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PALABRAS CLAVE Resumen La anomalia de Ebstein es una enfermedad congénita, caracterizada por el despla-
Cardiopatias zamiento y la adherencia de la valvula tricispide. Las valvas septal y posterior se implantan
congénitas en posiciones mas inferiores, causando insuficiencia tricuspidea, esta condicion de forma pro-
del adulto; gresiva genera dilatacion y deterioro de la funcion sistdlica ventricular derecha. Cominmente
Atresia tricuspidea; se asocia a otras entidades, principalmente, a la comunicacion interauricular y las arritmias
Muerte subita mediadas por vias accesorias. La muerte subita ocurre en estadios avanzados, usualmente rela-
cardiaca; cionados con episodios de taquicardia ventricular. Este reporte describe un caso de anomalia de
Ablacion con catéter; Ebstein y tormenta arritmica, que se sometio a ablacion del sustrato arritmico endo y epicardico
Cirugia hibrida en la porcion atrializada del ventriculo derecho, que presentdé como complicacion intraproce-

dimiento la perforacion del ventriculo, el taponamiento cardiaco y la necesidad urgente de la
reparacion quirtrgica, realizandose en el intraoperatorio una segunda ablacion por radiofre-
cuencia a cielo abierto con el objetivo de eliminar los potenciales tardios y los fragmentados
remanentes en el area de bajo voltaje de la escara. Veintidos semanas después de la ablacion
se implanto un cardiodesfibrilador subcutaneo para prevencion secundaria de la muerte subita;
en el seguimiento a 14 meses no hubo terapias apropiadas del dispositivo.
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Open-heart mapping and radiofrequency ablation: a case of refractory ventricular
tachycardia in Ebstein’s anomaly

Abstract Ebstein’s anomaly is a congenital disease characterised by the displacement and
adherence of the tricuspid valve. Septal and posterior valves are implanted in lower positions,
thus causing tricuspid insufficiency. This condition gradually generates dilation and deteriora-
tion of the right ventricular systolic function. It is commonly associated to other conditions,
mainly atrial septal defect and accessory pathway arrhythmias. Sudden death occurs in the
advanced stages, usually related to episodes of ventricular tachycardia. This report describes
a case of Ebstein’s anomaly and arrhythmic storm who underwent ablation of the arrhythmic
endo- and epicardial substract in the atrialized portion of the right ventricle, that developed as
an intrasurgical complication the perforation of the ventricle, cardiac tamponade and urgent
need of surgical repair. During the surgery a second open-heart radiofrequency ablation was
conducted with the goal of eliminating potentially late and fragmented remnants in the low
voltage area of the scars. Twenty two weeks after the ablation a subcutaneous cardioverter-
defibrillator was implanted for secondary prevention of sudden death; in the follow-up after
14 months there were no appropriate therapies of the device.

© 2016 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://

creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La anomalia de Ebstein es un trastorno congénito raro, con
una incidencia de 1 por cada 200.000 seres que nacen Vivos
y corresponde al 1% de todos los casos de las cardiopatias
congénitas'. La anomalia de Ebstein es una malformacion de
la valvula tricuspide y del ventriculo derecho, Carpentier
y Cols., clasifican la anomalia de Ebstein en cuatro tipos
dependiendo del compromiso valvular y la dilatacion del
ventriculo derecho?.

Si bien la insuficiencia cardiaca es el cuadro caracteris-
tico en los neonatos y nifos, las arritmias son el principal
sintoma en adolescentes y adultos. Los factores de riesgo
para desarrollar arritmias ventriculares en la anomalia de
Ebstein estan dados por: la disfuncion ventricular derecha,
la pobre fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo, el
estimulo simpatico aumentado y una predisposicion genética
individual; dichas alteraciones funcionales y estructurales
confieren la inestabilidad eléctrica y aumentan el riesgo
de muerte subita’. La relevancia clinica del presente caso
radica en la aplicacion de una técnica hibrida; quirirgica
y electrofisiologica. Durante una reparacion a cielo abierto
se realiza un mapeo y ablacion de potenciales patoldgicos
en el ventriculo derecho. Existe interés por conocer si la
aplicacion de estas técnicas hibridas en un solo tiempo de
intervencion benefician mas que las técnicas aplicadas
de forma aislada.

Caso clinico

Paciente femenina de 20 anos de edad, con antecedentes
conocidos de la anomalia de Ebstein tipo B, comunicacion
interauricular tipo Ostium Secundum e insuficiencia tri-
cuspidea sin hipertension pulmonar diagnosticados desde
julio de 2014, quien consulta en el servicio de urgencias

por: palpitaciones intermitentes, dolor toracico atipico y
malestar general de dos dias de evolucion.

Al examen fisico se presento hipotensa, bradicardica, con
signos de hipoperfusion distal; a la auscultaciéon cardiaca
con soplo sistélico romboidal in crescendo-in decrescendo
en foco tricuspideo. Se decidio dejar para un periodo de
observacion, se solicitd la valoracion por cardiologia y
se solicitaron paraclinicos incluida una analitica sanguinea
completa y un nuevo ecocardiograma. Presento durante el
periodo de observacion en urgencias cuadro sincopal brusco
asociado a inestabilidad hemodinamica, durante la moni-
torizacion del episodio se documentd una taquicardia con
QRS ancho por lo que se activd el codigo azul, requiriendo
maniobras avanzadas de resucitacion cardiocerebropulmo-
nar. Presento un segundo episodio inmediatamente después
de ser recuperada del primero, en esta ocasion se regis-
tré una taquicardia ventricular monomorfica sostenida con
imagen de bloqueo de rama izquierda del haz de His, nega-
tiva en cara inferior y transicion mayor en V6. Se trasladé
a la unidad de cuidados intensivos, donde requirié6 nue-
vamente maniobras de reanimacion, soporte ventilatorio
invasivo e implante de marcapasos transvenoso temporal por
bradicardia severa postcardioversion y el uso de vasoactivos
indicados por los facultativos de cuidado critico. El ecocar-
diograma transtoracico muestra: insuficiencia tricuspidea
severa, valvula tricuspidea implantada a 42,9 mm inferior
al plano de la valvula mitral, comunicacion interauricular
10mm de diametro, fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo 65%, compatible con la anomalia de Ebstein Car-
pentier D y comunicacion intreauricular ostium secundum.

Durante la estancia en la unidad de cuidados intensivos
presento 3 episodios de taquicardia ventricular monomorfica
sostenida, todas con igual morfologia, requirié desfibrilacion
externa e infusion de amiodarona, con recurrencia de TVNS
en multiples ocasiones. Debido a la tormenta arritmica no
secundaria a causas reversibles y sin respuesta a tratamiento
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Figura 1

En el panel de la izquierda: imagen del sistema de mapeo electroanatdémico.

3D Ensite, St Jude. Proyeccion oblicua anterior izquierda. Las flechas muestran dos extensas zonas de cicatriz densa en la region
basal y lateral del ventriculo derecho. AT: Anillo tricuspideo, TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho. En el panel derecho:
imagen del poligrafo de multiples canales para el estudio electrofisiologico. En la parte superior se observa electrocardiograma de
12 derivaciones a una velocidad de 100 mm/seg que muestra una taquicardia QRS ancho con imagen de bloqueo de rama izquierda
del haz de His con eje superior y transicion > vé (predominantemente negativa en derivaciones precordiales); en la parte inferior se
observan los electrocardiogramas de los catéteres del seno coronario y del apex del ventriculo derecho, se evidencia disociacion

VA lo que comprueba que se trata de una taquicardia ventricular.

antiarritmico es valorada por electrofisiologia cardiaca que
decidio realizar de forma urgente una ablacion por radiofre-
cuencia de sustratos arritmogénicos, previa realizacion de la
resonancia cardiaca con gadolinio para planeacion preope-
ratoria de la ablacion, la cual mostrd la presencia de un
extensa zona cicatrizal en la region inferobasal del ven-
triculo derecho que se correlaciona con las zonas de bajo
voltaje realizadas en el mapeo con sistema 3D. (fig. 2) y
se solicito el implante de un desfibrilador en prevencién
secundaria de muerte subita.

El procedimiento se realizd bajo anestesia general inha-
latoria, adquiriendo un mapa de voltaje endocardico con el
sistema de mapeo 3D Ensite, este mapa revela una extensa
zona de bajo voltaje en la region inferior y lateral del VD
en areas atrializadas (fig. 1, panel izquierdo) con cicatrices
densas en el nucleo de la cicatriz definido por zonas < 0,5v,
zona perimetral de la cicatriz entre 0,51 y 1,5v y tejido
eléctricamente sano>1,51v.

Se indujo de forma espontanea la taquicardia ventricular
sostenida con imagen del bloqueo de rama izquierda del haz
de His, eje superior y transicion > V6 compatible con la taqui-
cardia nativa registrada en urgencias (fig. 1, panel derecho),
la cual no es tolerada hemodinamicamente por la paciente,
por lo tanto, se decidio realizar modulacién en el ritmo sinu-
sal mapeando los bordes de la cicatriz en bUsqueda de poten-
ciales tardios definidos como: potenciales ventriculares de
alta frecuencia distintos de los electrogramas ventriculares
de campo lejano (far field); en muchos casos estos potencia-
les son de baja amplitud, algunas veces se presentan frac-
cionados, dobles o con componentes multiples separados por
senales de muy baja amplitud o intervalos isoeléctricos > =
50 ms, por otra parte, se ajustan parametros de escara entre
0,1mV a 0,5mV, como fue descrito por Almendral, bus-
cando la aparicion de canales en el interior de la cicatriz. Se
realizaron aplicaciones de radiofrecuencia con catéter Cool
Path™ con 30W de poder y 40° C de temperatura en zonas

de potenciales ventriculares tardios (fig. 3), en las cuales el
pacemapping concordara con la taquicardia clinica identi-
ficando posibles salidas (Exits), se efectud aplicacion hasta
lograr la desaparicion de estos potenciales, adicionalmente,
se llevo a cabo la aplicacion de radiofrecuencia en el interior
de los canales probables. Luego de completar estas aplica-
ciones se realizo estimulacion ventricular con 2 extraestimu-
los, con induccion de taquicardia ventricular, considerando
que se trata de un circuito epicardico, debido a que en
electrocardiograma de superficie la activacion transmural
reflejaba un inicio lento del QRS (pseudo delta>34ms), el

[}

Figura 2 Eje corto, en la imagen de resonancia magnética
cardiaca Equipo 1,5.

Tesla, la punta de flecha sehala una imagen con realce tardio
del contraste en la region infero-basal del ventriculo derecho
que se correlaciona con el area de bajo voltaje < 0,5v nlcleo de
la cicatriz en el mapa electroanatomico 3 D del sistema Ensite.
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Figura 3

Imagen de potencial ventricular tardio. Imagen del poligrafo de multiples canales a una velocidad de 200 mm/seg. En la

parte superior de la imagen electrocardiograma de 12 derivaciones se observa un latido en ritmo sinusal. Al final del QRS se coloca
un caliper. En la parte inferior se observa el canal de catéter de ablacion y un potencial postsistolico patologico que fue objeto de

ablacion durante el procedimiento a torax cerrado.

principal inconveniente de este criterio es que no ha sido
disenado para TV con morfologia de bloqueo de la rama
izquierda del haz de Hiz. Se determiné abordaje por esta
via mediante la técnica descrita por Sosa y Cols., se efec-
tué paso de introductor 8 F al pericardio y se llevd a
cabo el inicio de mapa de voltaje con los parametros des-
critos anteriormente. Durante la realizacion del mapa, la
paciente presentd hipotension sostenida y signos por eco-
grafia intracardiaca de hemopericardio y taponamiento que
no se resolvieron con drenaje pericardico simple por la uti-
lizacion de un catéter Pig Tail, razén por la cual, se llamo
tana pericardica, no obstante, por presencia de sangrado
activo se decidio realizar una esternotomia media. Al abrir el
pericardio se observé una pequefa laceracion de la porcion
atrializada del VD que se corrigio con pledgets de pericardio.
Debido a la consideracion sobre la presencia de un circuito
epicardico se resolvi6 mapear con catéter de ablacion irri-
gado Cool Path programandolo a 30 Wy 40° C de temperatura
por via abierta ajustando limites de impedancia a 250 ohmn;
se procedio por parte del cirujano a hacer exploracion con
la punta del catéter en la zona de la cicatriz encontrada
previamente durante el mapeo endocardico. Hacia la region
inferior, lateral y basal del ventriculo derecho se observé la
presencia de multiples potenciales tardios de bajo voltaje
realizando aplicacion de radiofrecuencia sobre estas zonas,
cubriendo con pericardio el catéter durante las aplicaciones
para evitar aumentos sUbitos de impedancia, se llevaron a
cabo aplicaciones hasta lograr la desaparicion de todos los
potenciales ventriculares tardios. En el procedimiento de
reparacion se practico una auriculotomia derecha. Se evi-
dencid la comunicacion interauricular tipo foramen oval y la
anomalia de Ebstein tipo C. Valva Septal hipodesarrollada y

adherida, ademas, desplazada, valva posterior desplazada,
valva anterior grande tipo vela, desinsercion de la valva
anterior y posterior, diseccion de los musculos papilares y
movilizacion de las cuerdas. Se realizd plicatura vertical
de la porcion atrializada del ventriculo derecho, creando el
neoanillo tricuspideo sobre el cual se reinsertaron las valvas
anterior y posterior, completando la valvuloplastia del cono
y posteriormente, la derivacion cavo-pulmonar tipo Glenn
bidireccional.

En el periodo postoperatorio se comentd la paciente en
la junta de decisiones con los departamentos de: cardiolo-
gia, cirugia cardiovascular y electrofisiologia, debido a que
tiene indicacion de prevencion secundaria de muerte sUbita
por lo que se acordéd en ésta el implante de un cardiodesfi-
brilador subcutaneo por imposibilidad para el abordaje por
via endovascular, (correccion de Glenn) procedimiento que
se llevo a cabo a las 22 semanas después de la ablacion y la
cirugia por tramites administrativos y que cursoé sin ninguna
complicacion. El postoperatorio de implante del desfibrila-
dor subcutaneo transcurrio favorablemente, siendo dada de
alta al dia siguiente, previa realizacion de una radiografia
del térax que no evidencié desplazamiento del electrodo
0 neumotodrax. La paciente ha acudido a las consultas de
reprogramacion del dispositivo sin encontrarse nuevos epi-
sodios de taquicardia ventricular tratados por el dispositivo
implantado.

Discusion

Actualmente la ablacion con catéter es un tratamiento efec-
tivo para taquicardia ventricular recurrente en el contexto
de la enfermedad cardiaca estructural, disminuye choques
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apropiados del desfibrilador y mejora la calidad de vida, se
utiliza con mayor frecuencia después de un primer intento
de controlar la arritmia con antiarritmicos.

El papel de la ablacion con catéter en el tratamiento de
las arritmias ventriculares ha ido cambiando en los Ultimos
diez anos, ahora pretende curar multiples morfologias de
taquicardias ventriculares y sustratos complejos en pacien-
tes con cardiopatia estructural. El sistema de mapeo se ha
introducido para estudiar el patron de activacion de cual-
quier arritmia ventricular por un analisis ‘‘de un solo ciclo’’,
y ha facilitado la caracterizacion de formas inestables y
no sostenidas de la taquicardia ventricular. La evaluacion
del sustrato arritmogénico es mas precisa por el uso de
la cartografia electroanatomica (CARTO, Ensite), que se
esta aplicando para identificar las areas del tejido cicatri-
zal responsables de las arritmias ventriculares, para mapear
las taquicardias estables y para validar la creacion de una
linea de bloqueo. Por medio de este avance tecnologico, la
identificacion de los istmos criticos y circuitos intramurales
profundos también ha dado lugar a nuevas estrategias de la
ablacion, simplificando con frecuencia el procedimientoy la
minimizacion de complicaciones®. La relevancia clinica del
presente caso radica en el cuestionamiento de si las técnicas
hibridas podrian tener en el futuro mejores desenlaces que
las técnicas aisladas en varios tiempos y realizadas por cada
una de las especialidades por separado. Este interrogante
surge del beneficio tedrico que podria ofrecer la ablacion
para proteger a los pacientes con cardiopatia estructural y
alto riesgo de muerte subita en el postoperatorio de repa-
raciones quirurgicas y en el beneficio potencial que tendria
la reparacion quirurgica al detener la progresion de la dila-
tacion y disminuir asi el aumento del sustrato anatomico
que genera arritmias en los pacientes con valvulopatias y
enfermedades congénitas del corazon. Se plantea si puede
existir sinergia al realizarse los tratamientos combinados en
un solo tiempo y que no podrian ofrecer los tratamientos ais-
lados en diferentes momentos. Ademas, la ablacion a cielo
abierto ofrece ventajas geométricas que disminuyen el error
y favorecen la accesibilidad que en los abordajes percuta-
neos esta limitada por varias razones como por ejemplo: la
habilidad del operador y el desarrollo limitado de los caté-
teres de ablacion para el abordaje de ciertas estructuras
cardiacas.

Las primeras descripciones de escision quirurgica endo-
cardica ventricular guiada por el estudio electrofisiologico
datan del ano 1979, en la Universidad de Pensilvania. Doce
pacientes con cardiopatia isquémica y taquicardia ventri-
cular refractaria a manejo médico, son sometidos a esta
cirugia, se utilizo la cartografia intraoperatoria, ubicando la
zona implicada mediante estimulacion y reseccion del endo-
cardio en la zona de origen (25-40% de la circunferencia de la
aneurismectomia). Antes del alta, todos los pacientes fue-
ron sometidos a un estudio electrofisiolégico y en ninguno
se inicio la taquicardia ventricular. Los 10 pacientes sobre-
vivientes permanecieron libres de la taquicardia ventricular
sostenida de 9 a 20 meses®. No obstante, en esta época la
electrofisiologia se limitaba a la identificacion de sitios cri-
ticos para el mantenimiento de arritmias que eran tratados
mediante reseccion quirtrgica, no se contaba con catéteres
que permitieran la aplicacion de energia de radiofrecuen-
cia; estos catéteres y la forma de lesion que genera la
radiofrecuencia puede limitar las lesiones circunscribiendo

el tratamiento a la areas en donde se encuentran istmos cri-
ticos que son la base anatomica de las arritmias sostenidas,
disminuyendo asi el dafio en el musculo cardiaco sano. En
otro estudio a lo largo de cinco anos en el Hospital Metodista
de Houston en el ano1986, se sometieron 46 pacientes con
cardiopatia isquémica y taquicardia ventricular sostenida
recurrente o fibrilacion ventricular a reseccion y/o crioabla-
cion subendocardica, con una edad promedio de 61 afos, la
fraccion de eyeccion media del ventriculo izquierdo del 32%
y previo tratamiento antiarritmico no exitoso. En 35 de los
39 pacientes en los que se pudo obtener datos de la cartogra-
fia, 86% tenian sitios de activacion en el ventriculo izquierdo
y 14% en el ventriculo derecho. Diez pacientes fueron some-
tidos a la cirugia de reseccion subendocardica localizada y
25 a crioablacion intraoperatoria con éxito en mas del 90%
de los pacientes. Las arritmias ventriculares polimorficas, en
sitios dispares y con origen en la pared inferior constituyeron
factores pronosticos adversos utilizando esta técnica®.

Conclusion

En los centros experimentados la ablacion por radiofrecuen-
cia se realiza con nuevas técnicas de mapeo y ablacion
disponibles, guiadas por mapas 3 D e imagenes de resonancia
magnética que identifican los sustratos arritmicos y permi-
ten un preciso conocimiento de la geometria cardiaca previo
a la intervencién, mejorando la planificacion, disminuyendo
la recurrencia y aumentando la seguridad; hay reportes de
casos con éxito indiscutible’. Las técnicas de la cirugia car-
diovascular también han avanzado. De situaciones clinicas
complejas se deriva la necesidad de implementar nuevas
técnicas que a menudo son llamadas hibridas, combinan
modalidades de tratamiento, en este caso se presenta la
combinacion de dos tratamientos por un lado el quirGrgico
que permite la reparacion valvular y disminuye la progre-
sion de la enfermedad al evitar la dilatacion, por otro lado
el electrofisiologico (ablacion por radiofrecuencia) ya que
derivado de los seguimientos se conoce que la muerte sUbita
es un importante problema que debe ser tratado priorita-
riamente en casos de dilatacion y severo compromiso de
la funcion sistdlica. Este caso clinico plantea la necesidad
de desarrollar estudios que permitan conocer si los resulta-
dos a largo plazo con las intervenciones hibridas en la sala
de cirugia presentan un efecto sinérgico y son mejores que
las intervenciones percutaneas o quirdrgicas utilizadas de
forma independiente y en varios tiempos.
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