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CARDIOLOGIA DEL ADULTO - PRESENTACION DE CASOS @

Cardiomiopatia hipertréfica y sindrome de Wolff-Parkinson-White
con blogqueo auriculo-ventricular completo.
Una extrafa asociacién.

Reporte de un caso

Hypertrophic cardiomyopathy and Wolff-Parkinson-White Syndrome with complete
auriculoventricular block. A strange association.

Report of one case

Franco J. Vallejo, MD.!"; Paula A. Montafia, MD.?; Carlos Vesga, MD.®; Antonio Miranda, MD.?; José E. Citelli, MD.?;
Alberto Negrete, MD.?; Efrain Gil, MD.®

Medellin; Cali, Colombia.

Paciente masculino de 22 afios quien ingresa por episodio de sincope. En el electrocardiograma se
encuentra patron de Wolff-Parkinson-White y signos de sobrecarga auricular e hipertrofia ventricular
izquierda con bloqueo auriculo-ventricular completo. El ecocardiograma transtoracico es compatible con
cardiomiopatia hipertrofica no obstructiva. Se lleva a estudio electrofisiolégico donde se encuentra pre-
excitacion por via accesoria y bloqueo auriculo-ventricular infrahisiano; se realiza ablacion y se implanta
marcapasos bicameral.

PALABRAS CLAVE: Wolff-Parkinson-White, cardiomiopatia hipertrofica, bloqueo auriculo-ventricular
infrahisiano, PRKGA2, haz de James.

A 22 years old male patient is admitted for a syncope episode. An electrocardiogram shows a Wolff-
Parkinson-White pattern and signs of auricular overload with left ventricular hypertrophy and complete
auriculoventricular block. The transthoracic echocardiogram is compatible with non-obstructive hypertrophic
cardiomyopathy. An electrophysiological study is carried out, finding pre-excitation through an accessory
way and infra-His auriculoventricular block. An ablation is performed and a bicameral pacemaker is implanted.

KEY WORDS: Wolff-Parkinson-White, hypertrophic cardiomyopathy, infra-His auriculoventricular block,
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Introduccion

En1985, Khair (1) reconocié la asociacién entre el
sindrome de Wolff-Parkinson-White, la cardiomiopatia
hipertréfica no obstructiva, las arritmias supraventriculares
y los episodios de bloqueo auriculo-ventricular completo.
Hasta 1995 se encontrd la mutacién del cromosoma
793 (2) y soélo Ultimos reportes revelan especificamente
la alteracién de la subunidad g2 del gen que codifica
para AMP-protein kinasa activada (PRKAG2) (3). El
fenotipo de la mutacién en el PRKAG2 es una
cardiomiopatia por almacenamiento de glicégeno (3)
contrario a las miocardiopatias hipertréficas més
frecuentes las cuales ocurren por aumento en la
produccién de proteinas contrdctiles (4), ademds de
asociarse a pre-excitacién ventricular, alteraciones de la
conduccién auriculo-ventricular y
taquiarritmias supraventriculares.

Aqui se reporta el caso de un

paciente con todas las variantes

clinicas de esta alteracién genética. | |
|| o |

Reporte de caso

4

Paciente masculino de 22 afios
de edad, con historia de sincopes a
repeticion no estudiados, quien es
llevado a un centro periférico por
nuevo episodio sincopal. Toman
electrocardiograma (Figura 1) que — 4+ —
muestra ritmo sinusal, frecuencia
cardiaca de 88 lpm, intervalo PR
corto, complejo QRS prolongado, 77 L
signos de sobrecarga auricular
izquierda, hipertrofia ventricular
izquierda y onda delta (patrén de
Wolff-Parkinson-White).
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asistolia ventricular y linea de base que muestra
taquicardia sinusal con una pausa sinoatrial que se
revierte de manera espontdnea a ritmo sinusal con
patrén de Wolff-Parkinson-White por tres complejos,
seguido de taquicardia auricular conducida por la via
accesoria.

El paciente es trasladado a la unidad de cuidado
intermedio en donde se le coloca marcapasos transitorio
transvenoso. Se realiza ecocardiograma transtorécico
que muestra todas las paredes del ventriculo izquierdo
engrosadas con 22 mm de espesor, tracto de salida del
ventriculo izquierdo sin aceleraciones del flujo, auricula
izquierda levemente dilatada, cavidades derechas normales
y estudio valvular normal; estos hallazgos son compatibles
con cardiomiopatia hipertréfica no obstructiva.

Figura 1. Electrocardiograma de superficie que muestra intervalo de PR corto, complejo QRS
prolongado y onda delta.
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Figura 2. Electrocardiograma de superficie que muestra bloqueo AV completo, asistolia ventricular,
taquicardia sinusal con una pausa sinoatrial, Wolff-Parkinson-White y taquicardia auricular condu-
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Es llevado a estudio electrofisiolégico (Figura 3) que
muestra unintervalo AH normal que demuestra conduccién
adecuada desde el nodo sinusal hasta el inicio del His, con
posterior ausencia de activacién ventricular. Enlasiguiente
activacién del His hay una activacién ventricular con
intervalo HV corto que evidencia pre-excitacién ventricular.
Se hace ablacién del nodo auriculo-ventricular con
desaparicién del censado hisiano a la estimulacién
auricular; se implanta marcapasos bicameral.

Luego de concluir laterapia de rehabilitacién cardiaca,
el paciente estd asinfomdtico y se reincorpora a su vida
laboral.
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Figura 3. Estudio electrofisiolégico que muestra despolarizacién auricular
(A), activacién del His (H), con intervalo AH normal que demuestra
conduccién normal desde el nodo sinusal hasta el haz de His. No se
observa despolarizacién ventricular (V) con un intervalo HV corto que
evidencia pre-excitacién ventricular.
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Discusion

Tradicionalmente, los pacientes con sindrome de
Wolff-Parkinson-White, no tienen otras anormalidades
estructurales asociadas; sin embargo, la cardiomiopatia
hipertréfica no obstructiva se ha descrito en asociacién
con sindrome de Wolff-Parkinson-White y bloqueo
auriculo-ventricular completo como una entidad de
cardcter hereditario con alta penetrancia (5). Recientes
estudios muestran que las mutaciones en el gen que
codifica para la subunidad PRKAG2, puede causar
hipertrofia ventricular izquierda simulando una
cardiomiopatia hipertréfica con alteraciones
electrofisiolégicas (Wolff-Parkinson-White, bloqueo
auriculo-ventricular completo y taquiarritmias
supraventriculares). La cardiomiopatia hipertréfica estd
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dada por multiples mutaciones genéticas que alteran la
expresién de proteinas contréctiles, mientras que la
expresién clinica de la mutacién del PRKGA2 produce un
engrosamiento del ventriculo izquierdo por depésito de
glicégeno en los miocitos; no obstante, esta anormalidad
per se no explica la heterogeneidad de este desorden (6).

En este caso, la presencia del sindrome de Wolff-
Parkinson-White es clara (PR corto, QRS ancho secundario
a onda delta) confirmado por estudio electrofisiolégico
que demuestra pre-excitacién por acortamiento del
intervalo HV. Los hallazgos electrocardiogréficos de
sobrecarga auricular izquierda (prolongacién del vector
terminal de la onda p), hipertrofia ventricular izquierda
se confirmaron mediante ecocardiograma transtorécico
que mostré auricula izquierda levemente dilatada y
engrosamiento severo de todas las paredes del ventriculo
izquierdo sin obstruccién dindmica del tracto de salida,
hallazgos compatibles con cardiomiopatia hipertréfica
no obstructiva. El patrén de Wolff-Parkinson-White en
el electrocardiograma de superficie, tiene una
prevalenciade 0,15% a 0,25% en la poblacién general
y se incrementa a 0,55% en familiares de primer
grado. La prevalencia de cardiomiopatia hipertréfica
en adultos es del 0,2% (1:500); sin embargo, la
asociaciéon del sindrome de Wolff-Parkinson-White y
cardiomiopatia hipertréfica es extremadamente rara y
su prevalencia adn se desconoce (7).

Lo llamativo del caso es que el paciente presenta
bloqueo auriculo-ventricular completo intermitente que lo
lleva a asistolia. Lo comin es que los pacientes con
sindrome de Wolff-Parkinson-White asociado a bloqueo
aurfculo-ventricular no presenten asistolia puesto que hacen
despolarizacién ventricular a través de la via accesoria. En
el estudio electrofisiolégico se demostré que el bloqueo
auriculo-ventricular era infrahisiano y en los registros de
estos episodios no se presentaba pre-excitacién, lo cual
evidencia una via accesoria no comin que desemboca por
encima del His, y hace sospechar de un haz de James con
bypass atrionodal o intranodal, que se confirma tras la
desaparicién de cualquier conduccién atrioventricular al
realizar ablacién del nodo auriculo-ventricular.

En este paciente se encontraron todas las variables
reportadas para este sindrome; ademds, habia antecedente
familiar en primera linea con cardiomiopatia hipertréfica,
taquicardias supraventriculares y bloqueo auriculo-
ventricular intermitente. Esto hace altamente probable
que sea la manifestacién fenotipica de la delecion del
PRKGA2 aunque no se le haya realizado estudio genético.
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