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El sindrome de Wolff-Parkinson-White (SWPW) estd
incluido dentro de los sindromes de preexcitacion
de los ventriculos del corazén. Es una anomalia
congénita producida por la existencia una via ac-
cesoria andmala conocida como haz de Kent, que
salva el sistema normal de conduccidn y une direc-
tamente auriculas y ventriculos!. Debe su nombre
a John Parkinson, Paul Dudley White y Louis Wolff,
quienes realizaron su descripcidén inicial en 19302,

Es un frastorno en el que los ventriculos se acti-
van, ademds de por el nodo auriculo-ventricular
(NAV), por la via andmala que conduce con ma-
yor rapidez que el sistema de conduccidn cardiaco
especifico, lo que da lugar a fendmenos de reen-
tradas auriculo-ventriculares (AV) y a otras arritmias
como fibrilacion o flutter auricular (FA), que en al-
gunos casos pueden comprometer la vida del pa-
ciente (figura 1)3.

Esimportante el diagndstico de los pacientes con
SWPW vy la identificacion de quienes tienen alto ries-
go de muerte subita (MS). En estos Ultimos estd in-
dicado el tratamiento definitivo por ablacion de la
via accesoria con radiofrecuencia, cuyos resultados
son excelentes, aungque no estd exenta de riesgoss.

Hay dos tipos de sindromes de preexcitacion: el
SWPW o de preexcitacion ventricular verdadera y
el sindrome de Lown-Ganong-Levine o de conduc-
cién AV acelerada?.

Las derivaciones AV que conducen en direccion
anterégrada producen un electrocardiograma
(ECG) tipico con un intervalo PR corto (<0,12 seg),
una rama de ascenso del QRS irregular (la onda
delta), que se manifiesta en la pendiente del princi-
pio de larama ascendente de la onda R. Esta onda
delta, producida antes y durante la fase inicial de la
onda R, acarrea un acortamiento del intervalo PR y

un alargamiento de la duracion del complejo QRS
(figuras 2y 3)45.

En un individuo asintomdtico el SWPW suele
diagnosticarse mediante el ECG de superficie
(figura 3)3-5, en el que se observan los rasgos
electrocardiogrdficos caracteristicos de este
sindrome.

Para confirmar el diagndstico, localizar la deriva-
cion y determinar en cudntas existe, demostrar su
papel enla génesis de la arritmia, determinar la po-
sibilidad de aparicién de frecuencias que pongan
en riesgo la vida durante el aleteo o FA y valorar las
opciones terapéuticas, en los pacientes sospecho-
sos de padecer un SWPW se debe realizar una eva-
luacién electrofisioldgicas->.

La conducta terapéutica ante el SWPW ha varia-
do considerablemente: inicialmente la Unica op-
cién de tratamiento era farmacoldgica; posterior-
mente en la década de los afos 70 y 80 se utilizd
con éxito la ablacién quirirgica, indicada en los
casos muy sintomdticos, refractarios a tratamiento
médico y de alto riesgo de MS3-5,

El tratamiento definitivo para el SWPW es una

Atrioventricular (AV) node
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Figura 1. Representacion grafica del SWPW
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destruccion de la via eléctrica anormal mediante
la ablacién con catéter por radiofrecuencia, indi-
cada prdcticamente en todos los pacientes sinto-
mdaticos o bien en los considerados de alto riesgo;
sin embargo, su aplicacion es controvertida en pa-
cientes asintomdticos de riesgo intermedio o bajo;
en este grupo se encuentran aquellos con preexci-
taciéon intermitente.

Realizada por un electrofisiblogo experimenta-
do, la ablacién por radiofrecuencia tiene una alta
tasa de éxito. En estos casos el paciente estd por
lo general curado. Después de una ablacién satis-
factoria, las tasas de recurrencia son menores de
5 %58,

Nuestro frabajo se centrd bdsicamente en la bUs-
queda de literatura médica actualizada a través
de revistas, libros de texto y portales médicos en in-
ternet, para conocer los aspectos historicos, epide-
miolégicos, fisiopatoldgicos, diagndsticos, clinicos
y terapéuticos del SWPW.

Se documentaron los
historicos:

siguientes aspectos

* Su inicial descripcidén en la literatura médica.

e Las primeras publicaciones sobre los diferentes
fratamientos, desde sus inicios con la terapia far-
macoldgica, pasando por la destruccion por ci-
rugia abierta de las vias accesorias andémalas de
conduccion hasta llegar los modernos estudios
electrofisioldgicos y la ablacién por catéter percu-
tédneo de radiofrecuencia.

* Se buscaron y reflejaron en el frabajo los descu-
bridores de mecanismos fisiopatoldgicos que origi-
nan esta patologia.

Se hizo un andlisis de los datos epidemioldgicos
actuales conrespecto ala incidencia, prevalencia
y frecuencia seguin el sexo.

Desde el punto de vista de la patogenia del

Figura 2. Rasgos electrocardiograficos caracteristicos del SWPW: la
onda delta caracteristica, el intervalo PR corto de 0,08 segundos, y
el complejo QRS ensanchado de 0,12 segundos

SWPW se destacaron los mecanismos fisiopatoldgi-
cos de produccidény las caracteristicas anatomo-fi-
siolédgicas de las vias andmalas de conduccion AV.

Se analizaron los aspectos clinicos de la enfer-
medad vy se hizo especial énfasis en el papel del
médico de atencidon primaria (MAP) como princi-
pal agente para su deteccidén inicial a partir de los
casos sinfomdticos, de los sinfomas observados y
de las manifestaciones electrocardiogrdficas del
sindrome.

Describimos diversos casos clinicos que se han
publicado; a través de ellos se observan las diferen-
tes patologias a las que se puede asociar el SWPW.

Se realizd una busqueda de literatura enfocada
a valorar los factores predictores de riesgo de MS
en pacientes con SWPW vy los estudios poblaciona-
les extrahospitalarios sobre dicho riesgo en pacien-
tes con sindromes de preexcitacion, incluyendo
nuestra casuistica.

Se ha efectuado una valoracién del tratamiento.
Destaca el importante papel de la ablacién por ra-
diofrecuencia, sus indicaciones y las razones para
ser considerada el gold standard en el abordaje
terapéutico de esta patologia.

Con todos los datos obtenidos en nuestra bus-
queda bibliogrdfica, se elaboraron las figuras ilus-
trativas para una mejor comprension del tema.

EL SINDROME DE WOLFF-PARKINSON-
WHITE A LO LARGO DE LA HISTORIA

DESCRIPCION INICIAL DEL SWPW Y DE SU
FISIOPATOLOGIA

En un informe inicial de 11 pacientes, Louis Wolff,
John Parkinson y Paul White describieron el sindro-
me que hoy lleva sus nombres en 1930'. Se carac-
terizaba por la combinacién de bloqueo de rama,
intervalo PR corto y taquicardia paroxistica, que
incluye FA. Se trataba de pacientes jovenes, sa-
ludables y sin datos de cardiopatia estructural; su
ECG se tornaba normal de manera espontdnea o
por retiro del tono vagal ocasionado por el ejerci-
cio o la administracién de atropina. Concluyeron
que la estimulacion vagal era la responsable de
este patrén electrocardiogrdfico caracteristico de
fipo funcional y que esto no indicaba enfermedad
cardiaca'?2,

En 1943 Wolferth y Wood” sostienen la hipdtesis
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de que el mecanismo de producciéon de este sin-
drome se basa en la presencia de una via acceso-
ria AV. Esto fue observado y publicado en 1913 por
Stanley Kent!, que postuld el mecanismo por el que
el impulso auricular llegaba a los ventriculos, algo
que en 1943 fue demostrado histoldgicamente en
un paciente con este sindrome’.

Los pacientes afectados por esta enfermedad
sufren de crisis recurrentes de taquicardia, los cua-
les desde entonces eran tratados farmacoldgica-
mente con las drogas existentes; sin embargo, y a
pesar del advenimiento de nuevas estrategias far-
macoldgicas, muchos pacientes eran refractarios
al tratamiento médico y no se lograba un control
adecuado de su enfermedad’.

PRIMERA ABLACION QUIRURGICA DE UNA
VIA ACCESORIA

En 1968 el grupo de Will Sealy8, de la Universidad
de Duke, publicé la primera ablacion quirldrgica de
una via accesoria, lo que dio inicio al tfratamiento
no farmacoldgico para la cura definitiva de este
sindrome. A pesar de su éxito, esta terapia tenia las
limitaciones de requerir cirugia a térax abierto con
los consiguientes efectos de morbimortalidad inhe-
rentes al procedimiento.

INTRODUCCION DE LA ABLACION
PERCUTANEA POR CATETER DE LA UNION
AURICULO-VENTRICULAR

El tratamiento quirdrgico se mantuvo durante
mds de 20 anos hasta la intfroduccion exitosa de
la ablacidon percutdnea por catéter de la unidn
AV en 19827 esto estimuld el interés en la ablacion
no quirdrgica de las vias accesorias en el SWPW.
Esta terapéutica inicial usd, con un éxito modera-
do, choques de corriente contfinua de alta ener-
gia aplicados cerca del ostium del seno coronario
para ablacién de vias de localizacién pdstero-sep-
tal y en la superficie endocdrdica en el anillo tri-
cuspideo, dirigidas a la ablacién de las vias acce-
sorias laterales derechas. No obstante, los choques
de alta energia se asociaron a complicaciones se-
rias, como perforacidon cardiaca, chogque cardio-
génico, espasmo arterial coronario, bloqueo AV vy
apariciéon tardia de FV?10,

PRIMEROS CASOS DE ABLACION CON
CATETER

Los primeros casos de ablacién con catéter en
este sindrome fueron reportados por Jackman en
1991, La técnica ha beneficiado a un gran nime-
ro de individuos y en la actualidad se considera
que el SWPW es una enfermedad curable hasta en
95 % de los casos. Asimismo, el avance tecnoldgico
en el diseno de los catéteres y la perfeccion de las
diferentes técnicas de abordaje han hecho que la
tasa de complicaciones sea menor de 2 %'.

EPIDEMIOLOGIA

Figura 3. ECG realizado a la paciente de forma rutinaria a peticién de la misma en el que observamos un sindrome de preexcitacion o SWPW.
Se observa el PR corto y las ondas delta (ver flechas)

] ol
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La incidencia de este sindrome se estima en
1,5/1000 habitantes; si bien fiene un curso gene-
ralmente benigno, la MS puede ser su primera
manifestacion45210,

Su prevalencia es de 0,1-3 % de la poblacion ge-
neral y es mds frecuente en varones que en mu-
jeres, con una relacidon de 2:1°. En un estudio rea-
lizado con 270 personas de entre una muestra de
226.464, se obtuvo una prevalencia de 1,2 %. Otros
autores plantean que la prevalencia del SWPW es
de 1,5-3 por 1000 en la poblacion general, y se ele-
va a 5,5 por 1000 entre los familiares de primer gra-
do de los pacientes3-5. En todo caso, es una pa-
tologia infraestimada debido a que numerosos
afectados permanecen asintomdticos toda su vida
y en muchos pacientes la preexcitacién en el ECG
no es constante.

El 80-90 % de los casos se detecta en menores de
50 anos. Los recién nacidos no suelen presentar ta-
quicardias durante su primer mes de vida. A partir
del primer ano decrece de nuevo la presencia de
las mismas y se considera que aproximadamente
75 % de los ninos que presentan taquiarritmias por
encima de los 5 afos de vida las tendrdn también
en la edad adultass,

HAZ DE KENT

La via accesoria de conduccion AV, el haz de
Kent, estd conformada por estructuras fibrilares con
un didmetro de 0,5-2 mm, constituidas por miocar-
diocitos, miocardio comun auricular o ventricular
y, con una frecuencia mucho menor, por fibras de
Purkinje o por células P, que comunican las auricu-
las y ventriculos a través de los anillos AV45, Se frata
de una comunicacién eléctrica anormal entre las
auriculas y los ventriculos; no comparte las propie-
dades del nddulo AV, con lo que puede conducir
la actividad eléctrica a un ritmo significativamente
mds alto, lo que resulta potencialmente peligroso
porque puede causar inestabilidad hemodindmi-
ca. En algunos casos, la combinacion de la existen-
cia de una via accesoria y el desencadenamiento
de arritmias cardiacas puede generar fibrilacion
ventricular (FV), una de las principales causas de
MS3-5,

Los haces andmalos responsables del sindro-
me suelen ser estructuras bien delimitadas, que
se situan en los anillos AV derecho e izquierdo. Es
probable que una geometria peculiar de las vias
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accesorias AV y el fendmeno de “impedancia asi-
métrica”, descrito por De la Fuente y cols (1961)'2,
faciliten la conduccidn retrograda del impulso
eléctrico, aun cuando la propagacién anterégra-
da esté abolida por completo, tal como sucede en
las conexiones accesorias AV oculfas.

PAPEL DE LA HERENCIA: FORMA
FAMILIAR DEL SWPW

El SWPW tiene una forma familiar hereditaria. En
2001 Gollop y cols'3 identificaron el gen responsa-
ble de esta. Para ello investigaron a dos familias en
las que el SWPW se expresa de forma autosdémica
dominante; la causa parece ser una mutacion en
el cromosoma 7g34-g36, en los genes que codifi-
can la subunidad AMP-protein-quinasa activada,
y la misma es el resultado de la sustitucion de la
glutamina por la arginina en el residuo 302 en la
proteina.

DIAGNOSTICO DEL SWPW

El término SWPW designa a pacientes que pre-
sentan la anormalidad electrocardiogrdfica ca-
racteristica junto con episodios de taquicardia.

En un estudio poblacional se encontré que
aproximadamente 50 % de los sujetos con el diag-
noéstico electrocardiogrdfico de SWPW habian es-
tado asinfomdticos hasta el momento de realizarse
el electrocardiograma. De ellos un 30 % presenta-
ron tfaquicardias en los 10 anos siguientes.

La taquicardia mds frecuentemente encontra-
da en pacientes con el SWPW es la taquicardia pa-
roxistica supraventricular. Su presentaciéon clinica
habitual es la de un episodio de palpitaciones ra-
pidas, de inicio sUbito y en general sin relacién con
el esfuerzo ni otros desencadenantes. Su duracion
es variable, de unos minutos a horas. El mecanismo
qgue mds frecuentemente la provoca en estos pa-
cientes es la reentrada ortodrémica, motivo por el
cual la taquicardia es de QRS estrecho vy sin datos
de preexcitaciéon. Aproximadamente 60 % de las
taquicardias en el SWPW tienen este mecanismo;
mucho mds infrecuente (1-11 % segun las series) es
la reentrada antidrémica. Elimpulso baja por la via
accesoria en este caso y sube de los ventriculos a
las auriculas por el nodo AV. Por ello el electrocar-
diograma en taquicardia mostrard un QRS ancho,
con preexcitacion maxima.
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La segunda taquicardia en cuanto a frecuencia
de presentacién es la FA. Se da en 12-35 % de los
pacientes con SWPW. Las vias accesorias, y mds si
son multiples, favorecen la aparicion de FA. Esta
arritmia se puede desencadenar como una tfaqui-
cardia de QRS estrecho o de QRS ancho, bien sea
por preexcitaciéon (conduccidon por la via acceso-
ria) o bien por aberrancia o bloqueo de rama en
el haz de His. La FA conducida a los ventriculos a
través de una via accesoria puede generar, si la
respuesta ventricular es rdpida, sincope e incluso
fibrilacion ventricular y muerte subita.

Un porcentaje no despreciable de pacientes
con SWPW presentan sincope. En un subgrupo de
ellos el sincope significa la presencia de arritmias
con respuesta ventricular muy rdpida y mal tole-
rada, pero en otros se ha achacado a una anor-
mal respuesta vasomotora durante la taquicardia.
Ademds, el sincope puede estar o no en relacion
con un episodio de taquicardia (recordemos que
se trata con frecuencia de pacientes jovenes, po-
blacion con una relativamente alta incidencia de
sincope vaso-vagal). De hecho, los estudios no han
demostrado un valor prondstico del sincope en es-
fos pacientes.

La MS puede ser también una forma de debut
de la enfermedad, aunqgue el riesgo de MS en pa-
cientes asinfomdticos es menor del 1/1000. Se con-
sidera que la mayor parte de episodios de MS en
pacientes con SWPW estd en relacidon con episo-
dios de FA con conduccion al ventriculo por la via
accesoria y posterior degeneracion a FV. La pre-
sencia de infervalos RR menores de 250 mseg du-
rante la FA o taquicardias preexcitadas espontd-
neas es el mds importante marcador de riesgo de
MS por FV. En cambio, el mismo dato durante la FA
inducida con motivo del estudio electrofisioldgico
tiene una especificidad muy baja, lo que ha influi-
do en el abandono por parte de la mayoria de los
expertos de este estudio en pacientes asinfomdati-
cos. También es mayor el riesgo en pacientes con
antecedentes familiares de MS y con multiples vias
accesorias. Se ha demostrado que los pacientes
con taquicardia por reentrada antidrémica tenian
un mayor riesgo de MS por degeneracién de FA
preexcitada en fibrilacion ventricular. Ademds, es-
fos pacientes tienden a debutar a edades tfempra-
nas y con frecuencia presentan sincope o presin-
cope en su evolucion 15,

ELECTROCARDIOGRAMA
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Las derivaciones AV que conducen en direccion
anterégrada producen un ECG tipico con un inter-
valo PR corto (<0,12 seg) y una rama de ascenso
del QRS irregular (onda delta), que se manifiesta en
la pendiente del principio de la rama ascendente
de la onda R; al ser menos pronunciada de lo nor-
mal, después de algunas centésimas de segundo
la pendiente vuelve a ser normal. Esta onda deltq,
que se verifica antes y durante la fase inicial de la
onda R, acarrea un acortamiento delintervalo PRy
un alargamiento de la duracién del complejo QRS,
asi como trastornos de repolarizacién y un comple-
jo QRS ancho. Este patrén es consecuencia de la
fusion de la activaciéon de los ventriculos por la via
que constituye la derivacién y por el NAV vy sistema
de His-Purkinje (figuras 2 y 3)42.

ECOCARDIOGRAFIA

Se debe realizar un ecocardiograma a todos los
pacientes sinftomdticos o con alteraciones en la
exploracién fisica. Recomendamos también rea-
lizar ecocardiograma a todos los pacientes diag-
nosticados en edades tempranas por la asocia-
cién del sindrome con malformaciones cardiacas
congénitasé.

MONITORIZACION CON HOLTER Y PRUEBA
DE ESFUERZO

En casos seleccionados estard indicado la moni-
torizacién con holter de arritmias en pacientes con
alta sospecha diagndstica del SWPW en quienes
no se haya podido registrar la taquicardia. En los
raros casos en los que la taquicardia se relaciona
con el gjercicio fisico estd justificada la prueba de
esfuerzod.

SWPW SINTOMATICO Y
ASINTOMATICO

CASO CLINICO CON SWPW SINTOMATICO

Varén, deportista, de 44 anos de edad. De for-
ma sUbita presentd palpitaciones rdpidas, disnea y
lipotimia. En Servicio de Urgencias se presenta dis-
neico, diaforético e hipotenso.

En el ECG se observa taquicardia de QRS ancho,
irregular, con un infervalo RR inferior a 200 mseg,
compatible con FA en presencia de una via acce-
soria postero-septal derecha.

Es tratado con cardioversion eléctrica por
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desarrollar FV. El ECG posterior a la estabilizacion
muestra ritmo sinusal con sindrome de preexcita-
cién de localizacién pdstero-septal derecha.

En la monitorizacidon con holter de 24 horas se
observa ritmo sinusal con sindrome de preexcita-
cién intermitente a frecuencias cardiacas bajas.

Es dado de alta con fratamiento y seguimiento
por Cardiologia.

A pesar del tratamiento médico, presenta FA con
conduccién por la via accesoria y compromiso he-
modindmico que precisan ingreso y cardioversion
eléctrica.

En la exploracién fisica se encuentra soplo regur-
gitante mitral lI/IV.

Ecocardiograma: insuficiencia mitral moderada
por prolapso valvular mitral secundario a probable
ruptura de cuerda tendinosa. La auricula izquierda
mide 45 mm, el didmetro diastélico del ventriculo
izquierdo es de 54 mm vy la fraccidn de eyeccion
de 62 %.

Estudio electrofisioldgico: se obtiene un periodo
refractario efectivo de la via accesoria superior a
350 mseg. Se localiza el sitio de mayor preexcita-
cion enlaregion pdstero-septal derecha, donde se
aplica radiofrecuencia a 70 °C durante 4 minutos
con lo que se logra eliminar la preexcitacion'©,

CASO CLINICO CON SWPW
ASINTOMATICO

Mujer de 42 anos de edad, sin antecedentes de
interés. Acude a consulta y solicita la realizacién de
un ECG de cardcter rutinario. La paciente se en-
cuentra asintomdtica.

El examen fisico muestra buena coloracién de
piel y mucosas, auscultacion cardio-respiratoria
normal, abdomen sin hallazgos, exploracién neu-
rolégica normal, exploracion ORL normal, cabeza,
cuello, tronco y extremidades normales; TA 130/80
mmHg, 86 lom, peso 70 kg, talla 168 cm.

En el ECG se observan las caracteristicas del
SWPW: PR corto y presencia de onda delta; el resto
del trazado es compatible con la normalidad (fi-
gura 3).

La paciente es remitida a Cardiologia.

Estos casos pueden ser detectados con cierta
frecuencia en las consultas de atencidn primaria y
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ademds en reconocimientos médicos de empresa,
a deportistas y similares's.

SWPW ASOCIADO A OTRAS
PATOLOGIAS

AFECCIONES CARDIACAS

FIBRILACION AURICULAR

Wolff, Parkinson y White sefialaron en su articulo
original? que los pacientes con preexcitacion ven-
tricular tienen una mayor predisposicién a experi-
mentar fibrilacién y aleteos auriculares que la po-
blacién general. Esta arritmia suele ser paroxistica
mds que persistente o permanente. Su aparicion
parece ser facilitada porla coexistencia de cardio-
patias subyacentes. La FA puede ser iniciada por
una taquicardia supraventricular por macrorreen-
tfrada o por taquicardia auricular.

Es la segunda arritmia mds comUn después de
las taquicardias reentrantes AV ortodrémicas, con
una prevalencia de 10-38 %.

En el SWPW la FA se presenta como una taquicar-
dia irregular, con QRS ancho y se encuadra en el
grupo de las llamadas taquicardias preexcitadas.
El antecedente de la presentacién en ritmo sinusall
de un patrén electrocardiografico de SWPW, unido
a la presencia de un intervalo R-R irregular durante
la taquicardia, son elementos clave para el diag-
noéstico inmediato.

Esta arritmia debe ser diferenciada de una FA or-
dinaria con QRS ancho por aberracién y condu-
ciendo por el nodo AV. La principal caracteristica
diferencial de |la FA preexcitada (FAP) es que los pri-
meros 40 mseg del complejo QRS en las 12 deriva-
ciones del ECG coinciden con la morfologia de los
primeros 40 mseg (zona de la onda delta) del ECG
en ritmo sinusal con preexcitacion. Cuando la fre-
cuencia ventricular es muy elevada y los QRS son
muy aberrantes se puede diagnosticar errbnea-
mente como faquicardia ventricular. Es necesario
destacar que puede presentarse bdsicamente de
dos formas:

e El ritmo auricular desorganizado es conducido
a los ventriculos por el sistema normal de conduc-
cién alternando intermitentemente con conduc-
cién anterégrada por la via accesoria.

 Los impulsos fibrilatorios de las auriculas llegan
al ventriculo por la via accesorig; esta forma tiene
peor prondstico.
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En algunos casos la FAP es la arritmia de debut
en pacientes con SWPW y puede desencadenar
sincope y MS. La FA en presencia de vias acceso-
rias con periodos refractarios anterdgrados muy
corfos puede generar frecuencias ventriculares
elevadas con el consiguiente riesgo de FV. En estos
pacientes el riesgo de muerte sUbita estd estimado
en menos de 0,10 % por paciente y ano, y no es f&-
cilmente predecible.

Informes recientes muestran que la FAP puede
presentarse por primera vez en un rango de eda-
des de 10-72 anos, aunque también se ha repor-
tado un caso de un paciente que debutd a los 82
anos con esta arritmial’.

CARDIOPATIAS CONGENITAS

El 95 % de los casos no presenta cardiopatia aso-
ciada, aungue puede hacerlo a otras anomalias
congénitas, como la enfermedad de Ebstein, el
prolapso de la valvula mitral, la esclerosis tuberosa,
el sindrome de Brugada, la rara asociacién con la
agenesia de la vena cava inferior y la transposicion
corregida de los grandes vasos's.

En la literatura médica francesa se recoge una
de las mayores experiencias de asociacion del
SWPW con cardiopatias congénitas o adquiridas.
De las 10.750 cardiopatias analizadas, apenas 49
(0,45 %) eran portadoras de SWPW; por ofro lado,
en 1348 casos de comunicacidon interauricular
(CIA) se encontraron 5 pacientes con sindromes de
preexcitacion'?.

COMUNICACION INTERAURICULAR

Se ha comunicado un caso de SWPW asociado a
CIA por defecto septal en una paciente de 22 anos
de edad, que presentd disnea progresiva y episo-
dios de taquicardias. La ecocardiografia doppler
de superficie demostrd la CIA, que se confirmd por
via transesofdgica; el ECG y el estudio electrofisio-
l6gico reveld SWPW, con via andémala dntero-sep-
tal. La via andmala fue interrumpida con la aplica-
cién de radiofrecuencia y un mes después la CIA
fue corregida quirdrgicamente. Al cabo de un ano
la paciente permanecia asintomdatica?0,

ANOMALIA DE EBSTEIN

La anomalia de Ebstein asociada al SWPW fue
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descrita por Wilheim Ebstein en 186621, Se trata de
una malformacion de la vdlvula tricUspide que
consiste bdsicamente en el desplazamiento hacia
la cavidad ventricular de la valva septal y posterior;
la valva anterior, por lo general, es displdsica y de
movilidad variable segun el grado de adherencia
a la pared libre del ventriculo derecho; la valvula
es habitualmente insuficiente.

Es un trastorno poco comun del desarrollo, que
ocurre en menos de 1 % de todas las malformacio-
nes congénitas. Segun algunos autores, el SWPW
se asocia a la anomalia de Ebstein hasta en 20-
30 % de los casos. En este grupo de enfermos la
conexion auricula-ventriculo a través de haces
andmalos se localiza fundamentalmente en el ani-
llo AV derecho y da la imagen electrocardiogrdfi-
ca de SWPW tipo B; un 30 % de los pacientes con
anomalia de Ebstein y taquicardias supraventricu-
lares tiene un ECG con ausencia o minimo grado
de preexcitacion. En este grupo de enfermos la au-
sencia de bloqueo de la rama derecha del haz de
His es altamente sugestiva de presencia de una via
accesoria tipo Kent ipsilateral al sitio del bloqueo?2.

No es raro que pacientes con SWPW a menudo
manifiesten mds de una via accesoria. En algunos
pacientes se han constatado hasta ocho vias anor-
males suplementarias, en especial en individuos
con anomalia de Ebstein?2,

CARDIOMIOPATIA MITOCONDRICA HIPERTROFICA

Se han detectado mutaciones en genes que co-
difican varias proteinas de sarcobmero con desarre-
glo miofibrilar en los miocitos. Se ha publicado un
caso de una recién nacida con taquicardia persis-
tente secundaria a SWPW, en la que la importante
hipertrofia y otras anormalidades sistémicas fueron
atribuidas a una afeccidon mitocondrial?s,

MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA FAMILIAR

Se ha localizado una forma de miocardiopatia
hipertréfica familiar asociada al SWPW como arrit-
mia primaria por alteracién en el cromosoma 7, sin
que se haya descubierto aun el gen afectado?4,

BLOQUEO AURICULO-VENTRICULAR CONGENITO

Se trata de una paciente seguida desde la infan-
cia por BAVC completo. A los 28 anos se le detectd
una conduccién AV a través de una via accesoria
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con tiempos de conduccién largos que alternaba
con rachas de BAVC. Con el aumento de la activi-
dad simpdtica (ejercicio, infusion de isoproterenol)
se produjo una taquicardia sinusal y conduccién
1:1 exclusiva a través de la via accesoria.

El BAVC es una entidad infrecuente. Su aparicion
ocurre en alrededor de 1/20.000 recién nacidos. Se
estima que las vias accesorias AV con conduccion
anterégrada estdn presentes en 1/1.000-2.000 per-
sonas. La asociacion de BAVC y SWPW es muy in-
frecuente y aparece en 1/20-40 millones de naci-
mientos. Ademds, es posible que algunos casos no
sean reconocidos por tener una frecuencia cardia-
ca normail?s,

PARO CARDIACO E INFARTO DE MIOCARDIO

Bartolomé y cols (2001)2¢ presentaron el caso de
un nino de 11 anos con SWPW, previamente asin-
tomdtico, recuperado de un episodio de paro
cardiaco. Tras la ablacién de la via accesoria, se
observé un patrén de infarto agudo de miocar-
dio (IAM) dntero-lateral extenso. A los é ainos fue
diagnosticado de SWPW y se mantuvo asintomdti-
co hasta los 11, en que presentd un cuadro de pér-
dida brusca de conciencia con ausencia de pulso
mientras jugaba al futbol.

Los autores resaltaron que la FV y el paro cardia-
co son complicaciones conocidas en pacientes
con SWPW; en ninos pueden constituir la primera
manifestacion clinica. Ademdas, la encefalopatia
hipdxico-isquémica es la secuela mds frecuente-
mente descrita tras un episodio de paro cardiaco
en ninos.

SIMULACION DE INFARTO AGUDO DE MIOCARDIO

Se presenta un caso de taquicardia paroxistica
supraventricular que, tras su reversion, muestra al-
teraciones electrocardiogrdficas compatibles con
IAM. Su evaluacién posterior diagnosticd un SWPW.
El SWPW puede simular un IAM; en un fercio de los
casos las ondas delta pueden simular ondas Q de
necrosis miocdrdica y las alteraciones de la repola-
rizacion ventricular simular cambios isquémicos, sin
que exista enfermedad arterial coronaria?’.

AFECCIONES NO CARDIACAS

NEUROPATIA OPTICA HEREDITARIA DE LEBER
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En ocasiones se ha asociado el SWPW con la
neuropatia dptica hereditaria de Leber, una forma
de enfermedad mitocondrial34.5.

ESCLEROSIS TUBEROSA

En pacientes con esclerosis tuberosa el SWPW
también es frecuente. Se han documentado casos
con esclerosis fuberosa, FA y SWPW.

La esclerosis tuberosa es una enfermedad auto-
sOmica dominante en la que existe con frecuencia
afectacion de varios érganos, entre ellos el cora-
zon. La asociacion con rabdomioma es la anoma-
lia cardiaca mds frecuentemente encontrada;
también se ha observado que la asociacién con el
SWPW es mds frecuente de lo habitual34:5,

EMBARAZO

Se han descrito casos de pacientes embaraza-
das y con SWPW, que han sufrido sinftomas como
caidas, mala tolerancia a ejercicio fisico habitual
y faquicardias supraventriculares, y FA que requie-
re cardioversidon con verapamilo. En estos casos se
recomienda ingreso e interrupcién del embarazo
mediante cesdrea programadas3.

TRATAMIENTO DEL SWPW
PACIENTES ASINTOMATICOS

La preexcitacién ventricular, debida a una via
accesoria que une eléctricamente auriculas y ven-
triculos, puede dar lugar a una gran variedad de
sindromes arritmicos, desde taquicardias paroxisti-
cas de la unidon AV a facilitaciéon y agravamiento
de taquiarritmias auriculares que pueden condu-
cirincluso a MS; sin embargo, estadisticamente, lo
mds frecuente es que el individuo esté asintomad-
fico toda su vida. En estos pacientes, los estudios
poblacionales con seguimiento a muy largo plazo
indican que el riesgo de MS es minimo; por tanto,
en el individuo asintomdtico la indicacion de abla-
cién suscita controversia. La propuesta de los auto-
res es que se realice un control clinico periddico vy
se indique la ablaciéon sélo en los casos que desa-
rrollen sinfomas de taquiarritmias34:5.

PACIENTES SINTOMATICOS

En la tfaquicardia regular con un complejo QRS
estrecho, que es la arritmia mds frecuente en los
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pacientes con preexcitacion, deben emplearse
primeramente maniobras vagales: maniobra de
Valsalva o masaje unilateral del seno carotideo. Si
estas fracasan, hay que emplear fadrmacos intra-
venosos, entre los que tenemos la adenosina (o el
adenosintrifosfato, ATP) o los antagonistas del cal-
cio no dihidropiridinicos (verapamilo o diltiazem),
gue resultan eficaces en mds de 90 % de los casos.
Son muy seguros y hay que tener presente que la
adenosina no debe usarse en presencia de asma
bronquial. Los antagonistas del calcio deben evi-
tarse en presencia de hipotensiéon, cardiopatia es-
fructural grave conocida o tratamiento previo con
betabloqueantes.

La taquicardia regular con un complejo QRS
ancho, contrariamente a lo que se cree de for-
ma generalizada, es bastante rara como arritmia
espontdnea en los pacientes con preexcitacion
ventricular, aunque, en general, toda taquicar-
dia regular con un complejo QRS ancho debe ser
considerada como ventricular mientras no se de-
muestre lo confrario. En pacientes con preexcita-
cién ventricular conocida, la situacién es distinta,
ya que suele ser supraventricular. Los mecanismos
pueden ser multiples: taquicardia ortodrémica con
blogueo de rama, taquicardia antidrémica, taqui-
cardia o aleteo auriculares con conduccion por
la via accesoria e incluso taquicardia intranodal
preexcitada. Si cursa con mala tolerancia clinica
debe realizarse cardioversion eléctrica; de no ser
asi, pueden utilizarse fadrmacos antiarritmicos. Las
maniobras vagales pueden terminar con algunas
de estas taquicardias y son seguras, por lo que
siempre se utilizardn inicialmente. Como varios de
los mecanismos citados no involucran al nddulo AV
y en estos los fdrmacos bloqueadores del nédulo
AV pueden ser perjudiciales, parece mds seguro
utilizar fdrmacos que bloqueen la conduccidén por
la via accesoria, como la procainamida o la flecai-
nida infravenosas (el ventriculo de estos pacientes
suele estar indemne). Se desaconseja el uso de la
adenosina por el riesgo de provocar FA y de que
no modifique la taquicardia. Si un ensayo farmaco-
l6gico falla, lo mds seguro es realizar cardioversion
eléctrica, pues la combinacion de fdrmacos antia-
rritmicos intravenosos puede ser peligrosa.

Otra situacién que podemos encontrar en estos
pacientes es una FAP. Si cursa con mala tolerancia
clinica, debe realizarse cardioversion eléctrica in-
mediata. Sila tfolerancia es aceptable, cldsicamen-
te se ha utilizado la procainamida infravenosa que,
a medida gque va bloqueando la via accesoria,
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reduce la frecuencia ventricular y produce un ma-
yor nuUmero de complejos QRS estrechos, lo que re-
cupera el ritmo sinusal. Un fdrmaco alternativo a la
procainamida es la flecainida infravenosa.

Algunos fadrmacos usados para tratamiento de
episodios de FAP pueden ser deletéreos en pacien-
tes con preexcitacion, entre ellos la digoxina y el
verapamilo. La observacion de una serie de casos
en que ocurrid FV tras administrar amiodarona in-
fravenosa a pacientes con FAP nos obliga a consi-
derar la amiodarona intravenosa entre los fdrma-
cos proscritos en ella.

No hay estudios confrolados en los que se com-
paren los fdrmacos antiarritmicos en la profilaxis de
las arritmias (y menos en la de MS) en pacientes
con preexcitaciéon ventriculard 4.5,

La técnica denominada ablacién con radiofre-
cuencia estd basada en el principio de que de-
terminadas ondas de radiofrecuencia pueden
producir, a su paso a través de catéteres, lesiones
necroéticas circunscritas de poco volumen (unos mi-
limetros de didmetro). La tasa de eficacia en todas
las series publicadas supera el 90 %. Tanto en una
serie multicéntrica estadounidense como en los re-
gistros espanoles de 2001 y 2002, la tasa de efica-
cia aguda es de 93 %, con algunas diferencias en-
tre localizaciones; la tasa de eficacia mds alta, la
de las vias laterales izquierdas. Una vez obtenida la
eficacia aguda, la probabilidad de recurrencia no
supera el 5 %; ademds, en todo caso, larecurrencia
ocurrird antes de los primeros é meses. Al parecer
el tratamiento profildctico ablativo reduce marca-
damente la frecuencia de eventos arritmicos en los
pacientes con SWPW asintomdticos con alto riesgo
de padecer dichos eventos. Entre las complicacio-
nes mds importantes podemos mencionar los ac-
cidentes cerebrovasculares, el taponamiento pe-
ricardico, el IAM o el BAV completo, que precisa
marcapasos. La mortalidad de este procedimiento
se aproxima a 1 %2827,

RIESGO DE MUERTE SUBITA

El riesgo de MS en pacientes con diagndstico de
SWPW es dificil de determinar. Autopsias realizadas
en individuos jévenes con MS cardiaca sugieren
una baja incidencia de SWPW (sinfomdticos o asin-
tomdticos), aunque no cabe duda de que la pri-
mera manifestacion del SWPW puede ser una MS28,

La incidencia de MS en pacientes con SWPW se
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ha estimado en 0,15 % por paciente y por afo?8.

En individuos que han sido resucitados de una FV
como consecuencia del SWPW, se ha demostrado
mediante estudio electrofisiolégico la induccidon
de FA con respuesta ventricular rdpida (R-R preex-
citado menor de 250 ms, es decir frecuencia car-
diaca mayor de 240 lpm). Aproximadamente 12 %
de los casos estaban completamente asinfomdati-
cos antes de la parada cardiaca y 20 % adicional
habian presentado sinfomas muy leves (palpitacio-
nes autolimitadas).

Se ha propuesto que el hallazgo de un infervalo
R-R preexcitado menor de 250 ms es un marcador
predictivo para la identificacion de pacientes con
SWPW que pueden sufriruna MS. Los pacientes con
vias accesorias sufren crisis de FA con una mayor
frecuencia que la poblacién general. El sexo mas-
culino y la edad aumentan esta tendencia. El de-
sarrollo de FA puede tener graves consecuencias
hemodindmicas, pues si la conduccién por la via
accesoria es rdpida la arritmia puede degenerar
en FV.

Por tanto, el riesgo de MS que presentan estos
pacientes constituye uno de los aspectos funda-
mentales a tener en cuenta cuando abordamos
esta patologia; asimismo, y con la finalidad de es-
trafificarlo, se han realizado diversos estudios po-
blacionales tanto en pacientes extrahospitalarios
como hospitalarios?s,

En 2004 Almendral Garrote y cols?® publicaron
un excelente articulo sobre el tfratamiento de los
sindromes de preexcitacion. Al hacer referencia al
riesgo de MS de estos enfermos, en el mismo efec-
tuaron una revision sobre diferentes estudios pobla-
cionales de seguimiento prospectivo y a muy largo
plazo que se han realizado con el objefivo de eva-
luar la magnitud del riesgo de MS en individuos jo-
venes. La mayoria eran poco o nada sintomdticos
y en ellos la deteccién era sencilla gracias al ECG.

En todos estos estudios hubo consonancia, en el
sentido de que ningun paciente sufrié parada car-
diaca o MS sin experimentar eventos arritmicos pre-
vios. Se concluye, pues, que la incidencia de MS es
de 3,3 por 10.000 pacientes y afo?8.

Los autores anteriormente referenciados2® tam-
bién analizaron en su trabajo estudios hospitalarios
qgue se han realizado para evaluar en riesgo de MS
en los pacientes con sindromes de preexcitacion.
Un estudio llevado a cabo por Klein y cols (1979)3
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comparaba a 25 pacientes con FV en el seno de
un sindrome de preexcitacién con 73 pacientes
con este sindrome pero sin FV. En tan sélo 3 de los
25 pacientesla FV fue la primera manifestacion sin-
tomdtica. El antecedente mds frecuente era pre-
sentar tanto taquicardia paroxistica como FA (14
de los 25 pacientes). Dichos autores también ha-
cian mencion de un estudio cooperativo realizado
en 7 hospitales europeos, en el que se detectd a 23
pacientes con preexcitacion y FV; en 6 de ellos es-
tas habian sido las primeras manifestaciones sinto-
mdticas. En publicaciones del Grupo de Maastricht
se recoge que en 3 de 12y en 8 de 15 casos de
preexcitacién y FV, respectivamente, estas fueron
las primeras manifestaciones sintomdticas (sobre
690 pacientes con preexcitacion estudiados)?’.

En su conjunto estos estudios corroboran que hay
algun riesgo de FV en los pacientes con preexci-
tacion ventricular, que es mds frecuente que vaya
precedida de otras arritmias; esto favorece la indi-
cacién de ablacién en los pacientes sinfomdaticos?.
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