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Forma familiar de la taquicardia ectópica
de la unión: hallazgos anatomoclínicos
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Se presentan los casos de 2 hermanos con taquicardia

ectópica de la unión diagnosticados en el período neona-

tal. El primero se inició como hydrops fetal y se registró

una taquicardia de 230 a 300 lat./min con complejo QRS

estrecho y disociación auriculoventricular. La frecuencia

ventricular se controló con amiodarona intravenosa, aun-

que falleció a las pocas horas de su inicio por fibrilación

ventricular y disociación electromecánica. El estudio his-

tológico del tejido de conducción demostró la presencia de

hemorragia y necrosis difusa del nodo auriculoventricular

y del haz His. El segundo caso presentó sufrimiento fetal

agudo y polihidramnios y en el electrocardiograma pos-

natal se documentó una taquicardia de la unión a 170 lat./

min alternando con ritmo sinusal, que se ha controlado

sin tratamiento.
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FAMILIAL JUNCTIONAL ECTOPIC TACHYCARDIA:
CLINICAL AND PATHOLOGICAL FINDINGS

We describe two brothers with a neonatal diagnosis of

junctional ectopic tachycardia. The first brother presented

hydrops fetalis secondary to narrow QRS tachycardia at a

rate of 230-300 beats/min with atrioventricular dissocia-

tion. Although the ventricular rate was controlled with in-

travenous amiodarone the baby died a few hours after ini-

tiation of this treatment from ventricular fibrillation and

electromechanical dissociation. Histological examination

of the conduction system showed diffuse hemorrhage and

necrosis of the atrioventricular node and His’ bundle. The

second brother presented fetal distress and polyhydram-

nios and the postnatal electrocardiogram revealed junctio-

nal ectopic tachycardia at a rate of 170 beats/min alterna-

ting with sinus rhythm, which was controlled without

treatment.
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INTRODUCCIÓN
La taquicardia ectópica de la unión de etiología congé-

nita es una arritmia infrecuente que afecta a recién naci-

dos y lactantes menores de 6 meses, suele ser refractaria

al tratamiento farmacológico y cursa con elevada morta-

lidad1-3. La incidencia familiar es superior al 50% y se aso-

cia con fibrosis del nodo auriculoventricular (AV) y haz

de His2,4-6. En este trabajo se describen las características

clínicas de dos hermanos y anatomopatológicas en uno

de ellos, con taquicardia ectópica de la unión diagnosti-

cados en el período neonatal. Algunos datos referentes

al paciente 1 se han publicado previamente7.

OBSERVACIONES CLÍNICAS

Caso 1
Se trataba de un recién nacido varón pretérmino a las

35 semanas de 3 días de vida que fue remitido con el diag-

nóstico de taquicardia ectópica de la unión refractaria al

tratamiento farmacológico. No presentaba antecedentes

familiares patológicos y había sido diagnosticado de po-

lihidramnios e hydrops fetal secundario a taquiarritmia,

que obligó a la práctica de una cesárea urgente7. En el pe-

ríodo neonatal inmediato presentó distrés respiratorio que

precisó ventilación mecánica y taquicardia incesante sin

respuesta al adenosintrifosfato (ATP), al choque eléctrico,

ni al tratamiento con digital y bloqueadores b en dosis má-

xima (6 mg/kg). En la exploración en el momento del in-

greso presentaba una taquicardia incontable y signos de

insuficiencia cardíaca congestiva (ICC) grave con hepatos-

plenomegalia, ascitis y edema generalizado. En la radio-

grafía de tórax se observaba la presencia de edema agudo

de pulmón. El electrocardiograma (ECG) mostraba la

presencia de taquicardia de complejo QRS estrecho a

230-300 lat./min con disociación auriculoventricular y

capturas auriculares y el ecocardiograma un ventrículo iz-
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quierdo dilatado con escasa contractilidad (fig. 1). Se inició

tratamiento con amiodarona por vía intravenosa en dosis

de choque, 5 mg/kg en 10 min, posteriormente a 5 mg/kg

en 2 h y se continuó con perfusión a 5 mg/kg en 24 h. Con

esa pauta se consiguió un descenso de la frecuencia de la

taquicardia hasta 160-180 lat./min, pero el paciente falleció

4 h después por fibrilación ventricular y disociación elec-

tromecánica. Analíticamente, la digoxinemia alcanzaba

concentraciones tóxicas (> 5 mg/ml). Macroscópicamente

el corazón estaba dilatado e hipertrófico (peso de 21 g,

n = 13,7 ± 3,6) y en el estudio histológico del tejido de con-

ducción auriculoventricular se demostró la presencia de

necrosis isquémica y hemorragia del nodo auriculoventri-

cular y del fascículo de His ramificante (fig. 2).

Caso 2
Niña de 6 días de vida, hermana del anterior, remitida

por alteraciones del ritmo cardíaco. El embarazo fue nor-

mal hasta la semana 36 en la que se realizó cesárea ur-

gente por un registro cardiotocográfico con ritmo silente,

Figura 1. A) ECG del caso 1 con una taquicardia de
complejo QRS estrecho a 230 lat./min con diso-
ciación auriculoventricular y capturas auricu-
lares. En el ecocardiograma (B) se observa un
ventrículo izquierdo (VI) dilatado con muy es-
casa contractilidad. VD: ventrículo derecho.

A

B

Figura 2. Microfotografía de un corte de la unión auricu-
loventricular en el mismo paciente de la figura
anterior. Se aprecia a nivel del nodo auriculo-
ventricular (NA-V) y del haz de His ramificante
(His) una intensa retracción de las fibras mus-
culares con marcada eosinofilia y picnosis nu-
clear. EF: esqueleto fibroso del corazón.
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polihidramnios y sufrimiento fetal agudo. Al nacer pre-

sentaba un buen estado general aunque apareció distrés

respiratorio moderado que remitió en las primeras horas

de vida. En el electrocardiograma se observó taquicar-

dia de la unión a 160-170 lat./min. La anatomía intracar-

díaca y la función del ventrículo izquierdo eran normales.

Debido a los antecedentes familiares de la paciente ésta

fue trasladada al Hospital La Paz de Madrid donde se con-

firmó, en la monitorización Holter de 24 h, la existencia

de una taquicardia incesante de la unión a frecuencias de

150 a 220 lat./min, con disociación auriculoventricular y

capturas auriculares (fig. 3), que se alternaban con perío-

dos en ritmo sinusal. A los 9 meses de vida se encontra-

ba asintomática, sin tratamiento médico, y alternaba ritmo

de la unión a 150 lat./min con ritmo sinusal.

Se estudió a los padres mediante electrocardiograma de

12 derivaciones y Holter que fueron normales.

DISCUSIÓN
Desde su descripción por Coumel et al1, esta arritmia

ha sido raramente descrita en el período prenatal2,4; en una

serie reciente de 30 casos con taquicardia fetal ninguno la

presentaba al nacimiento8. La asociación familiar es co-

nocida, y se encuentran antecedentes en más del 50 %

de los pacientes2. El espectro clínico es muy variado,

pero en general es una arritmia grave, con una mortali-

dad en torno al 35%2. Aunque en algunos casos el trata-

miento con amiodarona y fármacos tipo IC ha sido eficaz

para disminuir la frecuencia de la taquicardia9, otros han

precisado la ablación del nodo auriculoventricular y el

haz de His2,10. Sin embargo, tanto el tratamiento médico

como el no farmacológico presentan considerables difi-

cultades; el primero porque aunque controle la frecuen-

cia ventricular no ha evitado la muerte súbita, y el

segundo por la necesidad de estimulación cardíaca per-

manente. En casos aislados la ablación con catéter del

foco ectópico ha curado la taquicardia sin provocar blo-

queo auriculoventricular, evitando la necesidad de esti-

mulación cardíaca permanente11,12. Sin embargo, las alte-

raciones anatómicas del tejido de conducción, como la

afectación difusa del nodo auriculoventricular y del haz

de His o la localización de éste en el lado izquierdo del

septo, explicarían tanto la dificultad de la ablación como

la evolución espontánea a bloqueo completo2,5,6.

Los 2 pacientes de este trabajo son demostrativos de la

presentación familiar de la taquicardia, de su inicio pre-

natal como insuficiencia cardíaca congestiva (polihidram-

nios e hydrops fetal), y de la manifestación clínica, des-

pués del nacimiento, como ambos extremos del espectro

clínico. En cuanto al tratamiento médico se corrobora

cómo ni la digital ni los bloqueadores b controlaron la

frecuencia cardíaca que sí se consiguió con amiodarona,

aunque ello no evitó la muerte súbita por arritmias ven-

triculares facilitada por la asociación con digoxinemia tó-

xica. El tratamiento de esta taquicardia, por ello, es aún

un problema sin resolver. El reto futuro será mejorar el

diagnóstico de sospecha prenatal, y después del naci-

miento, la ablación con catéter del foco evitará, proba-

blemente, la necesidad del uso de fármacos antiarrítmicos

en situaciones de insuficiencia cardíaca congestiva grave13.
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Figura 3. Registro de Holter del caso 2. Se aprecia taqui-
cardia de la unión y capturas auriculares (fle-
chas), que provocan un ritmo trigémino.


