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Resumen La taquicardia ectdpica de la uniédn en su variante congénita es una taquiarritmia pediatrica poco
frecuente, que por su naturaleza incesante y su refractariedad a los agentes farmacoldgicos tradicio-
nales lleva asociada una alta morbimortalidad. Se presentan los casos clinicos de dos pacientes pediatricos con
diagndstico de taquicardia ectdpica de la unién congénita, que mostraron respuesta inadecuada a las alternativas
de tratamiento habituales y que, en consecuencia, desarrollaron miocardiopatia dilatada y disfuncién ventricular
secundaria a la taquicardia sostenida. En ambos se utilizé ivabradina como alternativa farmacoldgica innovadora

pare el control de ésta con excelente respuesta clinica.
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Abstract Use of ivabradine for the treatment of congenital junctional ectopic tachycardia. The congenial
form of junctional ectopic tachycardia is a rare variant of pediatric tachyarrhythmia that due to its
incessant nature and its refractoriness to the traditionally used antiarrhythmic agents has a high morbimortality
The clinical cases of two patients with a diagnosis of congenital junctional ectopic tachycardia with inadequate
response to the regular pharmacological options, who developed dilated cardiomyopathy and ventricular dysfunc-

tion secondary to sustained tachycardia, are presented. In both ivrabadine, a new innovative option was used

with excellent clinical response.
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La taquicardia ectdpica de la unién en su variante con-
génita (TEUC), es una arritmia pediatrica poco frecuente
pero potencialmente grave. Suele manifestarse en los
primeros 6 meses de vida, incluyendo también la vida
fetal, y ser de dificil manejo, debido a la refractariedad que
muestra a las distintas opciones tradicionales de antiarrit-
micos, tales como la amiodarona, los betabloqueantes o
los farmacos del grupo IC'3. De no ser adecuadamente
diagnosticada y tratada, los pacientes pueden desarrollar
miocardiopatia dilatada y disfuncion ventricular secunda-
rias a la taquicardia sostenida, con una consiguiente alta
morbimortalidad.

El objetivo del presente trabajo es comunicar dos ca-
sos de TEUC en los cuales se utilizd una alternativa de
tratamiento médico novedoso como lo es la ivrabadina
para el control farmacoldgico de esta arritmia.
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Caso clinico 1

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino con
antecedentes de taquicardia fetal sostenida sin compromiso de
la funcién ventricular. A las 36 semanas de edad gestacional,
por la persistencia de la arritmia, se decidi6 la interrupcién del
embarazo. Se constaté una frecuencia cardiaca elevada, en
ocasiones de hasta 200 latidos por minuto (Ipm) y se realizé
un electrocardiograma (ECG) (Fig. 1) que revel6 la presencia
de una TEUC. Ante el diagndstico de esta arritmia, se inicié
tratamiento con amiodarona 5 mg/kg/dia y propranolol 3 mg/
kg/dia logrando una disminucién de la frecuencia de la taqui-
cardia que permitié el alta sanatorial del paciente.

Durante el seguimiento, la respuesta al tratamiento mé-
dico se mostré insatisfactoria con un control inadecuado de
la frecuencia cardiaca y deterioro progresivo de la funcién
ventricular en el ecocardiograma Doppler Color (fraccién de
eyeccion del ventriculo izquierdo de 45%). Por este motivo,
se asoci6 flecainida 50 mg/m#dia en tres tomas diarias al
esquema terapéutico.

A pesar de la asociacién de amiodarona y flecainida, a los 8
y alos 15 meses de vida, presenté dos episodios de insuficiencia
cardiaca descompensada requiriendo internacién para optimi-
zacion del tratamiento antiarritmico y manejo de la insuficiencia
cardiaca. En una de ellas requiri6 ventilaciéon mecanica y fue ne-
cesario realizarle una nueva carga con amiodarona endovenosa
(EV) para un mejor control de la frecuencia cardiaca.
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Debido al control inadecuado con el esquema anti-
arritmico utilizado, con el consecuente deterioro en el
estado hemodinamico del paciente, se decidié agregar
ivrabadina a 0.05 mg/kg/dosis. Se observé una inmediata
disminucion de la frecuencia cardiaca, con alternancia de
la taquicardia nodal con frecuencias mas fisioldgicas, con
periodos de ritmo sinusal. A los 15 dias del inicio de la
ivrabadina, el ecocardiograma evidenci6 una normaliza-
cién completa de los didmetros cavitarios y de la funcion
ventricular. En el seguimiento contindia con ivrabadina
(0.1 mg/kg/dia) y amiodarona (5 mg/kg/dia) en excelente
estado clinico alternando periodos de ritmo sinusal con
ritmo lento de la unién.

Caso clinico 2

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino de 12
dias de vida, que es derivado luego de un control pediatrico
por encontrarse taquicardico y tener antecedentes de taqui-
cardia fetal sostenida sin compromiso de la funcion ventricular
seguida durante el embarazo. Al ingreso se constaté taqui-
cardia y se realiz6 un ECG (Fig. 2). Al ingreso el ecocardio-
grama evidencié funcién ventricular normal. Se interné en
neonatologia y se inici6 amiodarona endovenosa (EV) con
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cuatro cargas a 5 mg/kg/dosis y luego una infusién continua
a 15 mg/kg/dia, con disminucién inicial de la frecuencia de
la taquicardia. Por considerarse inadecuado el control de
frecuencia se administré una nueva carga de amiodarona a 5
mg/kg/dia y se aumentd la dosis de la infusion a 20 mg/kg/dia,
agregandose propranolol por via oral a una dosis de 3mg/kg/
dia en tres tomas diarias, inicialmente y luego a 4 mg/kg/dia.

Con el inicio de la transicion de la amiodarona EV a la
via oral presenté un aumento de la frecuencia cardiaca de
la TEUC vy dificultad respiratoria con deterioro de la funcién
ventricular en el ecocardiograma Doppler color. Se agregé
ivrabadina a 0.05 mg/kg/dosis en dos tomas diarias con
excelente respuesta. Se decidié suspender el propranolol y
continuar la transicion de la amiodarona a la via oral. El eco-
cardiograma Doppler evidencié normalizacion de la funcion
ventricular y se externé con amiodarona a 20 mg/kg/dia VO
e ivrabadina a 0.1 mg/kg/dia con un ECG con ritmo sinusal
alternando con taquicardia nodal en excelente estado general.

Discusion

La taquicardia ectopica de la union congénita es una
taquiarritmia supraventricular poco frecuente y poten-
cialmente grave que se observa en la edad pediatrica™®.
Suele presentarse en los primeros 6 meses de vida
incluyendo la vida fetal, y tiene como caracteristicas dis-

Fig. 1.— a: Electrocardiograma de 12 derivaciones en el momento del diagndstico del
paciente numero 1. Se observa una taquicardia de QRS angosto con relaciéon VA
1 a 1 con ondas P retrégradas negativas en la cara inferior, consistente con una
taquicardia ectopica de la unién con conduccion VA 1 a 1. b: En el mismo pa-
ciente, luego del inicio del tratamiento con ivrabadina. Se observa una frecuencia
menor de la taquicardia con disociacion VA y la presencia de algunos latidos de

captura sinusal
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Fig. 2.— a: Electrocardiograma de 12 derivaciones del paciente niumero 2 en el momen-
to del diagndstico. Se observa una taquicardia de QRS angosto con disociacion VA
y latidos de captura sinusal, caracteristicos de la taquicardia ectdpica de la unién
congénita. b: Trazado electrocardiografico del mismo paciente, luego del inicio de

la ivrabadina y donde se observa ritmo
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tintivas su naturaleza incesante y su refractariedad a los
farmacos antiarritmicos tradicionales'. Esto le confiere
una morbimortalidad mas elevada que las taquiarritmias
mas frecuentemente observadas en la edad pediatrica’.

Existen dos mecanismos electrofisioldgicos postula-
dos como responsables de la TEUC, una alteracion del
automatismo del nodo AV o sus adyacencias o actividad
gatillada. Como se menciond anteriormente, en la mayoria
de los casos es de naturaleza incesante'y como conse-
cuencia de ello, es comun el desarrollo de miocardiopatia
dilatada y disfuncién ventricular® 4.

En los dos pacientes comunicados, probablemente
como consecuencia del diagndstico precoz, no se obser-
Vo la presencia de insuficiencia cardiaca en el momento
del diagndstico inicial de la TEUC. De todas formas,
se observo durante el seguimiento cuando el control
farmacoldgico de la frecuencia de la taquicardia no fue
adecuado, a pesar de la utilizacion de combinaciones de
antiarritmicos, que incluian la amiodarona, tal como se
reportd en la literatura previamente'.

Series previamente reportadas describieron la dificul-
tad para lograr el control farmacoldgico con las alternati-
vas de antiarritmicos habitualmente disponibles, siendo
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frecuente recurrir a la asociacion de multiples farmacos
antiarritmicos, que incluian amiodarona, betabloquean-
tes o farmacos del grupo IC, con los potenciales efectos
adversos resultantes de la administracion crénica de
amiodarona o de las interacciones medicamentosas
resultantes del uso de mas de un antiarritmico*.

En los casos presentados no se logré un control
adecuado con los farmacos tradicionalmente utilizados,
y en consonancia con trabajos recientes, se recurrio a
la ivabradina como coadyuvante®”’. Este farmaco es un
bloqueador especifico de los canales If responsables de la
despolarizacién en fase 4 de las células miocardicas con
propiedades de marcapasos, cuya accion suele ser rapida
con maximo efecto a las pocas horas de su administracion
y teniendo como Unico efecto secundario la bradicardia

En ambos pacientes, con la incorporacién de la ivraba-
dina al esquema de tratamiento, se logré un mejor control
de la frecuencia de la taquicardia obteniéndose ademas
periodos de ritmo sinusal, algo que habitualmente no se
logra con las otras drogas que permiten solo el control
de la frecuencia cardiaca. La respuesta, tal como fue
previamente reportado, fue muy marcada por la utilizacion
de la droga con frecuencias cardiacas muy altas, cuando
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su accion es mayoré. Ademas, en ambos casos el efecto
fue casi inmediato, permitiendo la mejoria de la FEVI a los
pocos dias de iniciado dicho farmaco. Mas aun, luego del
inicio del tratamiento con ivrabadina en uno de los casos
fue posible suspender otros antiarritmicos.

El tratamiento invasivo de esta taquicardia se asocia
a un riesgo mayor de bloqueo auriculo ventricular que
en otros sustratos arritmicos'. La buena respuesta a la
ivrabadina permite la posibilidad de diferirlo, sobre todo
en pacientes pequeios, cuando las complicaciones del
mismo suelen ser mayores®.

No se observaron efectos secundarios, confirmando
la buena tolerancia de los pacientes y la seguridad con
la cual se la puede usar, aun en pacientes que presentan
deterioro de la funcién ventricular®.

En conclusion, la ivrabadina constituiria una innova-
dora alternativa farmacoldgica eficaz y segura para el
manejo de pacientes con taquicardia ectépica de la unién
en su variante congénita, permitiendo evitar la combina-
cién de més de dos farmacos y la necesidad precoz de
tratamiento invasivo.
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