debidos a cardiopatias estructurales o a trastornos
del ritmo cardiaco (Tabla III).

Las arritmias causan sincope por disminucién critica del
gasto cardiaco. En las cardiopatias estructurales, la causa del
sincope puede ser multiple; en muchas ocasiones también
presentan sincope de origen arritmico, en otras puede produ-
cirse cuando la demanda circulatoria supera la insuficiente
capacidad del corazén para aumentar el gasto cardiaco.

Como ya hemos comentado previamente, los sincopes
cardiogénicos son muy raros en la edad pediatrica, pero
su potencial gravedad hace indispensable que siempre
tengamos que descartar esta posibilidad ante un episodio
sincopal.

La aparicién del sincope durante el esfuerzo fisico, asi
como la presencia previa de palpitaciones o dolor toracico,
nos orientaran hacia un posible origen cardiol6gico. Igual-
mente, determinados antecedentes personales o familiares
que mas adelante detallaremos.
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TABLA III. CAUSAS DE SINCOPE CARDIOGENICO EN LA EDAD PEDIATRICA.

Arritmico ¢ Ritmos lentos:

- Disfuncién sinusal
- Bloqueos AV
Ritmos rapidos:
-TSV, TV, WPW

- Canalopatias: QT largo, QT corto, Brugada, TVPC

Cardiopatia estructural * Miocardiopatias:

—Miocarditis, MCH, MCD, miocardiopatia arritmogénica, miocardiopatia no compactada,

miocardiopatia restrictiva
* Anomalias coronarias:
- Congénitas: ALCAPA, fistulas...
- Adquiridas: EK
Estenosis adrtica
Cardiopatia isquémica
Masas intracardiacas
¢ Taponamiento
Cardiopatias congénitas:

- TOF, TGA, Ebstein, cianégenas, fisiologia univentricular, prolapso mitral, cardiopatias intervenidas

Enfermedad o TEP
cardiopulmonary ¢ Diseccidon adrtica
de los grandes vasos e HTP

MCH: miocardiopatia hipertréfica; MCD: miocardiopatia dilatada; EK: enfermedad de Kawasaki; TOF: tetralogia de Fallot; TGA: transposicion de
grandes arterias; TEP: tromboembolismo pulmonar; HTP: hipertension pulmonar.
Modificado de: Guia ESC 2018 sobre el diagndstico y el tratamiento del sincope.

DIAGNOSTICO

La clave para el diagnéstico del sincope es una buena
historia clinica. Con una adecuada anamnesis y exploracion
fisica podria llegarse al diagndstico etiologico en cerca del
80% de los casos. Siempre se debe historiar al afectado y a
los testigos presenciales del episodio.

A continuacion, describimos los precipitantes, antece-
dentes personales y familiares, caracteristicas del episodio
y hallazgos de la exploracion fisica o en el ECG que nos
orientardn hacia uno u otro diagndstico.

Antecedentes familiares (AF)

Los antecedentes en familiares, de primer y segundo
grado, que nos orientarfan hacia un origen cardioldgico son:
e AF de muerte stibita a edades precoces.

e AF de miocardiopatias de origen genético.

e AF de canalopatias: QT largo, QT corto, Brugada, taqui-
cardia ventricular polimérfica catecolaminérgica (TVPC).

* AF de aortopatias (valvula adrtica bictispide, aneurisma
abrtico, Marfan...).

* AF de disfuncién sinusal a edades precoces.

También debemos preguntar por AF de sincopes reflejos
e hipotension, lo que nos orientaria hacia un origen neuro-
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mediado en ausencia de otros signos de alarma. Hasta en el
90% de los casos encontramos antecedentes de sincopes vaso-
vagales en los familiares de nifios con este tipo de sincopes.

Antecedentes personales

Ante un sincope hay que investigar sobre enfermedades
cardioldgicas de base (Tabla III).

También preguntaremos por otro tipo de patologias
cronicas (enfermedades neurolégicas, endocrinolégicas,
metabolicas, etc.), medicacion habitual, posible ingesta de
farmacos, txicos, TCE, entre otros, para hacer el diagnostico
diferencial con otras causas de pérdida de conciencia.

Anamnesis
Deberad ser dirigida. Es aconsejable de inicio dejar relatar
libremente el episodio y posteriormente dirigir la anamnesis
a los puntos de especial importancia:
e Factores precipitantes/contexto en que tuvo lugar el
sincope:

— Cardiogénico: ejercicio fisico, postesfuerzo, nadando,
en supino, durante el suefio, ante estimulos sonoros,
tras estimulo emocional intenso.

— No cardiogénico: postesfuerzo, bipedestacién prolon-
gada, incorporacion brusca, espacios cerrados, ambien-



te caluroso, htimedo, ayunas, hidratacion escasa, vision
de sangre, estrés emocional, dolor, etc.

* Prédromos/sintomas previos:

— Cardiogénico: palpitaciones, dolor torécico, ausencia
de prédromos.

- No cardiogénico: mareo, cefalea, actifenos, visién
borrosa, palidez, nduseas, vémitos, dolor abdominal,
etc.

¢ Duracién:

- No cardiogénico: breve (segundos).

* Recuperacion:

- No cardiogénico: completa, cansancio posterior.

— Otros origenes: periodo postcritico.

* Otros: la edad menor de seis afios (excepto en los espas-
mos del sollozo), la produccion de un traumatismo
secundario importante, la duracién prolongada o la
necesidad de reanimacion, también orientan hacia un
origen “no benigno” del sincope.

Exploracién fisica

Deberd ser completa, incidiendo especialmente en la
exploracion neurologica y cardiovascular en busca de soplos
patoldgicos, alteracién de los ruidos cardiacos, signos de
insuficiencia cardiaca, gradiente tensional, asimetria de
pulsos, etc.

Tomaremos las constantes habituales, incluyendo TA'y
FC en dectbito y bipedestacion. La respuesta fisiolégica a la
bipedestacion comienza con una disminucién transitoria de
la TASy de la TAD siguida de un aumento de ambas y de la
FC. Posteriormente, TAD y FC permanecen discretamente
elevadas durante unos 2 minutos y la PAS se normaliza.

Se tomard primero la FC y TA, estando el nifio sentado o
en dectibito y, a continuacién, a los 3-5 minutos de incorpo-
rarse —en bipedestacién-, sin movimiento y con el manguito
en el brazo a la altura del corazén (prueba de ortostatismo).
Esta prueba es segura y puede reproducir lo experimentado
por el paciente. Se considera positiva en caso de disminucion
de la TAS mayor o igual de 20 mmHg o de la TAD mayor o
igual de 10 mmHg en los primeros 3 minutos.

En todo caso, es importante tener en cuenta que la pre-
sencia aislada de HO no excluye otras causas de sincope,
particularmente el sindrome del QT largo.

Exploraciones complementarias

* ECG: se debe realizar siempre un ECG de doce deriva-
ciones. Aunque la probabilidad de encontrar hallazgos
patoldgicos es escasa en la edad pedidtrica, en todas las
guias consultadas se aconseja su realizacién por su ele-
vada sensibilidad, facil acceso y bajo coste.
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TaBLA IV. HaLrLAzGos DEL ECG SUGESTIVOS DE PATOLOGIA
CARDIACA.

 Disfuncion sinusal: bradicardia importante o pausas >
3 s en vigilia y ausencia de ejercicio fisico bradicardia-
taquicardia

*  BAV: Mobitz II, BAVC, BAV avanzado, exagerada
prolongacién del PR

e TSV, TV, extrasistolia, preexcitacién ventricular (WPW)

e QT largo (> 440-450 ms)// QT corto (< 340 ms, con ondas
T picudas)

* Brugada: BRD + elevacion del ST en precordiales derechas
(“aleta de tiburén” > “silla de montar”)

e TVPC: el ECG basal suele ser normal. Aparicién de
arritmias ventriculares con el esfuerzo

* Bloqueos completos de rama, hipertrofia ventricular

e Bloqueo bifascicular: bloqueo de rama izquierda, bloqueo
completo de rama derecha + HSA /HSP

*  Ondas Q patolégicas

* Ondas T (-) anormales para la edad, ondas épsilon

e Disfuncion del marcapasos o el desfibrilador con pausas
cardiacas

BAV: bloqueo auriculo-ventricular; BAVC: bloqueo auriculo-
ventricular completo; TSV: taquicardia supraventricular; TV:
taquicardia ventricular; WPW: Wolff-Parkinson-White; BRD:
blogueo de rama derecha; TVPC: taquicardia ventricular polimdrfica
catecolaminérgica; HSA/HSP: hemibloqueo subdivision anterior/
posterior.

En la tabla IV se recogen los principales hallazgos pato-
légicos sugestivos de patologia cardiaca.

Es importante hacer notar que, en ocasiones, podemos
ver, en el ECG de los nifios con sincopes reflejos, datos
sugestivos de hipervagotonia individual como pueden
ser: una arritmia sinusal, marcapasos migratorio, cier-
ta tendencia a bradicardia sinusal, ligera prolongacién
del intervalo PR (BAV primer grado), etc. En estos casos
podriamos comprobar su normalizacién cuando aumen-
tala FC.

Se debe ser prudente y, ante la duda, consultar con el
especialista, pero es importante no etiquetar de patolé-
gico algo que no lo es.

* Analitica sanguinea: aunque no hay consenso sobre la
obligatoriedad de su realizacién, personalmente si nos
parece aconsejable realizarla con el fin de descartar otros
posibles origenes de la pérdida de conocimiento: ane-
mia, alteraciones i6nicas, etc. De forma urgente se debe
realizar una glucemia capilar y en caso de alteracién del
estado mental, solicitar toxicos en orina.

Otras exploraciones complementarias, de segundo nivel
buscando confirmar sospechas concretas, deberan ser solici-
tadas por el especialista. Entre estas destacamos:
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Test basculante (Tilt test): es una prueba de estrés ortos-
tatico que valora la respuesta de la TA y de la FC con los
cambios posturales, mientras trata de reproducir el epi-
sodio sincopal. Se coloca inicialmente al paciente en una
camilla, monitorizado. El cambio de posicién que tiene
lugar, al pasar de dectibito supino a la posicion vertical,
produce un desplazamiento de la sangre desde el torax
a los miembros inferiores que provoca una disminucién
del retorno venoso y del gasto cardiaco. En ausencia de
mecanismos compensadores, esto se traduce en hipo-
tensién y, en ocasiones, en bradicardia simultanea, con
el resultado final de sincope.

Puede considerarse su realizacion en los pacientes con
sospecha de sincope reflejo, HO o POTS; si bien, en nifios,
parece tener una alta tasa de falsos negativos y positivos.
En ocasiones se puede utilizar estimulacion con farmacos
(habitualmente isoproterenol), lo cudl aumenta la sen-
sibilidad, pero reduce la especificidad y puede generar
falsos positivos.

No se recomienda aplicar la prueba a pacientes con sin-
cope de origen desconocido cuando se espera que los
resultados sean decisivos; en este contexto clinico, la
prueba en mesa basculante no es concluyente.
Monitorizaciéon ECG: se recomienda la monitorizacién
hospitalaria en los pacientes con caracteristicas de alto
riesgo, sobre todo si es inmediata al episodio (ESC 2018:
recomendacién clase I, nivel C); sin embargo, las gufas
no aclaran cual es la duracién recomendada de dicha
monitorizacion.

En cuanto a la monitorizacion domiciliaria con Holter,
no es un procedimiento caro en cuanto al coste de la
prueba, pero si lo es en coste por diagndstico. Puede tener
mas utilidad cuando los sintomas son muy frecuentes
(més de un episodio a la semana), de modo que puedan
correlacionarse los sintomas con los hallazgos ECG (ESC
2018: recomendacion clase Ila, nivel B).

Grabacion en video domiciliaria: debe recomendarse a
los familiares la grabacion en video de los episodios, ya
que puede ser util ante dudas diagnosticas (ESC 2018:
clase IIa, nivel C).

En cuanto al reciente uso de las aplicaciones para
smartphones, el hecho de que tenga que ser el propio
paciente quien lo active hace que su utilidad para el sin-
cope pedidtrico sea limitada. Parecen tener mas valor en
el estudio de las palpitaciones.

Ecocardiografia (ECOCQG): esta indicada para el diag-
nostico de los pacientes con sospecha de cardiopatia
estructural (ESC 2018: recomendacién clase I, nivel B).
Es importante resaltar que en los pacientes sin sospecha
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de cardiopatia tras la historia clinica, exploracién fisica y
ECG, no aporta informacién ttil. El sincope por si solo
no es indicacién de realizacion de ECOCG.

* Prueba de esfuerzo (ergometria): estd indicada su rea-
lizacién en los pacientes que hayan sufrido un sincope
durante, o poco después, de un esfuerzo si bien, teniendo
en cuenta que, en general, se trata de entidades bien
diferentes. Es probable que el sincope que ocurre du-
rante el ejercicio se deba a una causa cardiaca (aunque
se ha observado que en algunos casos podria ser una
manifestacion de una vasodilatacién refleja exagerada),
mientras que el sincope que ocurre después del ejercicio
es casi con total seguridad secundario a un mecanismo
reflejo. La prueba de esfuerzo no estaria indicada en el
sincope en otros contextos.

En cuanto a otras exploraciones de tercer nivel que
puedan ser necesarias para el estudio del sincope (Holter
insertable, estudio electrofisioldgico, coronariografia, EEG,
TAC-RMN, etc.), no vamos a detenernos pues consideramos
que exceden el propdsito de este capitulo.

ACTUACION URGENTE ANTE EL SINCOPE

En primer lugar, atenderemos al tridangulo de evaluacién
pediétrica (TEP):
o Si TEP inestable: la actuacion sera la habitual en estos
casos: ABCD, monitorizacion, oxigenoterapia, canaliza-
cién de via venosa periférica, ingreso en UCIP y estudio
etiolégico posterior.
o 5i TEP estable:
1°) Historia clinica dirigida segtin los items desarrollados
previamente: AF, AP, anamnesis.

2°) EF: completa, CV y neuroldgica. Toma de FC y TAen
dectibito y bipedestacién.

3°) Realizacion de analitica y ECG de doce derivaciones:

* 5i ECG alterado: ingreso, monitorizacioén continua y
estudio cardioldgico.

¢ 5i ECG normal pero AF, AP o descripcion del episodio
“de riesgo”: indicar estudio cardioldgico de forma ambu-
latoria o ingreso (individualizar cada caso).

* 5i ECG normal y ausencia de datos de riesgo: alta con
recomendaciones y seguimiento por su pediatra de Aten-
cion Primaria.

CRITERIOS DE DERIVACION A CARDIOLOGIA INFANTIL

Estaria indicado remitir aquellos casos en los que se
sospeche cardiopatia como causa del sincope. Es decir, que
presenten alguno de los datos contenidos en la tabla V.



TABLA V. DATOS CLINICOS ORIENTATIVOS DE PATOLOGIA
CARDIACA SUBYACENTE.

Antecedentes familiares

* Muerte stbita a edades precoces

* Miocardiopatias de origen genético

¢ Canalopatias (QT largo, QT corto, Brugada, TVPC)
e Aortopatias

¢ Disfuncién sinusal a edades precoces

Datos de la anamnesis

e Sincopes de esfuerzo o en postesfuerzo inmediato

¢ En supino o durante el suefio

* Ante estimulos sonoros o emociones extremas

* Sincopes precedidos de palpitaciones o dolor toracico

e Sincopes bruscos, sin prédromos

e Sincopes en menores de 6 afos (exceptuando espasmos del
sollozo)

e Sincopes que han generado un traumatismo secundario
importante

* Sincopes con pérdida de conciencia prolongada

e Sincopes que han precisado maniobras de RCP

Hallazgos de la EF
* Soplos patolégicos, ruidos patolégicos, pulsos alterados, etc.

Hallazgos del ECG

e Bradicardia marcada o pausas > 3 s en vigilia, bradicardia-
taquicardia

Mobitz I, BAVC, BAV avanzado, exagerada prolongacion
del PR

e TSV, TV, extrasistolia

Preexcitacién ventricular (WPW)

QT largo o QT corto

Patrén de Brugada

Bloqueos completos de rama, datos de hipertrofia
ventricular

Bloqueo bifascicular

* Ondas Q patoldgicas

* Ondas T (-) anormales para la edad, ondas épsilon

¢ Disfuncién del MCP o el DAI con pausas cardiacas

TVPC: taquicardia ventricular polimorfica catecolaminérgica;
RCP: reanimacion cardiopulmonar; BAV: blogueo auriculo-
ventricular; BAVC: bloqueo auriculo-ventricular completo;
TSV: taquicardia supraventricular; TV: taquicardia ventricular;
WPW: Wolff-Parkinson-White; MCP: marcapasos; DAI:
desfibrilador automdtico implantable.

En ausencia de estos datos de alarma, podria estar indi-
cado remitir también para valoracion especializada:
* Sincopes recurrentes: para confirmar ausencia de pato-
logia cardiaca y valorar tratamiento.
* Angustia familiar importante.
Fuera de estas situaciones, no seria necesario remitir a
los pacientes a la consulta de Cardiologia Infantil. Es tarea
del pediatra de Atencion Primaria realizar un seguimiento
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de los casos y facilitar las recomendaciones adecuadas que
recogemos a continuacion.

TRATAMIENTO

En el caso del sincope cardiogénico, el tratamiento sera
el acorde a la patologia cardiaca subyacente.

Nos centraremos en las recomendaciones de manejo de
los sincopes no cardiogénicos, especialmente de los neuro-
mediados por ser los mas frecuentes.

Existen dos tipos de terapias: no farmacoldgicas y farma-
cologicas. Cabe recalcar que diversos estudios demuestran
que la recurrencia de los sincopes suele disminuir esponta-
neamente después de la evaluacién médica, incluso aunque
no se prescriba un tratamiento especifico. Se desconoce la
razén exacta de este fenémeno pero, en todo caso, tiene impli-
caciones practicas, ya que hace que cualquier tratamiento pre-
ventivo pudiera parecer mas efectivo de lo que realmente es.

Tratamiento no farmacolégico
La medida terapéutica mas importante en el sincope

reflejo es la informacion clinica adecuada. Esta demostrado
que una buena informacién sobre la benignidad de los epi-
sodios, la posible recurrencia de los mismos y las medidas
de evitacién a tomar, disminuyen en gran medida las recu-
rrencias, siendo excepcional tener que recurrir a tratamientos
farmacol6gicos.

Nos parece recomendable aportar a los pacientes y fami-
liares documentacion escrita con explicaciones acerca de su
diagndstico, las medidas de prevencién y la actitud a tomar
ante la aparicion de prédromos:
¢ Explicar que se trata de un suceso muy frecuente en la

poblacién pediétrica, sobre todo en los adolescentes.

* Incidir en la benignidad del cuadro.

* Advertir que es probable que se repita.

e Describir una serie de desencadenantes tipicos, como
pueden ser: el dolor, las emociones, la vision de sangre,
los espacios cerrados y calurosos, permanecer mucho
tiempo de pie, etc. Se recomienda, por tanto, evitar este
tipo de situaciones o, al menos, estar preparados para
actuar en caso de empezar a encontrarse mal.

¢ Habitualmente aparecen unos signos previos que “avi-
san” de que el sincope puede suceder (vision borrosa,
palidez, nauseas, debilidad, entre otros). Que ante estos
signos es importante tomar medidas para evitar perder
el conocimiento y sufrir un traumatismo secundario.

¢ Cuando empiecen a notar estos sintomas prodrémicos
se deben tumbar con los pies en alto para favorecer el

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 49



50

Sincope en la edad pediatrica

retorno de la sangre y no incorporarse hasta que la clini-
ca no haya desaparecido por completo. En caso de que
se encuentren en un lugar donde no pudiera tumbarse
se aconseja realizar “maniobras de contrapresion” (que
describiremos posteriormente).

La pérdida de conocimiento suele ser muy breve, recu-
perandose posteriormente por completo.

En bastante frecuente que tras el episodio puedan notarse
cansados e incluso puedan quedarse dormidos.

Es aconsejable aumentar la ingesta de agua (en nifios
beber entre 30-50 ml/kg/dia y en adolescentes entre 1,5-
2,5 litros/dia), asi como evitar los periodos de ayuno
prolongados. Si la TA no estd elevada, se recomienda
utilizar sal (moderada) en las comidas (también posibles
snacks como: aceitunas, galletas saladas, etc.).

Es importante también aclarar que el tratamiento far-
macoldgico, en general, no estd indicado. Los farmacos
que se utilizan no son excesivamente eficaces y pueden
tener efectos secundarios indeseables. Estd ampliamen-
te demostrado que lo més eficaz para el control de los
episodios son las medidas no farmacolégicas.

En cuanto a la préctica deportiva, no solo no debe con-
traindicarse, sino que debe favorecerse, pero siempre
aconsejando realizar un calentamiento previo, asi como
cesar la actividad de forma progresiva y no bruscamen-
te, para evitar hipotensién. Recordemos que en algunos
nifos susceptibles pueden desencadenarse episodios en
postesfuerzo, por lo que hay que estar atento a estas
situaciones.

Es aconsejable que los profesores y entrenadores de los
ninos con sincopes reflejos de repeticién conozcan el
diagndstico, estas recomendaciones y cémo deben actuar
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Figura 1. Maniobras de contrapresién.
A) Cruzar las piernas. B) Contraer las
manos. C) Tensar los brazos.

ante un episodio (posicién de seguridad, no incorporarse

hasta que no haya cedido por completo la clinica, etc.).

Las maniobras de contrapresion (Fig. 1) son maniobras
que pretenden producir aumento de la presién arterial con
el fin de abortar el sincope. Consisten en cruzar las piernas
tensionando los gliteos, contraer las manos y tensar los
brazos. Se recomienda mantenerlas hasta que hayan desa-
parecido los sintomas.

* Cruzar las piernas (Fig. 1A): consiste en cruzar las pier-
nas al mismo tiempo que se tensan los miisculos de las
piernas, el abdomen y los gltteos.

e Contraer las manos (Fig. 1B): consiste en apretar con
fuerza con la mano dominante una pelota o un objeto
blando.

¢ Tensar los brazos (Fig. 1C): consiste en entrelazar las
manos y al mismo tiempo aplicar una fuerza centrifuga
de modo que se contraigan los brazos.

Tratamientos farmacolégicos

Aunque, como ya venimos subrayando, el sincope refle-
jo es un proceso benigno, en ocasiones, los episodios recu-
rrentes e impredecibles pueden alterar significativamente
la calidad de vida.

El tratamiento farmacolégico en general y mas atin
en la edad pediatrica, esta indicado muy raras veces. La
mayoria de los firmacos que se han utilizado para preve-
nir el sincope tienen escasa eficacia. Ningtin tratamiento
es adecuado para toda forma de sincope reflejo y, en todo
caso, se prescribira siempre después de haber descartado
otras posibles causas y tras insistir primero en las medidas
no farmacoldgicas recomendadas. Podria valorarse en los
siguientes casos:



Sincopes muy frecuentes que alteran la calidad de vida.
Sincopes recurrentes sin prédromos identificables o muy
€scasos.

Sincopes que generan traumatismos importantes.
Sincopes que suceden durante actividades de riesgo.
Algunos de los farmacos utilizados en la prevencién del

sincope reflejo son:

Fludrocortisona: es un esteroide con actividad minera-
locorticoide que incrementa la volemia, al aumentar la
reabsorci6n renal de sodio.

Hay moderada evidencia de que la fludrocortisona pue-
da ser eficaz para reducir la recurrencia del sincope en
pacientes jévenes con presion arterial en valores norma-
les 0 bajos y sin comorbilidades. En pediatria hay pocos
estudios. En los sincopes por HO podria tener mayor
utilidad.

Esta contraindicada en pacientes hipertensos y con insufi-
ciencia cardiaca. Sus efectos secundarios: mareo, cefalea,
hipertension... son relativamente frecuentes.
Agonistas alfa: producen un efecto vasoconstrictor,
aumentando las resistencias vasculares periféricas. Se
ha utilizado midodrina, fenilefrina y metilfenidato.
Hay poca evidencia sobre su eficacia en el sincope reflejo.
En todo caso podrian tener cierta utilidad en la forma
ortostdtica del sincope vasovagal y en el sincope por HO.
La midodrina, de las més utilizadas en Pediatria, se tie-
ne que administrar cada 8 horas y ocasiona frecuentes
efectos secundarios (hipertension, estimulacion del SNC
y retencion urinaria), lo que hace que la adherencia tera-
péutica muchas veces no sea alta.

Betabloqueantes: disminuyen la estimulacién de los
mecanorreceptores y bloquean los efectos de las cateco-
laminas circulantes.

No hay base para el uso de estos farmacos en el sincope
neuromediado. A pesar de que son probablemente de
los mas utilizados en Pediatria, multiples estudios han
aportado suficiente evidencia para desaconsejar el uso
de betabloqueantes en estos contextos y en las dltimas
recomendaciones de la ESC directamente se contraindi-
can.

Inhibidores de la recaptacién de la serotonina (ISRS): la
serotonina participa en la regulacion de la TA. El uso de
los ISRS en la prevencion del sincope se ha propuesto
por su potencial reduccién de la actividad simpatica y
de las respuestas vasopresoras en el sincope reflejo. Se
han utilizado fluoxetina, paroxetina, sertralina y ven-
lafaxina.

Hay pocos estudios sobre su eficacia. La paroxetina se
demostro eficaz en un estudio monocéntrico controlado
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con placebo que incluyé a pacientes muy sintomaticos.
Estos resultados no se han confirmado en otros estu-
dios clinicos o experimentales. En todo caso, podrian
utilizarse cuando se asocien manifestaciones obsesivas
o compulsivas o un cuadro depresivo.

En las tltimas recomendaciones de la Sociedad Euro-

pea de Cardiologia se recoge que puede considerarse el uso
de fludrocortisona o midodrina para el sincope vasovagal
ortostatico como una recomendacion de clase IIb, nivel B;
mientras que los betabloqueantes no estén indicados (clase
III, nivel A). Para los sincopes por HO persistentes a pesar
de las medidas higiénicas se podrian usar midodrina y flu-
drocortisona (recomendacién de clase IIa).
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Dolor toracico en la edad pediétrica
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INTRODUCCION

El dolor torécico supone un motivo de consulta frecuen-
te en los servicios de pediatria, hasta un 0,25-0,5% de las
consultas cada afio. En la mayoria de los casos es de origen
no cardiaco y curso benigno; sin embargo, debido a la aso-
ciacion que se hace con la enfermedad cardiaca isquémica,
genera gran angustia en el paciente y su familia. Una historia
detallada sobre la naturaleza del dolor y las caracteristicas
asociadas suelen ser suficientes para hacer un diagnéstico
definitivo. El objetivo inicial serd descartar patologia que
precise tratamiento inmediato.

ETIOLOGIA

El origen del dolor torécico, es en un 95-98% extracar-

diaco. Su etiologia en estos casos puede ser:

* Musculoesquelético: 33% de los pacientes, siendo las
causas mds frecuentes de este origen los traumatismos
y la sobrecarga por actividad excesiva. Si existe antece-
dente traumatico, ademds de la anamnesis habra que
buscar en la exploracion lesiones cutdneas que apoyen el
diagndstico. Si el dolor es muy intenso y empeora con la
inspiracion profunda, se aconseja la realizacién de radio-
graffa de térax por la posibilidad de asociar neumotérax
secundario a una fractura costal o la rotura de una bulla
pleural con el propio traumatismo.

En caso de origen musculoesquelético no traumético,
el dolor es localizado y empeora con el movimiento, la
tos y la inspiracién. Se pueden diferenciar varios tipos:
costocondritis (en unién condrocostal izquierda a nivel
de cuarta a sexta, reproducible a la palpacién, de larga
duracion y sin signos externos de inflamacién), sindrome
de Tietze (a nivel de la segunda unién costocondral o
esternoclavicular derecha, con tumefaccién y signos de
inflamacién local), sindrome de pinzamiento precordial o
punzada de Teixidor (dolor brusco, intenso, de segundos
de duracién en borde esternal izquierdo que mejora con
la espalda erguida), sindrome de costilla deslizante (a
nivel de octavo, noveno y décimo arcos costales), pueden
producir incluso un chasquido y desencadenarse con el
ejercicio. Puede durar horas, y es reproductible al trac-
cionar las costillas hacia delante o flexionar el tronco. La
xifodinia, dolor a nivel del apéndice xifoide, empeora al
toser o al comer.

Patologia respiratoria: 10-20% de los pacientes. En la
edad pediatrica las crisis asmaticas pueden ser percibidas
como dolor opresivo; el dolor pleuritico suele ser agudo
y localizado; y el del neumotérax espontaneo, intenso y
punzante. Los pacientes con neumonia pueden presentar
dolor abdominal y vémitos, ademads de fiebre. Suelen
asociar signos de dificultad respiratoria y auscultacién
patologica. El neumotérax espontaneo, aunque es mas
frecuente en pacientes varones, adolescentes con fenoti-
po asténico, puede aparecer a cualquier edad, con o sin
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antecedente traumatico y asociando o no disnea inicial,

incluso en neumotérax masivos, por lo que la ausculta-

cion resulta fundamental en estos pacientes.

* Patologia gastrointestinal: supone el 5-8% de los dolo-
res tordcicos. Puede producir dolor toracico irradiado,
bien de tipo central como en las gastritis; retrosternal
ardiente y agudo si hay reflujo; o de tipo “pinchazo”, en
patologia con meteorismo. El dolor suele empeorar con
el dectibito y con la ingesta y la exploracion fisica suele
ser normal. Ademds, las impactaciones con alimentos
se presentan como dolor centrotorécico stbito e intenso
con o sin historia de disfagia previa.

* Ansiedad: puede ser manifestada como dolor centro-
torécico, sensacién de disnea e hiperventilacién, y es el
origen del 15% de los pacientes. Es mas frecuente en
adolescentes y en el sexo femenino.

e Otras causas como bultomas, herpes zéster o mastodi-
mia puberal aparecen hasta en el 2% de los casos, y son
identificables en la exploracién fisica.

* Idiopatica: en el 25-30% de los casos el dolor no cumple
criterios de ninguna de estas etiologias, considerdndose
idiopédtico. En algunas series esta cifra asciende al 70%,
disminuyendo los porcentajes relativos a otras etiologias.
Suele ser un dolor breve, de inicio y desaparicion brusca,
a menudo asociado con el ejercicio, con exploracion fisica
y pruebas complementarias normales. El diagnéstico es
de exclusién y en muchos casos, incidiendo una correcta
anamnesis y exploracion, estos pacientes podrfan incluir-
se en alguno de los otros grupos.

La edad es una consideracién importante. Los adolescen-
tes son més propensos a tener causas musculoesqueléticas o
psicogenas, mientras que los nifios pequefios pueden inter-
pretar una amplia gama de sintomas como dolor, incluso
cuando presentan infecciones extratoracicas.

En un 5-8% de los pacientes que consultan por dolor tora-
cico, el origen es cardiaco. El dolor es similar al del adulto:
opresivo, central y puede irradiarse a brazo o mandibula.
Suele asociar cortejo vegetativo y puede acompanarse de
sincope. En ocasiones taquicardia y palpitaciones son perci-
bidos como dolor torécico, sobre todo en pacientes de menor
edad que no saben describir los sintomas con exactitud. El
origen cardiaco se trata de una causa rara pero potencialmen-
te grave. La enfermedad cardiaca es mas probable si el dolor
ocurre durante el ejercicio o inmediatamente después, o es
recurrente. En pacientes con enfermedad cardiaca conocida
el dolor puede indicar progresion de la causa subyacente.
Puede ser debido a:

* Trastornos del ritmo: la arritmia mas frecuente asociada
a dolor tordcico es la taquicardia supraventricular, con
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inicio y fin bruscos, de lo que definen como dolor. Taqui-

cardias de otro origen y extrasistoles también pueden

identificarse como dolor, pudiendo identificarse en un

ECG convencional, en el momento agudo.

®  Obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquier-
do: las causas mds frecuentes son la estenosis aértica
severa y la miocardiopatia hipertrofica. En la explora-
cion fisica es frecuente auscultar un soplo claramente
organico. En el ECG se observan signos de hipertrofia
ventricular izquierda y ondas Q anémalas.

* Prolapso mitral: se presenta mas frecuentemente en muje-
res adolescentes. Aunque pueden asociar dolor toracico
tipicamente pueden causar presincopes o sincopes. A la
auscultacién puede detectarse un soplo sistélico, y en el
ECG es caracteristica la inversién de ondas T en aVE.

¢ Procesos inflamatorios:

— Miocarditis: en nifios mayores puede dar lugar a dolor
torécico inespecifico, asociado a taquicardia y en oca-
siones a palpitaciones, suele acompanarse de disnea
de esfuerzo y afectacién del estado general, con o
sin fiebre. En la radiografia de térax puede aparecer
cardiomegalia. El ECG es similar al de la pericarditis
(elevacion ST, QRS baja amplitud), pudiendo presentar
todo tipo de arritmias asociadas. Puede asociarse a
pericarditis.

— Pericarditis: dolor punzante de inicio agudo que aumen-
ta con el dectbito y la inspiracién y disminuye al incli-
narse hacia delante. El roce pericardico en la auscul-
tacién no siempre estd presente, si el cuadro esta mas
evolucionado se oirdn ruidos cardiacos disminuidos. En
el ECG se observa elevacion del segmento ST e inver-
si6n de la onda T cuando se ha normalizado el ST.

* Alteraciones coronarias: pueden ser de origen congé-
nito, asociadas o no a cardiopatia congénita; adquiridas
como en la enfermedad de Kawasaki, o vasoespastica
(entidad rara). El dolor es de caracteristicas isquémicas,
pudiendo llegar a provocar infarto de miocardio. En el
ECG se observa elevacion del segmento ST, con inversién
anormal de la onda T.

*  Conmotio cordis: shock cardiogénico producido por el
impacto de un objeto habitualmente esférico y duro sobre
la pared toracica izquierda, durante la fase ascendente de
la onda T, desencadenando una fibrilacién ventricular,
que en caso de no ser tratada conduce a parada cardio-
rrespiratoria. E1 95% de las ocasiones ocurre en varones
adolescentes.

El infarto agudo de miocardio es muy poco frecuente

en pediatria y asocia una elevada mortalidad. En Espafia se

constatan 2-3 casos/ano. Debe ser considerado en el contexto



de enfermedades primarias muy especificas. Se presenta en
nifio de mayor edad como dolor opresivo brusco, centrotoré-
cico o subesternal, irradiado a mandibula o cuello, asociado
a cortejo vegetativo. En los pacientes de menor edad puede
presentar signos més inespecificos como la disnea, vomitos
y sudoracion y rechazo de tomas. El ECG es similar al de la
patologia isquémica del adulto.

Estas causas son reconocibles por la clinica del paciente,
los hallazgos electrocardiograficos y los datos analiticos.

ACTITUD FRENTE AL PACIENTE

Ante un paciente con dolor torécico se debe valorar el
tridngulo de evaluacién pedidtrico, y segtin su estado la eva-
luacion ABCDE. En caso de inestabilidad o alteracién de
las constantes lo primero sera la estabilizacién del paciente.
* Anamnesis: en la anamnesis debe recogerse la posibili-

dad de traumatismo, el tipo de dolor (inicio, intensidad);

la presencia de sintomas asociados (fiebre, palpitaciones,
reflujo gastroesofagico, ansiedad); factores desencade-
nantes (ejercicio, tos) y factores que lo alivian (sedesta-
cion o reposo). Entre los antecedentes deben recogerse
criterios de alarma como la historia personal de enferme-
dad cardiaca adquirida (como enfermedad de Kawasaki)

0 congénita, asi como antecedentes personales o familia-

res de trastornos de la coagulacién, hipercolesterolemia,

enfermedades del tejido conectivo, muerte stibita precoz,
arritmias hereditarias o familiares portadores de desfi-
brilador automatico implantable.

e Exploracion fisica: ademds de signos que orienten a cada
patologia, deben descartarse signos de alarma: mala per-
fusién periférica, presencia de cianosis, palidez o suda-
cién, pulsos débiles o asimétricos, o crepitacion cutanea.
En la auscultacién hay que descartar hipo o hiperventila-
cion, arritmias, ritmo de galope, ruidos apagados o roce
pericardico, soplos de aspecto orgdnico no conocido.

* Pruebas complementarias: en caso de pacientes con pa-
tologia conocida, o dolor recurrente, las pruebas com-
plementarias deben compararse siempre con las pruebas
realizadas previamente si estan disponibles.

- Radiografia de térax (o ecografia pulmonar segtin dis-
ponibilidad): si se sospecha fractura costal, el dolor es
muy intenso, se aprecia auscultacién pulmonar ané-
mala o existe crepitacién cutanea.

- Enzimas cardiacos: cuando se sospeche patologia car-
diaca. En nifios BNP y pro-BNP son més sensibles que
CPK, y en caso de sospecha de isquemia la troponina
I es mas especifica. El ejercicio intenso puede elevar

B. SALAMANCA ZARZUELAY COLS.

ligeramente las enzimas sin que esto suponga afecta-
cién cardiologica.

— ECG: debe realizarse en caso de duda sobre el origen
una anamnesis compatible con patologia cardiaca, y
en pacientes con riesgo de isquemia coronaria. Deben
de tenerse en cuenta variantes fisiologicas en la edad
pediatrica como la imagen de bloqueo incompleto de
rama derecha, la posibilidad de ondas T negativas
hasta v4 y el patrén de “repolarizacién precoz” sobre
todo en adolescentes (elevacion del segmento ST en
cara anterolateral acompafiado de ondas T altas). El
trazado caracteristico de cada patologia se describe en
el apartado de etiologfa.

Tratamiento: tratamiento de soporte en caso de inestabi-

lidad hemodindmica. Tratamiento etiolégico si es posible

y analgesia para control del dolor.

Criterios de ingreso: debe valorarse ingreso hospitalario

si:

— Aparecen signos de hipoxemia, insuficiencia cardiaca
o shock.

— Dolor de etiologia cardiovascular.

- Sospecha de tromboembolismo pulmonar.

— Dolor intenso que precisa analgesia parenteral para
su control.

— Presencia de neumotérax o neumomediastino o mul-
tiples fracturas costales que puedan derivar a ello.
Criterios de derivacién a consulta de Cardiologia Pedia-

trica:

— Anamnesis, exploracion fisica o pruebas complemen-
tarias que sugieran origen cardiovascular y que no
requieran ingreso urgente.

— Dolor o asociacién de sincope con el ejercicio, una vez
descartadas patologia respiratoria y musculoesquelé-
tica.

— Antecedentes familiares de muerte stibita o enferme-
dad familiar cardiovascular.

— Dolor que no responde a tratamiento médico.

— Valorar en caso de gran ansiedad familiar.
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INTRODUCCION

La miocarditis se define como una enfermedad inflamato-
ria del miocardio con degeneracién del cardiomiocito que no
tiene un origen isquémico. La mayoria de las miocarditis son
causadas por agentes infecciosos. El diagnéstico no implica
una etiologfa especifica y se basa en los criterios inmunohisto-
quimicos e histopatologicos obtenidos mediante biopsia endo-
miocdrdica (BEM)®. Desde el punto de vista clinico, pode-
mos definir la miocarditis como una disfuncién miocardica
causada por la inflamacion, de nueva aparicién en un nifo
previamente sano con un corazén estructuralmente normal. El
espectro clinico y la relacién temporal con la infeccién previa
son variables y van desde la miocarditis fulminante con un
claro antecedente de enfermedad infecciosa a la miocarditis
crénica persistente, que se presenta como una miocardiopatia
dilatada (MCD) con insuficiencia cardiaca de instauracion
progresiva®. El dolor torécico similar a la cardiopatia isqué-
mica es otra forma de presentacion. Ademas, la miocarditis
es una causa importante de arritmias y muerte stibita.

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de la miocarditis en nifios es de 0,26 a 2
casos/100.000 pero, probablemente, esta infraestimada debi-
do a que muchos casos son asintomdticos o0 minimamente
sintomdticos®?. Existen dos picos de incidencia en la infancia

temprana y adolescencia, siendo el pronéstico peor en los
nifios mds pequefos. Existe una predominancia en el sexo
masculino, sobre todo en adultos jévenes. Se considera que
la miocarditis causa alrededor del 1,8% de las muertes® en
edad pediatrica, hasta un 3-10%¢19 de las muertes stibitas
cardiacas y que puede estar detrds de entre mas del 20% de
las muertes stbitas del lactante™. Alrededor de un 10-14%
de los casos de MCD tienen un origen viral aunque esta cifra
probablemente esta infraestimada®4.

ETIOLOGIA

Anivel mundial el agente causal mas frecuente de mio-
carditis es el Trypanosoma cruzi, causante de la enfermedad
de Chagas que es endémico en América Central y Sudaméri-
ca. En Occidente la mayoria de los casos se deben a virus.
En la década de los 70 y 80 del pasado siglo los enterovirus
(Coxsackie serotipos 1-6) eran los agentes mas importantes,
habiendo sido desplazados primero por el adenovirus (sero-
tipos 2 y 5) y, actualmente, por el parvovirus B19 y virus
herpes 6(9. El virus influenza (HIN1) da lugar a brotes de
miocarditis fulminante, mientras que el SARS-CoV2 se ha
convertido en una causa importante de miocarditis post-
infecciosa desde el afio 2020 (Fig. 1)¥. Otros agentes causales
de miocarditis incluyen bacterias, protozoos, enfermedades
autoinmunes, errores innatos del metabolismo y toxinas(?

(Tabla I).
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TABLAL.  MECANISMOS Y CAUSAS DE MIOCARDITIS.
Mecanismo Tipo Causas
Virus Adenovirus, enterovirus (Coxsackie B), parvovirus B19, hepatitis C/B, EBV,
CMV, VHH-6, arbovirus, varicela, VRS, sarampion, rubéola, SARS-CoV2, VIH
Bacterias Estafilococo, estreptococo, Borrelia, Clostridium, micoplasma, turalemia,
gonococo, rickettsias, Salmonella, micobacterias
Infecciosas . .
Protozoos Chagas, toxoplasma, malaria, babesia
Hongos Aspergiliosis, Actinomyces, candidiasis, coccidiomicosis, Cryptococcus,
histoplasmosis, Nocardia
Paraésitos Esquistosoma, cisticercosis, equinococo, triquinosis
Enfermedad del tejido conectivo  LES, esclerodermia, dermatomiositis, artritis reumatoide
Autoinmunes Miocarditis de células gigantes, sarcoidosis, Kawasaki, enfermedad celiaca,
tiroiditis con tirotoxicosis, granulomatosis de Wegener, enfermedad
. inflamatoria intestinal
Inmunomediadas
Miocarditis eosinofilica Reacciones de hipersensibilidad a antibiéticos (betalactdmicos, sulfamidas,
isoniazida) y otros farmacos (clozapina, fenitoina, carbamacepina,
diuréticos); sindromes hipereososinofilicos (reactivos a parasitos,
enfermedad de Churg-Strauss, neoplasias, hipereososinofilia familiar)
Farmacos Antraciclinas, checkpoint inhibitors, ciclofosfamida, etc.
Toéxicos Venenos Serpiente, escorpion, avispa, arsénico
Toxicos Alcohol, cocaina, metales pesados

Imitan miocarditis

Errores innatos del metabolismo

Trastorno de la beta-oxidacién, enfermedad de Barth, enfermedad de Pompe

Cardiopatia

ALCAPA, fibroelastosis, taquiarritmopatia

Malformacion vascular

Aneurisma de la vena de Galeno

Otras

Miocardiopatia asociada a sepsis, asfixia perinatal, mixoma atrial,
trastornos metabdlicos (hipocalcemia, hipoglucemia), hipertiroidismo

ALCAPA: origen andmalo de la coronaria izquierda de la arteria pulmonar; LES: lupus eritematoso sistémico.

PATOGENIA

cién de uno a siete dias, existe viremia y se produce invasion
del miocito por el virus, replicacién viral y activacién de

La mayor parte de la informacién sobre la patogenia de
la miocarditis proviene de modelos animales de miocarditis
virales. Se describen tres fases en la patogenia de la enferme-
dad (Fig. 2)@. En la fase 1 (miocarditis aguda), con una dura-
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la respuesta inmune local a través de los macréfagos que
da lugar a liberacién de citoquinas inflamatorias y necrosis
celular. En la fase 2 (miocarditis subaguda), que dura entre
1-4 semanas se produce la infiltracion por linfocitos, células
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mononucleares y NK y comienza el aclaramiento del virus.
En esta fase se forman autoanticuerpos cardiacos contra pro-
teinas estructurales y contractiles del cardiomiocito que son
detectables en suero. La fase 3 (miocarditis cronica) dura de
meses a anos y puede dar lugar a la recuperacion completa
o por el contrario a formacién de fibrosis y progresién a una
MCD en la que el virus puede o no seguir siendo detectable.
La persistencia de genoma viral se asocia a un mayor riesgo
de progresién a MCD.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Debemos sospechar una miocarditis en cualquier nifio
con un fallo cardiaco, dolor toracico agudo o disnea de nueva
instauracion. Sin embargo, mas del 50% de los nifios con
miocarditis ingresados en el hospital reciben un diagnéstico
inicial de infeccion respiratoria. Ello quiere decir que los
sintomas de la miocarditis son muchas veces inespecificos,
por lo que es necesario mantener un alto indice de sospecha.
Aunque, los sintomas iniciales se superponen a los de la
enfermedad viral (fiebre, sintomas catarrales, falta de apetito,
cansancio, intolerancia al esfuerzo, vomitos o dolor abdomi-
nal), una taquicardia excesiva e inexplicada es una pista clini-
ca de gran valor. La gravedad de los sintomas cardioldgicos
puede variar desde dolor toracico aislado o palpitaciones a
shock cardiogénico fulminante, arritmias malignas y muerte
stibita. La edad influye en el tipo de presentacién. En el neo-

nato y lactante pequefio es mas frecuente una presentacion
aguda con palidez, irritabilidad y dificultad respiratoria que
puede confundirse con una sepsis. Es frecuente la disfun-
cién ventricular grave y signos de isquemia miocardica en el
electrocardiograma (ECG). El nifio mayor suele referir una
clinica de infeccion viral en los 10-14 dias previos seguida
de astenia, malestar, intolerancia al esfuerzo, febricula, dolor
toracico o abdominal y, seguidamente, signos de insuficiencia
cardiaca congestiva. Las arritmias son frecuentes.

DIAGNOSTICO

Los estudios complementarios se resumen en la tabla IL.
Las pruebas mas ttiles para establecer la sospecha de mio-
carditis son el ECG, la radiograffa de térax, la ecocardiografia
y los marcadores bioquimicos de dafio miocérdico. La prueba
no invasiva mas sensible es la resonancia magnética (RM)
y con su uso ha decrecido la utilizacién de la BEM, aunque
se sigue considerando el patrén oro.

Electrocardiograma

ElECG, aunque es anormal en la inmensa mayoria de los
pacientes con miocarditis (93-100%), tiene una baja sensibi-
lidad@. Lo mds habitual es la taquicardia sinusal seguido
de voltajes bajos (< 5 mm), Qs patolégicas, ensanchamiento
del QRS y aplanamiento o inversién del ST. En ocasiones
puede observarse elevacion del ST indicativo de isquemia

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 59



Miocarditis aguda

TaABLA II.

CRITERIOS DE LAKE LOUISE PARA EL DIAGNOSTICO DE MIOCARDITIS POR RESONANCIA MAGNETICA.

Criterios de Lake Louise originales

En el contexto clinico de una sospecha de miocarditis, los hallazgos de la RM cardiaca apoyan el diagndstico si dos de los siguientes

estan presentes:

1. Incremento de intensidad de sefial en el miocardio global o regional en secuencias T2
2. Incremento de la ratio de realce precoz con gadolinio global entre el miocardio y el misculo esquelético en secuencia T1
3. Area de incremento de la sefial en el realce tardio con gadolinio en T1 en una distribucion no coronaria

Criterios de Lake Louise revisados

Los hallazgos de la RM cardiaca con consistentes con miocarditis si se cumplen los siguientes criterios:
1. Incremento global o regional de la intensidad de sefial en T2 o incremento en el tiempo de relajacion miocardico en T2

+ uno de los dos siguientes:

2. Incremento global o regional del tiempo de relajacién miocardico en T1
3. Areas de incremento de la sefial en el realce tardio con gadolinio en un patrén de distribucién no coronario

miocdrdica. Las arritmias son frecuentes y variadas e inclu-
yen la taquicardia supraventricular, los latidos ectopicos y
arritmias ventriculares. Grados variables de bloqueo auri-
culoventricular pueden presentarse en nifios. Algunos virus
como el VRS pueden tener especial tropismo por el sistema
de conduccién. La mayoria de los bloqueos se resuelven
espontdneamente, pero hasta un 22% se vuelven perma-
nentes y pueden requerir la implantacién de marcapasos.

Radiografia de térax

Debido a la alta frecuencia de sintomas respiratorios e
infeccion viral la radiografia de torax se realiza frecuente-
mente en el paciente con miocarditis. Es frecuente observar
grados variables de congestién pulmonar. La cardiomegalia
es muy frecuente en la miocarditis viral aguda, pero los
casos fulminantes muestran inicialmente una silueta car-
diaca de tamafio normal. Puede existir derrame pleural o
pericardico.

Ecocardiografia

La ecocardiografia es esencial en el diagndstico de mio-
carditis. En primer lugar permite descartar otras causas de
disfuncién ventricular aguda con “corazén aparentemente
normal” en el lactante pequefio a destacar el origen anémalo
de la coronaria izquierda de la arteria pulmonar (ALCAPA) o
la coartacién de aorta critica. En la mayoria de los pacientes
con miocarditis aguda se observa dilatacion ventricular y
reduccion de la fraccion de eyeccién (Fig. 3). La insuficiencia
mitral es muy frecuente. En los casos de miocarditis aguda
fulminante puede observarse una disfuncién ventricular
grave con dimensiones normales e, incluso, hipertrofia ven-
tricular por la magnitud del edema miocardico; un patrén
muy similar a la miocardiopatia asociada a sepsis.
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Figura 3. Ecocardiografia en la miocarditis aguda. Plano paraester-
nal eje largo. Se observa dilatacién ventricular con adelgazamiento
de las paredes y disminucion de la funcién ventricular.

Marcadores bioquimicos

Los marcadores de inflamacién como la proteina C reac-
tiva o la VSG suelen estar elevados, pero su valor predic-
tivo negativo es bajo. Los marcadores més utilizados son
los péptidos natriuréticos y las troponinas(”. Es importante
entender que ambos destacan por su sensibilidad y valor
predictivo negativo (si ambos son normales, la miocarditis
es improbable), pero no son especificos de miocarditis y el
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TaBLA III. ESTUDIOS DIAGNOSTICOS EN EL PACIENTE CON DISFUNCION MIOCARDICA DE NUEVA APARICION.

Estudios basicos

* Bioquimica bésica (incluyendo calcio total e idnico, magnesio, perfil hepatico y renal y acido lactico)

* Hemograma y coagulacién

* Radiografia de torax

ECG de 12 derivaciones

¢ Ecocardiograma

* Proteina C reactiva, VSG, troponinas, péptidos natriuréticos, CK y Ck-MB

e Estudios microbiolégicos: serologia y PCR de virus en suero, orina, heces, aspirado nasofaringeo, aspirado traqueal

Estudios de 2° nivel (individualizados)

e Estudio metabdlico (4cidos orgdnicos en orina, aminoacidos en sangre, amonio, glucosaminoglucanos en orina carnitina/
acilcarnitinas, transquetolasa en glébulos rojos, folato, transferrina, tiamina, selenio...

¢ Estudios endocrinolégicos: hormonas tiroideas, PTH, niveles de vitamina D

e Autoinmunidad: ANA, anti-DNA

* Resonancia magnética cardiaca

* Biopsia de musculo liso

* Cateterismo cardiaco y biopsia endomiocdrdica

Holter-ECG y estudio electrofisiologico
¢ Estudios genéticos dirigidos (p. ej., enfermedad de Barth)

grado de elevacion inicial no guarda una relacion directa con
la gravedad clinica o el pronéstico. El BNP y el NT-proBNP
son marcadores de estrés de pared y, por lo tanto, siempre
estan elevados en caso de afectacién de la funcién cardiaca
(valor predictivo negativo cercano al 100%), mientras que
las troponinas son marcadores de muerte celular, por lo
que su normalidad no excluye la miocarditis. Por ejemplo,
ciertas causas de miocarditis como la miocarditis asociada
a enfermedad de Kawasaki no suelen elevar los niveles de
troponina o lo hacen minimamente. Otros marcadores bio-
quimicos utilizados son la GPT o la CK.

Resonancia magnética

La RM permite evaluar el edema (hiperintensidad en las
secuencias en T2), la hiperemia (secuencias de realce precoz
en T1) y la fibrosis (secuencias de realce tardio en T1) de for-
ma no invasiva y precisa y en todo el miocardio (a diferencia
de la biopsia que se obtiene habitualmente de la pared septal
del ventriculo derecho)®®. El uso de la RM estd aumentando
en los tltimos afios con el advenimiento de los criterios de
Lake Louise, asi como el creciente reconocimiento de las
limitaciones y riesgos de la BEM. Segtin los criterios clasicos
de Lake Louise, la presencia de dos de los tres siguientes
hallazgos se considera diagndstico de miocarditis: aumento

global o regional de sefial en T2, incremento de la captacién
global en secuencias de realce precoz con gadolinio en T1
(en comparacién con el misculo esquelético) y, al menos, un
foco de lesion de distribucién no coronaria en la secuencia de
inversién-recuperacién con gadolinio en T1. En la nueva ver-
sion de los criterios de Lake Louise se combina la presencia
de un criterio de edema con un criterio de hiperemia o fibro-
sis, lo que aumenta el rendimiento diagndstico (Tabla III)19.
El mayor rendimiento de la RM se obtiene en los primeros
14 dias (deteccién de edema), siendo la principal limitacion
en este sentido la necesidad de anestesia para su realizacién
en el contexto de la inestabilidad hemodindmica, por lo que
su uso en pediatria no se ha generalizado como en el adulto.
La RM es muy ttil para diferenciar la isquemia coronaria
de la miocarditis en el contexto de dolor toradcico agudo en
el adolescente y adulto. Ademads, nos permite detectar en
el seguimiento de los pacientes las complicaciones a largo
plazo de la miocarditis como el desarrollo de insuficiencia
cardiaca y MCD®),

Estudios virales

Deben realizarse estudios de identificacion viral (funda-
mentalmente PCR) en sangre, aspirado faringeo y traqueal y
cuando sea posible en la BEM. El rendimiento del aspirado
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traqueal es bastante alto para el adenovirus, mientras que la
PCR sanguinea tiene un menor rendimiento para la mayo-
ria de los virus. La utilidad de la serologia viral en estos
pacientes sigue sin probarse(), debido a que en ocasiones
la fase aguda de la infeccion viral ya se ha resuelto cuando
se remite al paciente para el diagnéstico y tratamiento de
miocarditis. Su valor es limitado por la alta prevalencia en
la poblacion general de los virus responsables.

Biopsia endomiocérdica

Sigue considerdndose el patron oro para el diagnostico
de miocarditis. Permite la deteccion de infiltrado inflamato-
rio y necrosis miocardica que definen la enfermedad, ademads
puede facilitar la identificacién de los virus cardiotropos. El
momento 6ptimo para su realizacién es entre las 3-6 semanas
de enfermedad (aunque en este momento la deteccion de
virus solo se logra en un 20-40%). Los principales problemas
son la falta de sensibilidad (y por tanto de valor predic-
tivo negativo) con un alto porcentaje de falsos negativos
debido a la heterogeneidad de la afectacion miocardica y
la necesidad de realizar maltiples muestras para aumentar
el rendimiento. Los hallazgos histolégicos utilizados para
definir la miocarditis se conocen como Criterios de Dallas
y clasifican la miocarditis segtn: la presencia de infiltrado
inflamatorio y necrosis (miocarditis definitiva), la presen-
cia de infiltrado sin necrosis (miocarditis borderline) o la
ausencia de ambas (curacién de la miocarditis). Los criterios
clésicos de Dallas, basados tinicamente en hallazgos histol6-
gicos, se han quedado obsoletos por su falta de sensibilidad
y estan siendo reemplazados por criterios inmunohistoqui-
micos. La presencia de > 14 leucocitos/mm? se considera
indicativa de cardiomiopatia inflamatoria®. La utilizacién
de marcadores especificos de subpoblaciones leucocitarias
aumenta la especificidad (> 7,0 linfocitos CD3+/mm? y/o
> 35,0 macréfagos CD11b+ o Mac-1+/mm?)@Y, asi como
la mayor expresién de moléculas de clase 2 del antigeno
leucocitario humano (HLA)®. Los signos inmunohistold-
gicos de inflamacion se han correlacionado con el riesgo de
muerte o trasplante durante un periodo de seguimiento de
10 afios entre los pacientes con sospecha de miocarditis®.
El analisis por PCR viral en fase aguda permite confirmar el
diagndstico de miocarditis por enterovirus o adenovirus, ya
que normalmente estos virus no se asocian a reactivaciones.
La presencia persistente de genoma de enterovirus en la
biopsia es un factor predictor de mortalidad®), aunque para
otros virus como el parvovirus B19 o el VHHH-6 esto no se ha
demostrado. La biopsia puede asociarse a complicaciones
graves tanto derivadas de la anestesia (sedacién e intuba-
cion con deterioro hemodindmico) como del procedimiento
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(perforacion cardiaca y arritmias) especialmente en el nifio
mas pequefno. Ademds, no existe una buena relacion entre
la afectacion histolégica y el grado de afectacién clinica. Por
todo ello, la biopsia se realiza en un porcentaje variable de
los casos de miocarditis (entre un 56-100% segtin las series) y
algunos autores consideran que solo deberia realizarse si va
a cambiar el manejo terapéutico. En este sentido, la biopsia
sigue siendo esencial en caso de sospecha de miocarditis de
células gigantes (MCG) o miocarditis eosinofilica (ME) que
tienen mal prondstico y requieren tratamientos especificos.
Otros autores han establecido que la biopsia debe realizarse
en los siguientes casos: fallo cardiaco de nueva instauracion
con compromiso hemodindmico con o sin dilatacion del ven-
triculo izquierdo, fallo cardiaco con dilatacién ventricular
de entre 2 semanas a 3 meses de duracién y arritmias o blo-
queo cardiaco que no responde al tratamiento en una o dos
semanas®. Si el paciente se traslada a la sala de cateterismo
por otro motivo (asistencia en ECMO y realizacion de atrio-
septostomia) es aconsejable aprovechar para realizar biopsia.

TRATAMIENTO

No existe un consenso sobre el mejor tratamiento en la
miocarditis aguda. Debe tenerse en cuenta la presentacion
clinica y la fase evolutiva de la enfermedad. La base del
tratamiento es el soporte de la disfuncién cardiaca y sus con-
secuencias (fallo respiratorio, insuficiencia renal, etc.). El tra-
tamiento inmunomodulador se aplica frecuentemente, pero
las evidencias sobre su eficacia son escasas. En el algoritmo
de la figura 4 se resume el tratamiento de la miocarditis.

Tratamiento de soporte

El tratamiento de soporte debe adaptarse al estado cli-
nico del paciente. En el nifio con miocarditis y compromiso
hemodindamico agudo o arritmias debe realizarse en una
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. En estos casos
es prudente contactar desde el principio con un centro con
capacidad de realizar soporte circulatorio mecanico y valorar
el traslado del paciente. El tratamiento inicial del shock puede
guiarse por el algoritmo de Grady que clasifica a los pacien-
tes en 4 grupos segtin el estado de la perfusion (frio o calien-
te) y la volemia (seco o himedo) (Fig. 5). La administracion
de volumen puede ser necesaria en la estabilizacion inicial,
pero debe realizarse en menor cantidad que otros tipos de
shock (5-10 cc/kg de cristaloides 0 5 cc/kg de coloides) por
el riesgo de edema pulmonar. En caso de hipotension con
riesgo de colapso cardiovascular debe utilizarse noradrena-
lina (evidencia como vasopresor de eleccién en las guias de
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Figura 4. Algoritmo de manejo en

la miocarditis aguda.
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Figura 5. Esquema de Grady para
el manejo inicial del shock cardio-

génico.
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adultos) que aumenta rapidamente la resistencia vascular y
la perfusién coronaria con menor riesgo de arritmias. Otra
alternativa son las dosis altas de adrenalina (> 0,1 pg/kg/
min). Una vez estabilizada la presion arterial y restablecida la
perfusion la base del tratamiento en el shock cardiogénico es
disminuir la postcarga ventricular. Para ello suele utilizarse
milrinona que ademas tiene un efecto inotrépico positivo®.
También pueden utilizarse vasodilatadores directos como
nitroglicerina o nitroprusiato aunque en nifios existe menos
experiencia. Alternativamente puede usarse dobutamina
o dosis bajas de adrenalina (0,05-0,1 ug/kg/min), pero es
importante evitar en lo posible la administracién de cateco-
laminas que aumentan el consumo de oxigeno miocardico,
producen dafo celular y aumentan el riesgo de arritmias y
mortalidad. La administracién de diuréticos es fundamental
para disminuir la precarga y la congestion pulmonar y debe
ser precoz una vez que la presion arterial se haya estabiliza-
do. Debe considerarse la instauracién de ventilacién mecani-
ca, ya que la presion positiva disminuye la postcarga ventri-
cular y mejora el gasto cardiaco. Sin embargo, la intubacién
es una maniobra de alto riesgo. Si se realiza deben evitarse
farmacos cardiodepresores (propofol, tiopental, midazolam
a dosis altas) que pueden precipitar una parada cardiaca.
Una alternativa es la instauracion de ventilacion no invasiva.
En pacientes con disfuncion ventricular, pero sin datos de
shock (o cuando el shock se ha revertido) debe iniciarse el
tratamiento crénico del fallo cardiaco basado en el uso de
iECAs/ARA-II combinado con betabloqueantes (carvedilol o
metoprolol) con o sin espironolactona y utilizando diuréticos
(tiazidas o de asa), Ginicamente para tratar los sintomas de
congestion. El uso de digoxina estd desaconsejado. Para el
tratamiento de las arritmias supraventriculares pueden utili-
zarse betabloqueantes (evitar en el paciente con inestabilidad
hemodindmica) o procainamida. Las arritmias ventriculares
pueden tratarse con lidocaina o amiodarona. El bloqueo AV
sintomatico debe tratarse con un marcapasos temporal y, en
caso de no recuperacion pasada 7-10 dfas, debe valorarse la
implantacion de un marcapasos definitivo en funcién de la
repercusion clinica.

Tratamiento inmunomodulador

El tratamiento inmunomodulador en la miocarditis es
controvertido@). La mayoria de los centros utilizan dosis
altas de inmunoglobulina (2 g/kg) intravenosa adminis-
tradas precozmente (en las primeras 48 horas) apoyandose
en estudios pequefos que indican una mayor recuperacién
de la funcién ventricular. La combinacion de prednisona/
azatioprina ha demostrado mejorar la funcién ventricular en
el subgrupo de pacientes con datos de inflamacién miocar-

64 VOL. 61 N° 255, 2021

dica linfocitica crénica con estudios virales negativos®. En
general la administracion de inmunosupresores se reserva
a pacientes con sintomas persistentes tras una biopsia sin
evidencia de infeccién viral activa. Algunos autores han
utilizado los AINEs en casos de miocarditis con disfuncién
leve, especialmente si se acompana de derrame pericar-
dico, pero esta practica estd en desuso. La plasmaféresis
se ha utilizado de forma anecdética en pacientes con titu-
los elevados de autoanticuerpos cardiacos en los que ha
fracasado el tratamiento convencional. Algunas formas
de miocarditis requieren mencién especial en cuanto al
tratamiento. La MCG es un trastorno de base autoinmune
que se da en personas jovenes y suele debutar como mio-
carditis fulminante y caracteristicamente se acompafia de
arritmias refractarias o bloqueo cardiaco idiopatico. Para
su diagnostico es fundamental la BEM. Sin tratamiento la
mortalidad o necesidad de trasplante es practicamente del
100%. En caso de sospecha deben administrarse pulsos de
metilprednisolona (no alteran la biopsia) y tras confirma-
ci6én histoldgica ciclosporina + azatioprina +/- muromonab
CD-3, logrdndose bajo este régimen supervivencias libres
de trasplante a los 5 afios alrededor del 80%. La ME es una
forma de reaccion de hipersensibilidad (habitualmente a
farmacos) que cursa con fallo biventricular agudo, infarto
(afectacién coronaria) y arritmias con una mortalidad supe-
rior al 50%. Son pistas para el diagnéstico la presencia de
rash y la eosinofilia. E1 10% de los casos se da en nifios < 16
afos. Tiene una buena respuesta a los pulsos de corticoides
(metilprednisolona 10-30 mg/kg).

Tratamiento antiinfeccioso y otros tratamientos
coadyuvantes

Algunos autores recomiendan el uso de agentes anti-
infecciosos si se ha identificado un germen causal y estos
pueden aplicarse precozmente para reducir la replicacion
viral. No obstante, la eficacia es dudosa. De forma empirica
se puede utilizar una combinacion de foscarnet (activo con-
tra varios virus causantes de miocarditis) y azitromicina en
nifios con sospecha de infeccién por Mycoplasma (> 3-4 afos
con sintomas respiratorios). En el caso de que se haya iden-
tificado un virus por PCR u otro germen puede intentarse
un tratamiento antiinfeccioso dirigido (Tabla IV). En casos
de miocarditis con persistencia de genoma enteroviral, ade-
noviral o en casos de reinfeccion activa por parvovirus B19
(RNA positivo en la biopsia), el tratamiento con interferon-
beta durante 6 meses ha demostrado mejorar la recuperacion
de la funcién ventricular. En la infeccién crénica por VHH-6
con sintomatologia persistente se ha recomendado el uso de
ganciclovir/valganciclovir durante 6 meses®.
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TABLA IV. TRATAMIENTO ANTIVIRAL EN LA MIOCARDITIS AGUDA SEGUN EL AGENTE CAUSAL.

Virus

Farmacos

Pauta de administracion

Adenovirus

Cidofovir

Dos pautas disponibles:

* 5mg/kg (i.v.) una vez a la semana, durante 2 semanas, y posteriormente la misma
dosis en semanas alternas

* 1mg/kg (i.v.) 3 dias a la semana durante 2 semanas, y posteriormente la misma
dosis en semanas alternas

Con la administracion de probenecid 1,25 g/m?/dosis 3 h antes y 3y 8 h después.
Hiperhidratacion

Citomegalovirus

Ganciclovir

Nifio: 10 mg/kg/dia/12 h. Adulto: 10 g/kg/dia/12 h (i.v.)
Duracién: un minimo de 15 dias y con confirmacion de negativizacion de PCR a
CMV en sangre periférica durante 2 semanas consecutivas

Herpes simplex 1-2

Aciclovir

Dosis i.v.:

<12 afios: 750-1.500 mg/m?2/dia/8 h

> 12 afos: 15-50 mg/kg/dia/8 h sin sobrepasar dosis anterior
Dosis v.o.:

<2 anos: 200 mg/4 h (5 dosis, omitiendo dosis nocturna)

2 afos: 400 mg/4 h (5 dosis, omitiendo dosis nocturna)
Duracién: 14 dias

Virus herpes humano 6
Virus Epstein Barr

Foscarnet

180 mg/kg/dia/8 h (i.v.) durante 4 semanas
Duracién: 14 dias

Virus respiratorio sincitial
Virus parinfluenzae

Ribavirina

Ribavirina intravenosa: 25-35 mg/kg/dia (i.v.) el primer dia repartidos en 3 dosis y
luego 15-25 mg/kg/dia (i.v.) repartidos cada 8 horas
Duracion: 7 dias

Virus influenza Ay B

Oseltamivir

Nifios (1-12 afios): 10 mg/kg/dia/12 h (v.0.)

Dosis media: 150 mg/dia

Tratamiento adultos o nifios > 40 kg: 150 mg; niflos 23-40 kg: 120 mg; 15-23 kg: 90
mg; < 15 kg: 60 mg; < 1 afo: 4-6 mg/kg

Duracién: 5 dias

VIH No tratamiento ~ Consultar con especialista
VHAy VHB agudo
Enterovirus Interferén beta  Interferdn beta (s.c.): pacientes < 20 kg: 4 millones de unidades 3 veces por semana

Parvovirus B19

durante 6 meses. Las primeras tres dosis serdn de 2 millones de unidades. Pacientes
> 20 kg: 8 millones de unidades 3 veces por semana durante 6 meses. Las primeras
tres dosis seran de 4 millones de unidades

Se deberan controlar los afectos adversos habituales como la aparicién de sindrome
gripal y el aumento de transaminasas

Adaptado de Protocolo de diagndstico y tratamiento de la miocarditis aguda en pediatria Servei de Cardiologia Pediatrica Unitat de Cures
Intensives Pediatriques Servei de Farmacia Hospitalaria Unitat de Patologia Infecciosa i Immunodeficiencies de Pediatria (Servei de Pediatria)
Servei de Radiologia Pediatrica Hospital Universitari Vall d’Hebron. https:/fwww.upiip.com/sites/upiip.com/files

Soporte circulatorio mecanico

o tiempo en lista de espera va a ser superior a 2-4 semanas

Alrededor del 20-30% de los nifios con miocarditis grave
o fulminante requieren para su estabilizacién la implantacién
de soporte circulatorio mecdnico®). La ECMO veno-arterial
es lamodalidad maés utilizada en nifios con miocarditis. Pue-
de dar tiempo a la recuperacién o servir de puente a un tras-
plante si el paciente desarrolla un fallo cardiaco avanzado. La
supervivencia de los pacientes con miocarditis soportados en
ECMO es entre el 60-80%@. Si se prevé que la recuperacién

es necesaria la implantacién de una asistencia ventricular.

PRONOSTICO

La mortalidad de la miocarditis depende de muchos
factores y oscila entre el 1-25%, segtin las series y alrede-
dor del 10-30% evolucionan a una miocarditis dilatada®.
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Tradicionalmente se consideraba que los casos de miocar-
ditis fulminante tenian mds probabilidad de recuperacién
completa®. Sin embargo, los datos recientes contradicen
esta afirmacién. La miocarditis fulminante tiene mayor mor-
talidad en fase aguda. Los factores de mal pronéstico en la
miocarditis son: menor edad, mayor disminucién de la frac-
cion de eyeccion, BNP persistentemente elevado, necesidad
de soporte mecénico > 2 semanas o persistencia de genoma
viral en el miocardio entre otros. Alrededor del 5% de los
trasplantes cardiacos estdn causados por una miocarditis
confirmada histoldgicamente, pero probablemente esta cifra
estd infraestimada si tenemos en cuenta que la miocarditis es
responsable de alrededor de un tercio de las miocardiopatias
dilatadas®. Se debe evitar el jercicio fisico intenso al menos
durante 6 meses si la funcién ventricular y los marcadores
de funcién cardiaca se han recuperado y no hay evidencia
de arritmias®.

CONCLUSIONES

La miocarditis aguda en edad pediatrica se presenta con
multiples sintomas y tiene una distribucién de edad bimo-
dal. La sospecha requiere una evaluacion completa, siendo
de especial utilidad la ecocardiografia y los marcadores de
dafio miocardico. La RM cardiaca es la prueba més sensible
para diagnosticar la miocarditis aguda. El inicio precoz del
tratamiento, especialmente los casos de presentacién fulmi-
nante, es esencial para mejorar el prondstico. El tratamiento
fundamental es el soporte de la funcién cardiovascular y el
tratamiento crénico de la insuficiencia cardiaca. La inmu-
noglobulina se utiliza frecuentemente pudiendo acelerar la
recuperacion de la funcion ventricular. La BEM estd indica-
da en pacientes con miocarditis fulminante con compromiso
hemodindmico o aquellos cuya condicion no responde al
tratamiento inicial. Los pacientes con inflamacion cronica
o determinadas formas especiales de miocarditis como la
MCG se benefician del tratamiento inmunosupresor. Un
porcentaje importante de nifios con miocarditis desarro-
llardn una MCD y eventualmente requeriran trasplante
cardiaco.
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