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Vernakalant en fibrilacién auricular:

2 anos de experiencia

El tratamiento de la fibrilacién auricular (FA) aguda
incluye una serie de farmacos antiarritmicos entre
los que se encuentra el vernakalant, una nueva droga
de administraciéon intravenosa con un mecanismo de
accion distinto de los hasta ahora conocidos, que ha de-
mostrado su efectividad en estudios aleatorizados. (1-3)

Se introdujo en el mercado argentino en 2012, y
desde ese momento en nuestro centro se dispone de ella
para la utilizacién en pacientes con FA aguda.

El propésito de nuestro trabajo es mostrar los re-
sultados de los primeros 2 anos de experiencia con el
vernakalant en nuestra institucion.

Se trata de un estudio retrospectivo, observacio-
nal, unicéntrico, que se llevo a cabo en el Servicio de
Emergencias del Instituto Cardiovascular de Buenos
Aires (ICBA). Desde el 1 de marzo de 2012 hasta el
30 de enero de 2014 se registraron en nuestro centro
121 pacientes con FA aguda sin descompensacion he-
modinamica, en los que se decidi6 por un tratamiento
farmacolégico con vernakalant para su reversion.
Se administré una dosis inicial de 3,0 mg/kg en 10
minutos, seguidos por un periodo de 15 minutos de
observacién y, ante la falta de reversion, una segunda
dosis de 2 mg/kg en 10 minutos.

Criterios de inclusion: Pacientes mayores de 18
anos, con un peso de entre 45 y 136 kg, con un inicio
de sintomas claros en las dltimas 48 horas y presién
arterial sistélica mayor de 90 mm Hg y menor de 160
mm Hgy diastélica menor de 95 mm Hg. Se excluyeron
mujeres embarazadas, pacientes con aleteo auricular,
enfermedad del nodo sinusal, QRS mayor de 140 ms sin
marcapasos, QT mayor de 440 ms, insuficiencia cardia-
ca o sindrome coronario agudo reciente. Se excluyeron
ademas pacientes con enfermedad valvular grave,
miocardiopatia restrictiva u obstructiva y cualquier
paciente con fraccion de eyeccion < 35%.

Criterio de reversion: Se considerd tiempo de
reversion al momento de pasaje a ritmo sinusal que
se sostuvo hasta el alta del paciente. Se considerd
falla de reversién farmacolégica con vernakalant a la
persistencia en FA después de 2 horas de la segunda
dosis de acuerdo con lo recomendado en los protocolos
internacionales.

Eventos adversos: Se consideraron eventos adversos
serios la muerte, la hipotensién sostenida (presién
arterial sistdlica < 90 mm Hg), la bradicardia con me-
nos de 40 latidos por minuto, la prolongacién del QT
a mas de 440 ms, la arritmia ventricular (> tripletas)
o cualquier otro evento que requiriese o prolongase la
hospitalizacion del paciente. Se consideraron eventos
no serios la alteracion del gusto, la tos, las nduseas y
los mareos o cualquier otro evento que no cumpliese
los criterios de serio.

Las variables discretas se expresan en porcentajes
y las continuas, segin su distribuciéon, como media o
mediana, con su correspondiente desviacion estandar
o intervalo intercuartil.

Todos los datos fueron analizados con el software
SPSS 21.

Se registraron los datos de 121 pacientes consecu-
tivos tratados con vernakalant, con una edad media de
58,1 = 13,9 anos, el 67,7% de sexo masculino (Tabla 1).
El 46,2% de los pacientes eran hipertensos y solo el
1,65% eran diabéticos.

Con respecto al episodio de FA que motivé la con-
sulta, resulto6 el primer evento en el 28,9% de los pa-
cientes, con una frecuencia cardiaca promedio de 118,9
+ 27 latidos por minuto y una mediana de tiempo de
evolucion de 4 horas (2-10) (Tabla 2).

Se presentaron con cardiopatia estructural el 13,2%
de los pacientes, con una fraccién de eyecciéon promedio
del 60,2% =+ 6,4% y un area auricular de 20,6 + 4,4 cm?.

El 84,3% de los pacientes revirtieron a ritmo si-
nusal, con un 45,4% que requirié la segunda dosis de
vernakalant. Del grupo de pacientes que no revirtieron
con vernakalant, la cardioversion eléctrica fue exitosa
en el 90%, quedando solo 2 pacientes fibrilados.

Tabla 1. Caracteristicas generales de la poblacion

Edad, afios 58,1+ 13,9
Sexo masculino, % 67,7
Peso, kg 79,5 + 14,9
Altura, cm 173,5+12,5
Superficie corporal, m? 1,93 £ 0,23
HTA, % 46,2
DM, % 1,65
EPOC, % 1,65

HTA: Hipertensién arterial. DM: Diabetes mellitus. EPOC: Enfermedad pul-
monar obstructiva crénica.

Tabla 2. Caracteristicas de la fibrilacion auricular y su tratamiento
previo

Frecuencia cardiaca, Ipm 118,9 + 27
Tiempo de evolucién, horas 4 (2-10)
Primer episodio de FA, % 28,9
Tratamiento previo
Betabloqueantes, % 34,7
Blogueantes calcicos, % 1,65
Propafenona/flecainida, % 17,4
Amiodarona, % 11,6
Anticoagulacion, % 31,4
CHADS,, %
0 14,8
1 52,9
2 16,5
3 16,5

Ipm: Latidos por minuto. FA: Fibrilacién auricular.
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El tiempo a la reversion fue de 9 minutos (6-18).
El tiempo total de estancia hospitalaria fue de 165
minutos (110-210).

El 24% de los pacientes presentaron eventos ad-
versos. Solo se produjeron eventos de los denominados
serios en 4 pacientes, representados por bradicardia a
40 latidos por minuto que duré menos de 5 minutos,
sin necesidad de tomar ninguna medida farmacolégica
y sin descompensacién hemodinamica en 2 pacientes,
hipotensién que requirié expansién con solucion fisio-
logica en 1 paciente y taquicardia ventricular no soste-
nida en 1 paciente. El resto de los eventos adversos (25
pacientes) estuvo dentro del grupo de los denominados
no serios representados por alteraciones del gusto y,
en menor medida, parestesias, tos y nduseas, todos
transitorios y bien tolerados por los pacientes.

El vernakalant es un agente antiarritmico selecti-
vo auricular, que prolonga el periodo refractario, con
efectos minimos sobre la repolarizacién ventricular. Los
estudios ACT y ACT 3 demostraron la seguridad del
vernakalant con una tasa proarritmica y de hipoten-
sioén baja. (1, 2) El estudio AVRO mostré la seguridad
en pacientes con cardiopatia estructural moderada,
excluyendo a pacientes con miocardiopatia obstructiva,
enfermedad valvular grave o infarto reciente, entre
otros. (3) A partir de estos resultados, la guia europea
de 2012 recomienda la utilizacién del vernakalant para
lareversion de la FA aguda, excluyendo de la indicaciéon
a los pacientes con fraccién de eyecciéon < 35% por
falta de experiencia, valvulopatia grave, insuficiencia
cardiaca en evolucién o evento coronario reciente. (5)

En nuestra experiencia, la mayoria de los pacientes
presentaron ausencia de cardiopatia estructural, con
auriculas de tamano conservado o levemente aumenta-
do, lo que probablemente explique la tasa alta de éxito
de reversién con la medicacién, mayor que la mostrada
en otros trabajos.

El tiempo a la reversion fue similar a lo publicado en
el estudio AVRO, (3) lo que impacta directamente en el
tiempo de permanencia de los pacientes en el Servicio
de Emergencias. Esta mayor velocidad para lograr la
reversion se asocia directamente con una reducciéon
en el tiempo de estancia hospitalaria en comparaciéon
con estudios previos con drogas como la propafenona
o la flecainida, lo que implica beneficios asistenciales,
econémicos y de bienestar para el paciente que se ex-
pone menos al estrés que significa una internacion. (6)
En relacién con la seguridad, el vernakalant present6
principalmente eventos adversos denominados no serios
como disgeusia, tos y nauseas, tal como ocurri6 en los
estudios de grandes proporciones. (1-3, 5) Estos efectos
no tuvieron impacto en la salud de los pacientes y fueron
muy bien tolerados. A su vez, es de destacar que el ver-
nakalant no produjo ningtn tipo de reaccién a nivel de
la zona de administracién, lo que presenta una ventaja
comparativa respecto de drogas como la amiodarona,
con una tasa significativa de flebitis quimica.

Estos resultados nos han generado la confianza
necesaria para que el vernakalant se haya convertido

en la droga de primera eleccién en nuestro centro al
momento de elegir el farmaco antiarritmico para el
tratamiento de los pacientes con FA aguda.

En nuestra experiencia, el vernakalant resulté una
droga efectiva y segura para el tratamiento de la FA,
que permitié una rapida resolucién y externacién de
estos pacientes.

Juan P. Costabel, Florencia Lambardi,
Martin Aragon, Roberto Campos,

Alberto Giniger"™A¢, Diego CondeMTA¢
Instituto Cardiovascular de Buenos Aires (ICBA) -
Secciéon Emergencias Cardiovasculares

Blanco Encalada 1543 - (1428) CABA

e-mail: jpcostabel@icbha.com.ar
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Tromboangeitis obliterante en mujer joven con
miocardiopatia dilatada

La tromboangeitis obliterante (TAO) es una enfer-
medad inflamatoria, oclusiva, no aterosclerética y
segmentaria de arterias de pequeno a mediano calibre
y de vénulas superficiales. (1, 2) Leo Buerger describié
esta entidad en 1908 en hombres jovenes tabaquistas
importantes con amputaciones en miembros inferiores
(MMII) secundarias a lesiones isquémicas. Los casos
descriptos en mujeres son esporadicos. La TAO se
considera un tipo de vasculitis (2) con compromiso
visceral infrecuente. (3) Existen pocos casos con afec-
tacion cardiaca publicados en la literatura médica. La
mayoria de ellos corresponden a pacientes jévenes con
infarto agudo de miocardio y presuncién de enferme-
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dad coronaria. (4) La miocardiopatia dilatada no se ha
descripto en el contexto de esta enfermedad.

Se presenta un caso de debut de TAO en una mujer
joven, fumadora ocasional, con miocardiopatia dilatada
sintomatica.

Mujer de 19 anos que consulta por disnea y claudi-
cacion intermitente de MMII de 2 meses de evolucion.
Tabaquista ocasional. Sin antecedentes de diabetes,
hipertension, dislipidemia ni enfermedad cardiaca. Exa-
men fisico: normotensa, lesiones isquémico-necréticas
bien delimitadas en hallux, segundo y tercer dedo del
pie izquierdo (Figura 1). Pulsos: radial derecho, tibial
posterior y pedio izquierdo ausentes; radial izquier-
do y cubital derecho de minima intensidad. R1 y R2
normofonéticos en 4 focos, silencios libres, sin R3. Sin
edemas periféricos. Laboratorio: hemograma, glucemia
y funcién renal normales, VSG 47 mm, Quick y KPTT
normales, colesterol 162 mg/dl, LDL 108 mg/dl, HDL 32
mg/dl, TAG 87 mg/dl. C3, C4, normales ANCAc, ANCAp,
FAN, anti-ADN, Ac anticentrémero, Ac anti-ScL70, Ac
antimembrana basal, Ac antibeta,-glicoproteina, Ac
anticardiolipina negativos. TSH normal. Chagas, CMV,
adenovirus, enterovirus y HIV negativos.

ECG: sinusal, BCRI. Ecocardiograma Doppler /
ETE: hipocinesia global, movimiento asincrénico del
septum, deterioro grave de la funcién sist6lica. Fraccion
de eyeccion 35%.

Eco-Doppler arterial de MMII: flujo disminuido en
arteria tibial derecha (posterior y anterior); arteria
tibial posterior distal sin flujo. Arteriografia de MMII:
aortograma y renales normales, oclusion en tibial pos-
terior derecha (tercio proximal), tibial anterior izquier-
da (tercio medio) y peronea homolateral. Colaterales
en patron de “sacacorchos”. Cinecoronariografia: aorta
toracica y vasos del cuello normales. Tronco coronario,
coronaria derecha y circunfleja sin lesiones. Descen-

Fig. 1. Lesion isquémico-necrética en el pie izquierdo.

dente anterior ocluida entre tercio medio y distal, se
rellena por circulacién colateral.

Durante la internacién presenta paro cardiorrespi-
ratorio en contexto de TV/FV. Responde a RCP avan-
zada, con requerimiento de ARM e inotrépicos por 5
dias. Por recurrencia de TV se indica CDI. Biopsia de la
arteria radial derecha: arteria de mediano calibre con
lamina elastica interna preservada (Figura 2), oclusiéon
luminal por fibrosis laxa y vasos de neoformacién con
compromiso intimal focal, restos de fibrina y leucoci-
tos polimorfonucleares aislados en la capa muscular.
Diagnéstico: tromboangeitis obliterante en vias de
organizacion.

Evoluciona favorablemente y se otorga el alta acon-
sejando el cese del consumo de tabaco, pauta con la cual
la paciente cumple. Lesiones isquémico-necroéticas de
MMII en franca resolucién con tratamiento médico.

El caso presentado es similar al de los pacientes
que hace mas de un siglo describieran Winiwarter y
Buerger: lesiones isquémicas en las extremidades en
paciente joven y fumador. (1) Lo destacable en esta
paciente es el sexo femenino, la edad, la poca cuantia
del consumo de tabaco y la coexistencia de miocardio-
patia dilatada grave.

La TAO debe sospecharse en pacientes jovenes,
tabaquistas y con lesiones isquémicas en las extre-
midades en ausencia de otras patologias vasculares
(ateroscleroticas, diabetes, trombofilias, enfermedades
reumaticas, ete.). Los sintomas son secundarios a la
estenosis y la oclusion: claudicacion de la extremidad,
dolor en reposo, necrosis y ulceracién. Hasta el 40%
de los pacientes experimentan Raynaud asimétrico y
tromboflebitis superficial migratoria. (1, 2 ,5) Existen
escasas publicaciones sobre afeccion mesentérica, ce-
rebral, renal o coronaria. (3, 4)

Si bien el habito de fumar es esencial para la inicia-
cion, el mantenimiento y la progresion de las lesiones
isquémicas, la fisiopatologia de la TAO permanece
incierta. Se considera que existe predisposicién gené-

Fig. 2. Lamina elastica interna preservada en vaso de pequeno
calibre.
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tica y se describié en pacientes no fumadores. (2) Las
poblaciones con mayor prevalencia son las de Medio y
Lejano Oriente, en tanto que es rara en Occidente y
América. (1, 2)

Se conoce que la respuesta inmune celular contra el
colageno Iy ITI de la pared vascular y los anticuerpos an-
tiendotelio tienen un rol importante en esta entidad. (1,
2, 5) En la fase aguda se observa la presencia de trom-
bos hipercelulares inflamatorios, con “microabscesos”
y células gigantes en los vasos de pequeno y mediano
calibre, con preservacion de la lamina elastica interna de
la pared vascular. La indemnidad de la lamina elastica
diferencia a la TAO de las demas vasculitis y los cambios
ateroscleroticos. (2, 4) En fases subagudas y crénicas, el
trombo se organiza y deviene en fibrosis.

Aunque no existen criterios diagndsticos univer-
salmente aceptados para TAO, suelen considerarse
los propuestos por Olin. (1) El diagnéstico requiere
descartar diabetes, esclerodermia, CREST, vasculitis,
embolias distales, estados de hipercoagulabilidad. Son
caracteristicas la eritrosedimentacion y la proteina C
reactiva normales en estos pacientes.

Las imégenes por angio-TAC o angio-RMN pueden
demostrar el compromiso vascular. La angiografia es
el patrén oro, mostrando un patrén en “sacacorchos”
tipico (no patognoménico) y circulacién colateral en
“raiz de arbol” o “tela de arana” distal. (1, 5)

Las mujeres afectadas no alcanzaban una preva-
lencia mayor del 2% hacia 1980. En 1986, un estudio
de la Mayo Clinic (6) presenté 12 pacientes de sexo
femenino (11%) en un lapso de 5 afnos con TAO docu-
mentada histolégicamente en una serie con un total
de 109 pacientes. Todas ellas requirieron amputacién
o procedimientos de revascularizaciéon. Ninguna pre-
sent6 compromiso vascular orgénico.

La afeccion cardiaca se describe en hombres jove-
nes, con TAO previamente diagnosticada, que padecen
un evento coronario agudo. (4) No hemos encontrado
bibliografia de afectacién cardiaca en mujeres. En nues-
tra paciente se excluyeron otras causas de miocardio-
patia dilatada. La coronariografia nos hace sospechar
compromiso coronario por TAO.

La TAO evoluciona con fases de exacerbacion y
remisién que suelen alternar durante anos. Es im-
prescindible que el paciente abandone el habito de
fumar; de ello depende el pronéstico. (1, 2, 5) Se debe
desaconsejar firmemente la terapia de reemplazo nico-
tinico, pues puede perpetuar la actividad inflamatoria.
El cuidado local de la tlcera es prioritario, sumado al
uso de vasodilatadores.

La cirugia no suele ser efectiva por tratarse de lesio-
nes distales y difusas, no pasibles de revascularizacion.

La presencia de lesiones isquémicas en las extremi-
dades en ausencia de enfermedad sistémica debe plan-
tear un posible diagnéstico de TAO tanto en hombres
como en mujeres, independientemente de la cuantia del
consumo de tabaco o incluso en su ausencia.

La TAO es una enfermedad infrecuente, agresiva y
de evolucién crénica que puede presentar compromiso

vascular sistémico. El patrén angiografico y la anato-
mia patolédgica son pilares diagnésticos fundamentales.
En los casos de compromiso cardiaco se deben descartar
otras causas de afeccién coronaria.

Andrea N. Odzak, Florencia Arcondo,

Leandro Bono, Jorge Estrada, Marcelo Amante,
Marcelo Zylberman

Hospital General de Agudos “Dr. Cosme Argerich”
e-mail: andreaodzak@gmail.com
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Amiloidosis cardiorrenal: trasplante combinado
como opcion terapéutica

La amiloidosis define un grupo de enfermedades que
se caracterizan por el depésito extracelular de protei-
na fibrilar. Existen formas hereditarias y adquiridas.
Se diferencian por su patogénesis, expresion clinica y
prondstico. La amiloidosis AL (amiloidosis primaria
sistémica) es la mas frecuente.

Si bien es poco frecuente, la incidencia y la preva-
lencia de esta enfermedad han sido dificiles de estimar.
El promedio de edad al diagnéstico se encuentra en
alrededor de los 65 anos y solo un 10% se presenta en
menores de 50 afos.

En la forma AL, el depésito corresponde a cadenas
livianas monoclonales, asociandose en la mayoria de
los casos con una discrasia de células plasmaticas, rara
vez mieloma multiple. Es la amiloidosis mas grave por
su compromiso sistémico al depositarse las cadenas en
multiples 6rganos, lo que determina su falla en forma
progresiva. Todos los 6rganos pueden ser afectados.

El 6rgano mas frecuentemente comprometido es el
rinén, encontrandose amiloidosis renal en dos tercios
de los pacientes en el momento del diagndstico. Suele
expresarse con proteinuria, insuficiencia renal y sin-
drome nefrético.

La infiltracién miocardica se puede constatar en un
90% de los pacientes, expresandose clinicamente como
una miocardiopatia restrictiva con insuficiencia cardia-
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ca diast6lica en un 50% de los casos diagnosticados. Es
uno de los factores prondsticos mas importantes. Una
vez instaurada la insuficiencia cardiaca, la mediana de
sobrevida es de 4-6 meses. (1) Los pacientes fallecen
por insuficiencia cardiaca terminal, ya que suele tener
escasa respuesta al tratamiento médico, o por apariciéon
de arritmias ventriculares o bloqueos auriculoventricu-
lares, secundarios al dep6sito de amiloide en el sistema
de conduccion.

La piedra angular del tratamiento de la amiloido-
sis sistémica AL es la quimioterapia con trasplante
de médula 6sea o sin este. Existen varios esquemas
oncohematolégicos; sin embargo, hay una elevada
mortalidad relacionada con ellos y la respuesta clinica
se observa aproximadamente al ano. (1, 2)

Por dicho motivo, el trasplante de 6rganos s6lidos
(corazo6n, rin6én) surge como tratamiento comple-
mentario/alternativo. Contintia siendo una opcién
discutida debido a multiples razones: escasa cantidad
de donantes, recurrencia de amiloidosis en el 6rgano
trasplantado y progresion de la enfermedad en el res-
to de los tejidos comprometidos. (2, 3) Sin embargo,
existen resultados alentadores respecto del trasplante
cardiaco precedido o seguido de esquemas inmunosu-
presores, o de trasplantes en tdndem (corazén-rindn,
rindén-corazon).

Presentamos el caso de un paciente de sexo mascu-
lino de 67 anos, sin antecedentes cardiovasculares o co-
morbilidades de importancia, que es derivado a nuestra
institucion para evaluacion de una insuficiencia renal
progresiva secundaria a amiloidosis renal, a pesar de
haber recibido tratamiento con rituximab.

Es evaluado por Servicio de Cardiologia por presen-
tar francos signos de insuficiencia cardiaca congestiva.
Al examen fisico, el paciente se encontraba en buen
estado general y en anasarca: edemas de miembros
inferiores hasta la raiz de los muslos, edema en zona
sacra, ascitis, derrame pleural y edema periorbitario.

El examen de laboratorio mostraba anemia leve
y disfuncién renal, con hemoglobina de 11,4 g/dl,
creatinina de 7,37 g/dl con una depuracién renal (por
mediciéon con método de MDRD) de 6 ml/min/1,73 m?.
El valor de pro-BNP fue mayor de 35.000 pg/ml y el de
troponina ultrasensible fue de 222 pg/ml. No presen-
taba alteraciones en el hepatograma, excepto por un
valor de FAL de 141 UI/L (punto de corte de 100). Orina
completa: densidad 1.015, pH 5, proteinas +++, con
presencia de cilindros hialinos y granulosos. El valor de
proteinas en orina de 24 horas fue de 8,34 g/24 h, o su
equivalente 4,39 g/L. Se obtuvo una banda monoclonal
en betaglobulina por proteinograma.

El derrame pleural bilateral se objetivo en la radio-
grafia de torax y el electrocardiograma mostraba ritmo
sinusal, con un eje de QRS desviado hacia la derecha
(+120°) e imagen de bloqueo completo de rama derecha
con microvoltaje (Figura 1).

Se realiz6 un ecocardiograma Doppler color trans-
toracico que presentaba caracteristicas compatibles
con amiloidosis: marcado engrosamiento parietal

con moderado deterioro global de la funcién sistélica,
patréon de llenado restrictivo, dilatacién biauricular,
hiperrefringencia en el miocardio junto con las velo-
cidades tisulares disminuidas (Figura 2; véase Video
en la pagina web).

Se completé la evaluacién cardiolégica con un ca-
teterismo derecho, realizado tras 3 litros de balance
negativo con diuréticos intravenosos, que presentaba
caracteristicas de sobrecarga hidrica: auricula derecha:
20 mm Hg; arteria pulmonar: PS 52, PD 20, PAM 35
mm Hg; presién capilar pulmonar: 22 mm Hg; volu-
men minuto: 4,3 L/min, indice cardiaco 2,5 L/min/m?;
unidades Wood: 3,6.

Por escasa respuesta a furosemida intravenosa,
se procede a hemodializar y ultrafiltrar, con pérdida
de 10 kg de peso. En este contexto, se discutio el caso
en ateneo multidisciplinario entre los Servicios de
Cardiologia, Hematologia, Nefrologia y los equipos
de trasplante cardiaco y renal. Se decidié posponer el
tratamiento oncohematolégico y dar curso a la evalua-
cién para el trasplante combinado cardiorrenal, pero el
paciente rapidamente progreso6 al shock cardiogénico
refractario al tratamiento médico y finalmente falleci6.

Fig. 1. Electrocardiograma de 12 derivaciones que evidencia ritmo
sinusal con eje en +120, bloqueo completo de rama derecha y
microvoltaje.

CARDIO  PA230 I

Fig. 2. Ventana apical en ecocardiograma transtoracico que muestra
marcado engrosamiento parietal con leve deterioro global de la
funcion sistdlica, patron de llenado restrictivo, dilatacion biauricular
e hiperrefringencia en el miocardio.
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Los pacientes que padecen amiloidosis AL se enfren-
tan a una patologia que tiene mal pronéstico cuando
existe compromiso cardiaco o cardiorrenal y para la que
adin no se cuenta con un tratamiento completamente
definido en los estadios avanzados.

A pesar del mal pronéstico que representa el com-
promiso miocardico, son pocos los trasplantes cardiacos
realizados con esta indicacién. (3-5) Como se menciond
previamente, existen limitaciones, como son la escasa
cantidad de donantes, la recurrencia de amiloidosis en
el 6rgano trasplantado y la progresion de la enfermedad
en el resto de los tejidos.

La recurrencia de amiloide en el corazon se observé
en promedio a los 11 meses. (2) Esta progresion suele
verse en los pacientes que se someten a trasplante
cardiaco sin tratamiento adicional. (6) Por ello, luego
del trasplante cardiaco, se ha propuesto realizar tras-
plante auté6logo de células madre (1, 3, 4) o tratamiento
quimioterapico, con buenos resultados. (1, 2, 6)

En cuanto a la afectacién extracardiaca, en general,
el trasplante suele efectuarse en pacientes con minimo
compromiso, situacién que es poco frecuente en la
amiloidosis AL. Se podria optar por realizar trasplantes
combinados para superar este inconveniente.

En la literatura solo se describen dos casos de
trasplante cardiorrenal en amiloidosis sistémica. (5,
7) Ambos en pacientes menores de 50 anos. En la ex-
periencia brasilena, el trasplante se realiz6 en forma
secuencial, primero el cardiaco y al ano el renal, sin
tratamiento oncohematolégico previo ni posterior. En
el caso francés, en cambio, en un paciente con com-
promiso miocardico, renal y gastrointestinal, tras un
intento fallido de quimioterapia se realiz6 trasplante
cardiorrenal simultdneo. En nuestro paciente, si bien
de mayor edad y con mayor compromiso sistémico, se
habia decidido intentar el trasplante de ambos 6rga-
nos en el mismo tiempo quirdrgico sin tratamiento
quimioterapico previo.

En conclusién, los objetivos de la presentacion de
este caso clinico llevan a la necesidad de plantear el
trasplante cardiorrenal como opcién terapéutica en
aquellos pacientes que sufren esta enfermedad sisté-
mica cuando existe compromiso miocardico y renal,
solo o combinado con el tratamiento quimioterapico o
trasplante de médula 6sea, y la obligacion de adoptar
conductas terapéuticas agresivas con celeridad dado el
mal prondstico a corto plazo que presenta esta patologia
cuando ambos 6rganos se encuentran afectados.

Maria Noél Brégger, Anibal Arias™™Ac,
Rodolfo PizarroM™A¢, César BelzitiM™sAc,

Ricardo Marenchino, Guillermo Rosa Diez
Servicio de Cardiologia del Hospital Italiano de Buenos Aires
e-mail: maria.brogger@hospitalitaliano.org.ar
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Displasia arritmogénica del ventriculo derecho:
desenmascarando la onda épsilon

La displasia arritmogénica del ventriculo derecho
(DAVD) descripta por Fontaine y colaboradores (1) es
una miocardiopatia progresiva de etiologia desconocida
y de demostrada predisposicién genética. Afecta predo-
minantemente al ventriculo derecho (VD), provocando
el reemplazo del miocardio normal por tejido adiposo
o fibroadiposo. Se ha descripto una predisposicién fa-
miliar, corroborandose que en alrededor del 30% de los
pacientes se pueden identificar distintas alteraciones
genéticas responsables. (2)

Se describe el caso de una paciente a quien se le
diagnosticé DAVD en base a distintos exdmenes com-
plementarios, haciendo hincapié en la utilidad de la
onda épsilon en el electrocardiograma.

Se trata de una paciente femenina de 19 anos, sin
antecedentes familiares o personales patolégicos de
relevancia, que consulta en el Servicio de Emergencias
por palpitaciones con irradiacién al cuello de larga
data, asociadas con disnea clase funcional II-III y cia-
nosis periférica. A su ingreso presentaba un biotipo
brevilineo, se encontraba vigil, consciente, eupneica
y normotensa, con pulsos periféricos filiformes y sin
ingurgitacién yugular. A la auscultacién se encuentran
ruidos cardiacos ritmicos, hipofonéticos y un soplo pro-
tomesosistolico de intensidad 2/6 en foco tricuspideo.
El resto del examen fisico era normal. Los analisis
sanguineos no mostraron alteraciones significativas.
En la radiografia de térax se evidenci6 aumento del
indice cardiotoracico con borramiento de los surcos
que identifican a las distintas estructuras cardiacas. El
electrocardiograma mostroé ritmo sinusal, con un eje a
90°, ondas P de amplitud aumentada (3 mV) melladas
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en DI y de V1 a V3, ondas T negativas de V1 a V5
(Figura la). En el ecocardiograma se document6 dila-
tacion grave de las cavidades derechas con dilatacion
del anillo tricuspideo, aneurisma del tracto de entrada
de ventriculo derecho y apical con adelgazamiento de la
pared (2 mm), dilatacion grave de la auricula derecha
(area 40 cm?) (Figura 2 A); ventriculo izquierdo con dia-
metros y espesores normales, movimiento paraddjico
del septum interventricular y deterioro moderado de la
funcidn sistdlica del ventriculo izquierdo. La resonan-
cia cardiaca evidencié aumento grave del tamano de
las cavidades derechas, con adelgazamiento de toda la
pared libre del VD (Figura 2 B) con acinesia en tercio
medio y apical y protrusion sistélica y diastdlica en esa
zona de areas localizadas, dilatacion grave del tracto de
salida del VD e insuficiencia tricuspidea grave.

En base a estos resultados se planted el diagndstico
presuntivo de DAVD, por lo que se decide realizar un
nuevo electrocardiograma con el empleo de un filtro
de paso alto de 40 Hz, que aumenta la ganancia a 20
mV/mm y la velocidad de registro a 50 mm/s. Una
modificacién de la posicién de las derivaciones de las
extremidades (derivacion del brazo derecho colocada
en el manubrio esternal, derivacién del brazo izquierdo
sobre el xifoides y derivacion de la pierna izquierda
sobre una costilla entre las posiciones habituales de V4
y V5) permitié mejorar la sensibilidad, (3) con lo cual
se evidencio la presencia de ondas épsilon (Figura 1b,
B), que junto con los hallazgos de las imagenes cons-
tituyen criterios mayores para alcanzar el diagnéstico
definitivo de DAVD.
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Fig. 1. a. Electrocardiograma al ingreso de la paciente. b. Derivacion
V2 a simple estandar (A). Derivacion V2 modificada segun Fontaine.
Onda épsilon (flechas) (B).

Fig. 2. A. Ecocardiograma que muestra dilatacion grave de las cavida-
des derechas. Aneurisma del tracto de entrada del ventriculo derecho
y apical (flechas) con adelgazamiento de la pared. B.Resonancia mag-
nética cardiaca. Aumento significativo del tamano de las cavidades
derechas, con adelgazamiento de toda la pared libre del ventriculo
derecho. VD: Ventriculo derecho. AD: Auricula derecha.

El caracter inespecifico de la mayor parte de los
signos clinicos y la ausencia de una prueba diagndstica
Gnica hacen que el diagnéstico de la DAVD sea dificil.
En la guia de la International Task Force se propu-
sieron criterios estandarizados para el diagnéstico
basados en la identificacion de caracteristicas estruc-
turales, histolédgicas, electrocardiograficas, arritmicas
y familiares, que luego se subdividieron, segtn la es-
pecificidad percibida, en criterios mayores (dilatacion
grave y reduccion de la fraccion de eyeccion del VD
sin alteracion del ventriculo izquierdo, aneurismas
localizados del VD, sustitucién de tejido miocardico por
tejido fibroadiposo, onda épsilon o prolongaciéon > 110
ms del QRS en precordiales derechas, enfermedad
familiar confirmada) y menores (dilataciéon ligera y
segmentaria del VD, hipocinesia regional del VD, on-
das T invertidas en precordiales derechas en ausencia
de bloqueo de rama derecha, potenciales tardios en
electrocardiograma de senal promediada, taquicardia
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ventricular con patrén de bloqueo de rama izquierda,
historia familiar de muerte subita en menor de 35 anos
con sospecha de DAVD). (4) Se considero6 diagndstica la
deteccion de dos criterios mayores o un criterio mayor
y dos menores, o cuatro criterios menores de categorias
diagnoésticas diferentes. (5)

La onda épsilon, denominada por Fontaine (1) como
una onda de posexcitacion, contraria a la preexcitaciéon
(se denomino épsilon por ser la siguiente letra después
de delta en el alfabeto griego y un simbolo matematico
de pequenez), se genera en areas de activacion retarda-
da del VD como consecuencia de la sustitucion fibrosa
o fibroadiposa del miocardio del VD y puede hallarse
en hasta el 30% de los casos. (6) La utilizaciéon de de-
rivaciones que facilitan la identificacién de las ondas
épsilon en los casos de diagnéstico dificil, como es el
de esta paciente, es una herramienta que debe tenerse
en cuenta.

Daniel Cornejo, Mario Fitz MauriceM™A¢,
Fernando Di Tommaso, Susana Taboada,

Eduardo Fernandez Rostello, Enrique Domine
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Edema agudo de pulmoén en flash como
presentacion atipica de diseccion adrtica tipo A

El edema agudo de pulmén en flash (EAP flash) es
una forma subita de insuficiencia cardiaca ocasionada,

entre otras causas, por isquemia, hipertension arterial,
estados hipervolémicos y valvulares. E1 EAP flash como
manifestacion de diseccion adrtica tipo A constituye
una rara forma de presentacion. Se describe un caso
con este Gltimo mecanismo como etiologia.

Paciente de sexo femenino de 85 anos, hipertensa,
dislipidémica, con antecedentes de infarto a los 48 anos
del que se desconocen arterias afectadas y tratamiento
realizado. Consulta en la guardia por disnea a minimos
esfuerzos, ortopnea y disnea paroxistica nocturna de 4
dias de evoluciéon. Niega angina, dolor toracico u otros
sintomas asociados. Al examen fisico se encuentra
normotensa (130/80 mm Hg), taquicardica (110 latidos
por minuto), saturando normalmente y con signos de
insuficiencia cardiaca (estertores crepitantes bibasales
e ingurgitacién yugular 2/3), sin signos de bajo gasto.
A la auscultacion presenta soplo diastélico aértico de
dificil caracterizacion dada la taquicardia. El electro-
cardiograma muestra taquicardia sinusal y sin evi-
dencia de isquemia aguda. El laboratorio no presenta
particularidades y las enzimas cardiacas son negativas.

Es admitida en Unidad Coronaria inicidndose tra-
tamiento con diuréticos y vasodilatadores. El cuadro
de insuficiencia cardiaca se resuelve a las 2 horas del
ingreso, pero persiste taquicardica.

A las 6 horas del ingreso presenta edema agudo de
pulmén en flash, por lo cual se intensifica el tratamiento
previamente instaurado, al que se agrega ventilacion
no invasiva. El electrocardiograma durante este evento
no tiene cambios respecto del de ingreso. Se realiza
ecocardiograma transtoracico, que evidencia dilatacién
aneurismatica de la aorta ascendente (porcién sinusal
52 mm, porcién tubular 54 mm, borramiento de la unién
sinotubular), con lamina de diseccién mévil en su interior
que alcanza la aorta abdominal, insuficiencia aértica gra-
ve excéntrica secundaria a dilatacién anular y prolapso de
la lamina de diseccién, hipertrofia ventricular izquierda,
disfuncién ventricular moderada (Figuras 1y 2).

La discusion respecto de las opciones terapéuticas sur-
ge en el contexto de una paciente anosa, con buen estado
general y con compromiso valvular agudo presuntamente
secundario a diseccién adrtica. Se decide en forma mul-
tidisciplinaria y en acuerdo con la paciente y su familia
la conducta quirdrgica de emergencia. En la cirugia se
constata diseccién de la capa media e intima de la aorta
que invagina hacia el cayado aértico y la porciéon proxi-
mal de la diseccion que genera un prolapso a través de la
valvula que interfiere con la funcién de esta (Figura 3).

Se realiza reemplazo de la aorta ascendente con
proétesis de Dacron N° 30 con preservacion de la val-
vula adrtica (técnica de Tirone David). El tiempo de
circulacion extracorpérea fue de 84 minutos, el clampeo
aortico fue de 63 minutos y el tiempo de paro circula-
torio, de 17 minutos. Tuvo evolucién favorable y fue
externada a los 7 dias de la cirugia.

El sindrome aértico agudo es una entidad grave,
con una incidencia anual de casos estimada en 20-40
casos/millén de habitantes/ano y el 80% de ellos son
disecciones. (1)
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Fig. 1. Ecocardiograma transtoracico, eje corto, en el que se observa
la aorta ascendente en su porcion tubular con dilatacion aneuris-
matica y lamina de diseccion en su interior.

Fig. 2. Ecocardiograma transtoracico, vista 5 cdmaras apical, que
muestra jet de regurgitacion adrtica excéntrico dirigido a la valva
anterior mitral.

El dolor toracico es el sintoma mas frecuente en
la presentacion de la diseccién aértica; sin embargo,
un 6% de los casos se presentan sin él, lo que hace
dificultoso su diagnéstico. (2) La evolucién natural de
las disecciones tiene una tasa alta de mortalidad en las
primeras 24 horas (se estima del 1% al 2% por hora).
(2) La resolucién quirargica de emergencia tiene una
mortalidad elevada, del 37,8%. (1) En pacientes mayo-
res de 85 anos llega al 58,3%. (3)

La insuficiencia aértica grave se presenta en un
40% de los casos de diseccion, siendo menos frecuente
en pacientes mayores de 70 anos (28,7%). (2-4) Dentro
de los mecanismos fisiopatolégicos involucrados en la
insuficiencia aértica se encuentran el prolapso de la
valva adrtica, la distorsion de la alineacion de las valvas,
la mala coaptacién de las valvas por dilatacién de la
raiz y el anillo aértico. En el caso de nuestra paciente
participa un mecanismo que, aunque poco frecuente,
también esta descripto: el prolapso de la intima a través
de la valvula que interfiere con la funcién de esta. El
aumento de la presion de fin de diastole del ventriculo
izquierdo provocado por la insuficiencia valvular aguda
genera el edema agudo de pulmén en flash. (5)

Prolapso
Diastélico

\—/

Fig. 3. Hallazgos intraoperatorios: diseccion de la capa media e
intima de la aorta que invagina hacia el cayado aértico y la porcion
proximal de la diseccién, que genera un prolapso a través de la
valvula que interfiere con la funcién de esta.

Con la presentacién de este caso se busca poner de
manifiesto dos conceptos: el primero, considerar a la taqui-
cardia persistente a pesar del tratamiento 6ptimo como un
signo cardinal de alarma frente al paciente en el cuidado
critico cardioldgico; segundo, considerar la diseccién adrtica
dentro de los diagnésticos diferenciales de edema agudo
de pulmén en flash, aun cuando no se presenten dolor
toracico, asimetria de pulsos u otros sintomas clasicos.
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Asistencia biventricular con utilizacion de dos
dispositivos de asistencia izquierda de flujo
continuo HeartWare

El uso de dispositivos de asistencia ventricular iz-
quierda (DAVI) representa una reconocida opcién
terapéutica para el tratamiento de la insuficiencia
cardiaca avanzada y cuyo empleo y aceptaciéon se han
incrementado en los ultimos anos. (1)

Desafortunadamente, un nimero importante de
pacientes presentan complicaciones posoperatorias
que comprometen el resultado del procedimiento;
entre ellas se encuentra la disfunciéon derecha grave
refractaria, con limitadas opciones terapéuticas a largo
plazo. Presentamos un caso de falla derecha refractaria
resuelta mediante el implante, en posicién derecha, de
otro dispositivo de asistencia ventricular izquierda.

Paciente de sexo masculino, de 23 anos, portador
de miocardiopatia dilatada idiopatica con fracciéon de
eyeccién del 15%, quien es evaluado y programado
para el implante de un DAVI HeartWare (HVAD,
HeartWare, Framinghan, MA). En el posoperatorio
de este procedimiento desarrolla falla derecha grave,
con requerimiento, sucesivamente, del cierre diferido
del térax, el uso de epoprostenol (prostaglandina 12),
milrinona, adrenalina y 6xido nitrico (Figura 1).

La refractariedad de la falla derecha hizo necesa-
rio el inicio de una asistencia temporal derecha con
el empleo de un dispositivo Centrimag (Levitronix
Centrimag, Levitronix GMbH, Zurich, Switzerland).
Tras diez dias de asistencia y ante la persistencia de
parametros ecocardiograficos y hemodinamicos de in-
suficiencia derecha se planteé la necesidad de iniciar
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una asistencia definitiva adaptandose el mismo tipo
de dispositivo HeartWare utilizado en la asistencia
izquierda del paciente (Figura 2). Bajo dicho apoyo,
se logro el destete del paciente de drogas vasoactivas
y paso a sala general tras otros 12 dias de area critica;
fue dado de alta 54 dias después del implante original.

La disfuncién ventricular derecha representa una
complicacién grave del posoperatorio del implante de
DAVI que puede comprometer seriamente el resultado
de la intervencién. Su fisiopatologia resulta compleja;
puede relacionarse con fenémenos de interdependencia
ventricular, alteraciones de la motilidad septal, preexis-
tencia de disfuncién derecha, variacion de la poscarga
pulmonar y otros que plantean la inconsistencia de los
diversos factores de riesgo habitualmente considerados
como predictores de aquella.

La incidencia de disfunciéon derecha oscila entre
el 20% y el 50% de los procedimientos, lo que implica
un aumento de la mortalidad posoperatoria, que en
algunas series alcanza el 70%. Esta situaciéon usual-
mente requiere el empleo de farmacos inotrépicos y/o
de vasodilatadores pulmonares y, ocasionalmente, en
forma temporal o definitiva, la asistencia ventricular
derecha. Dicha necesidad encuentra el inconveniente
de que las posibilidades de asistencia mecéanica derecha
aislada o como parte de una asistencia biventricular a
largo plazo, o definitiva, resultan mucho més limita-
das y con peores resultados respecto de la asistencia
aislada izquierda. (2) El HeartWare se considera el
primer DAVI de tercera generacion, el cual utiliza flujo
continuo de tipo radial o centrifugo, disenado para uso
intrapericardico, y que al presente cuenta con mas de
3.000 dispositivos implantados. En noviembre de 2012
fue aprobado como puente al trasplante por la Food
and Drug Administration. Presenta ventajas en com-
paracion con su antecesor, el DAVI de flujo continuo
axial HeartMate II, como su menor tamano y peso (160
gramos) y un rotor suspendido e impulsado magnéti-
camente, lo que reduce notablemente la friccién y el
riesgo de fallas mecanicas. (3)

Fig. 1. Secuencia de intervenciones para tratar la disfuncion derecha
en nuestro paciente.

Fig. 2. Radiografia de torax en la que se observan ambos dispositivos
HeartWare implantados.
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En el registro multicéntrico canadiense que in-
cluyé 71 pacientes consecutivos bajo implante de
HeartWare, la disfuncion derecha resulté la compli-
cacion grave mas frecuente, la cual afect6 al 25,4%
de la poblacidn. (4)

Experiencias previas de pacientes que desarro-
llaron falla derecha refractaria han planteado la
posibilidad de adaptar un DAVI HeartWare para
su uso como asistencia derecha con buenos resul-
tados. Bernhardt y colaboradores comunicaron su
experiencia con 8 pacientes con falla ventricular
derecha implantados con dispositivos HeartWare en
posicién derecha con una sobrevida a los 30 dias de
4 pacientes (50%). De estos 4 pacientes, uno fallecié
alos 44 dias de disfuncién multiorganica, dos fueron
trasplantados y el restante desarroll6 recuperacién
funcional que llevé al explante del dispositivo. (5)
Stulak y colaboradores refieren el uso de un DAVI
HeartWare en posicién derecha como tratamiento,
como en nuestro paciente, de una disfuncién de-
recha refractaria durante el posoperatorio de un
DAVI HeartMate II. (6) En nuestro caso se debie-
ron evaluar caracteristicas propias del dispositivo,
como la consideracién de que el HeartWare resulta
dependiente de la precarga y sensible a la poscarga,
lo que obligé a realizar modificaciones en la canula
de flujo, como reduccion de su extension y didmetro,
las cuales implicaron modificar la habitualmente
reducida poscarga del ventriculo derecho a fin de
evitar un flujo derecho extremadamente elevado
y la posibilidad de edema pulmonar. El implante
del dispositivo permiti6 el destete de las drogas
vasoactivas planteando la opcién de considerar el
empleo de este dispositivo, inicialmente disenado y
empleado como asistencia izquierda aislada, como
asistencia biventricular. Una mayor experiencia

con este uso determinari el exacto valor de dicha
aproximacion.
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