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Taquicardia ectépica de la union congénita.
Las multiples caras de una misma entidad

GEORGIA SARQUELLA-BRUGADA*", YVAN MIVELAZ*, SYLVIA ABADIR*, MARI-JOSEE RABOISSON*,

JEAN-CLAUDE FOURON*, ANNE FOURNIER*

La taquicardia ectépica de la unién (JET), en su forma congénita, es una entidad rara, con pronéstico
variable segtin la edad de presentacion. La deteccién precoz puede evitar el compromiso hemodinami-
co por taquicardiomiopatia irreversible. La forma de presentacion es muy variable, desde asintomatica
a muerte precoz intrattero, segiin la edad del paciente. El objetivo de este trabajo fue revisar las
diferentes formas de presentacion del JET congénito, desde el feto al adolescente, en base a la expe-
riencia de nuestro Centro. El conocimiento de las posibles presentaciones clinicas facilitara 1a deteccién

precoz de esta entidad potencialmente letal.

Palabras clave: Arritmia congénita. Taquicardia ectépica de la unién. JET. Arritmia fetal.

a taquicardia ectopica de la unién, también conoci-

da como JET (del inglés junctional ectopic tachycardia),
fue descripta inicialmente por Coumel y colaborado-
res' en 1976. Su forma mads frecuente es la observada en
el postoperatorio de cirugia cardiaca. La presentacion
en pacientes con corazén sano (JET congénito) fuera
del contexto de la cirugia es una entidad rara que, aun-
que puede afectar a todas las edades, se observa mas
frecuentemente en lactantes. En la forma congénita, el
mecanismo estd basado en una automaticidad anor-
mal de la regién de la unién auriculoventricular-haz
de His?. La causa de esta anormal automaticidad toda-
via es controvertida, pero se ha relacionado, entre otros,
con el paso de autoanticuerpos maternos a través de la
placenta, durante el periodo fetal, resultando una de-
generacion progresiva del tejido de conduccién similar
a la que se produce en el bloqueo auriculoventricular
congénito’. Se ha descripto una incidencia familiar ele-
vada en un 50% de los pacientes con JET congénito, con
posible herencia mendeliana. El gen responsable no ha
sido descripto todavia*’.
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Debido a dificultades técnicas en la adquisicion de
electrocardiogramas transmaternos para el feto y al ac-
ceso limitado a magnetocardiogramas como herramien-
tas diagnosticas, la mayoria de los centros recurren a la
ecocardiografia para determinar la relaciéon auriculo-
ventricular mediante técnicas de modo M y registro de
la velocidad de flujo mediante Doppler simultdneo en
vena cava superior y aorta ascendente (VSC/AA) (Fi-
gura 1)%’. El ultrasonido Doppler puede: 1) eliminar
problemas cardiocirculatorios primarios o secundarios;
2) describir, lo mas detalladamente posible, los meca-
nismos electrofisiologicos de la arritmia; 3) determinar
la necesidad de tratamiento antiarritmico.

El manejo del JET congénito es muy variable entre
centros, como lo han demostrado los diversos case reports
y los estudios multicéntricos recientemente publica-
dos*#1. De forma global, el abordaje inicial se realiza
con amiodarona sola o en combinacién con otras dro-
gas, seguido de la ablacion (por radiofrecuencia o, més
frecuentemente, por crioablacién) y/o la implantaciéon
de un marcapasos, ya sea por el riesgo de degeneracién
abloqueo auriculoventricular completo y muerte stibi-
ta, o como consecuencia de la ablacion accidental del
nodo auriculoventricular*#'2,

Cuando afecta a nifios por debajo de los seis meses
de vida existe una alta morbimortalidad debida tanto a
la degeneracion a taquicardiomiopatia por JET ince-
sante o sostenido de diagnéstico tardio, como a los efec-
tos secundarios de la medicacion, alcanzandose tasas
de mortalidad de hasta el 34%, segtin las series**'41°,

Reconocer las diversas formas de presentacion per-
mitird un diagndstico precoz, facilitando el manejo y
mejorando la evolucién de estos pacientes. En el pre-
sente trabajo se analizan las diferentes formas de pre-
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sentacion del JET congénito en funcion de la edad de
los pacientes, desde el feto a la adolescencia.
Generalmente el JET congénito es mejor tolerado mas
alla de los seis meses de edad, ya sea porque las fre-
cuencias ventriculares de escape son menores o porque
la medicacion es mejor tolerada, a pesar de lo cual estos
pacientes pueden presentarse en insuficiencia cardia-
ca por taquicardiomiopatia, ya que generalmente las
frecuencias ventriculares suelen estar a niveles casi fi-
sioldgicos o en el limite alto de la normalidad por la
edad, de manera que pueden pasar desapercibidos.
El manejo de estos pacientes es similar al de los
lactantes.

MATERIALY METODO

Se presentan todos los casos de JET congénito diag-
nosticados entre 1985 y 2009 en el Hospital Sainte-
Justine de Montreal (Canada).

El diagnéstico de JET en los fetos se realizé mediante
el método de registro Doppler simultaneo (VSC/AA),
descripto por Fouron y colaboradores, demostrando la
aparicion solapada de ondas auriculares y ventricula-
res (Figuras 1y 2), representacion fisiopatolégica de la
contraccién simultanea de auriculas y ventriculos de-
bido a la estimulacién originada en la unién auriculo-
ventricular, confirmadas al nacimiento por un electro-
cardiograma (ECG) de superficie cuando el JET persis-
tia en periodo neonatal’.

Enlos ninos y adolescentes, el diagnéstico de JET se

realiz6 directamente por el ECG de superficie, con la
caracteristica disociacién auriculoventricular (Figura
3). Enlos casos que requirieron estudio electrofisiol6gi-
co y/o ablacién, el diagnéstico se confirmé por
electrografia intracardiaca.

RESULTADOS

Se reconocieron siete pacientes con diagnéstico de
JET desde el periodo fetal al adolescente, descriptos en
la Tabla 1.

Periodo fetal

En el periodo fetal la presentacién suele ser en forma
de taquicardia (todos los fetos, equivalentes a los pa-
cientes 1 a 4 de la Tabla 1), la cual puede ser rapida
(hasta 280 lat/min, en el feto 2) o lenta (s6lo 200 lat/
min en el feto 4) y presentarse como tinico signo de un
JET fetal (feto 1) (Figura 2). Si la situacién de taquicar-
dia persiste puede llevar a inestabilidad hemodinami-
ca, manifestandose en el feto como hidrops fetal aislado
(fetos 2y 4), o asociado con derrame pericardico (feto 3)
y/o pleural (feto 4).

El abordaje terapéutico en periodo fetal no esta
consensuado, y es variable en funcién del centro de
atencion o de la época. En nuestros casos, las opciones
fueron la abstencion terapéutica (feto 1), la administra-
cién materna de amiodarona (feto 2) o de digoxina (feto
3 inicialmente) asociada a sotalol (feto 3 tras la recidiva
con digoxina sola, y feto 4).

TaBLA 1
PACIENTES Y FORMAS DE PRESENTACION

Paciente  Edad de Comorbilidad  Tratamiento Exito del Tratamiento Exitodel Intervencidn Evolucion
presentacion prenatal tratamiento postnatal tratamiento
1 EG28s. Observacién Nopreciso Regresionespontanea
enperiodo prenatal
2 EG27s. Hidrops ~ Amiodarona Si Noprecisd Noreaparicion
fetal detaquicardia
3 EG34s. Derrame Digoxina Si Digoxina + Si Alos5afios
pericardico sotalol 6m. asint. sin medicacién
4 EG34s. Hidrops Digoxina No Amiodarona Si Drenaje pleural Alos8anos
fetal y sotalol intratitero y cesérea urg.  asint. sin medicacién
5 21 difas Digoxina ~ Disminuciénde Alos9afios
y sotalol lafrecuencia asint.sin medicacién
6 5meses Amiodarona Implantacién Alos2anos efectos
marcapasos sec. por amiodarona.
Se plantea ablacién
7 2afios Digoxina 1% ablacién Alos15afos
+ sotalol — imposible dependiente
verapamilo — 2% ablacion MP notqsintt
amiodarona NAV +
implante MP

EG: edad gestacional. s.: semanas. asint.: asintomatico. urg.: urgente. NAV: nodo auriculoventricular. MP: marcapasos. tt:

tratamiento.
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Figura 1. Izquierda. Imagen bidimen-
sional de ecocardiografia fetal del seg-
mento de AA adyacente a la VCS
drenando en la auricula derecha. De-
recha. Trazado Doppler del mismo pa-
ciente en ritmo sinusal. La eyeccion
adrtica (flecha) es registrada en la par-
te inferior del grafico. El flujo anter6-
grado de la VCS en direccién opuesta
es representado en la parte superior
del grafico. La onda de eyeccion
adrtica es precedida por una pequeia
onda retrégrada reflejo de la contrac-
cién auricular (punta de flecha). VCS:
vena cava superior. AA: aorta ascen-
dente.

Figura 2. Trazado Doppler en la posi-
cién VCS/AA de un feto a frecuencia
cardiaca de 260 lat/min. Parte infe-
rior (AA): latido simultdneo de una
onda auricular retrégrada (punta de
flecha) con una onda ventricular (fle-
cha), sugiriendo una contraccién si-
multdnea de auriculas y ventriculos,
sugestivo de JET. VCS: vena cava su-
perior. AA: aorta ascendente.

La respuesta al tratamiento intrattero es variable. E1  dia durante el periodo fetal. El feto 4, por el contrario,

feto 1 revirti6 espontaneamente a ritmo sinusal sinme- ~ present6 una taquicardia refractaria a digoxina y
dicacién y no present6 recidivas. Los fetos 2 y 3respon-  sotalol, con empeoramiento del hidrops, que requirié
dieron bien a la amiodarona y a la digoxina, respecti- ~ cesdrea urgente a las 36 semanas, previo drenaje
vamente, y no presentaron otros episodios de taquicar-  intrattero de los derrames pericardicos.
|
|
. i
LE e e I
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Figura 3. ECG de superficie mostran-
do un JET con respuesta ventricular
rapida. Obsérvese la disociacién de
ondas P y QRS.
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La evolucién postnatal de estos fetos también fue
variable. Los fetos 1 y 2 no volvieron a recidivar su
taquicardia, sin medicacién. El feto 3, que mantuvo rit-
mo sinusal hasta el nacimiento, luego del inicio de
digoxina, reinici6 salvas de taquicardia por JET necesi-
tando la combinacion de digoxina con sotalol durante
6 meses; posteriormente se mantuvo asintomatico, sin
medicacién. En el caso del feto 4, la persistencia de la
taquicardia hizo necesaria la administracién de amio-
darona hasta los 8 meses; posteriormente no presenté
mas episodios, a pesar de permanecer sin medicacién.

Periodo postnatal

Los pacientes diagnosticados en periodo postnatal
fueron tres. La edad de presentacion varié desde las 3
semanas (paciente 5), pasando por los 5 meses (pacien-
te 6), hasta los 2 afios y medio (paciente 7).

La forma de presentacion es variable, desde el des-
cubrimiento fortuito de taquicardia (pacientes 5 y 6) sin
mas hallazgos que el ECG (Figura 3) hasta la presenta-
cién en forma de estancamiento ponderal e inicio de
insuficiencia cardiaca (paciente 7); en este caso, a dife-
rencia de los demads, la taquicardia fue mucho mas len-
ta (150 lat/mi).

El tratamiento fue necesario en los tres casos. El pa-
ciente 5 recibi6 asociacién de digoxina con sotalol, par-
cialmente resuelta al inicio, y completamente revertida
a los 6 meses.

La paciente 6 fue tratada con amiodarona, logran-
dose una reduccién de la frecuencia pero sin pasar a
ritmo sinusal. Por peticién familiar y consenso del equi-
po médico, se decidi6 implantacién de marcapasos pro-
filactico. En la actualidad la paciente tiene 2 afios de
edad. La aparicién progresiva de efectos adversos de la
amiodarona nos hace plantear la realizaciéon de una
ablacion, a pesar de la edad de la paciente.

Presentacion en el nifio y en el adolescente

La paciente 7 fue enviada a nuestro Servicio, a los 2
afnos y medio de edad, por arritmia en el contexto de un
cuadro de falta de medro. La nifia presentaba signos de
insuficiencia cardiaca moderada y el ECG demostré
JET con frecuencias de escape lentas, razén por la cual
probablemente habia pasado inadvertido hasta esa fe-
cha. Se inici6 tratamiento con sotalol y digoxina e ini-
cialmente revirtio a ritmo sinsal, pero a las pocas sema-
nasrecay6 en JET persistente. Se cambi6 el tratamiento
por verapamil a dosis crecientes, lograndose una alter-
nancia con ritmo sinusal en un 50% del tiempo. Progre-
sivamente desarroll6 fatiga al esfuerzo con estanca-
miento ponderal importante. Se decidié cambio a amio-
darona, pero la paciente persistié con episodios de JET
y signos de insuficiencia cardiaca progresiva, lo cual
llevé a la practica de un primer intento de ablacién, sin
éxito, a los 3 afos, y un segundo intento exitoso unas
semanas mas tarde, pero con la aparicién de un blo-

queo auriculoventricular progresivo que requirié la ins-
talacién de un marcapasos permanente. En la actuali-
dad la paciente tiene 15 afios de edad, es marcapasos
dependiente sin medicacién, y no ha hecho recidivas
de taquicardias.

DISCUSION

Las arritmias son una entidad comun en el periodo
fetal'. En centros altamente especializados en patolo-
gla cardiaca fetal, las alteraciones del ritmo pueden re-
presentar alrededor del 15% de las consultas referidas,
siendo el diagnéstico final de ritmo sinusal normal, en
mas del 50% de los casos, probablemente debido a
ectopia auricular transitoria autolimitada. El JET con-
génito es una arritmia rara, pero su incidencia puede
estar sesgada por el hecho de que algunos casos de JET
fetal revierten espontaneamente a ritmo sinusal sin
haber sido diagnosticados. El hecho de que no todos
los centros utilicen técnicas diagndsticas de vena cava
superior/aorta ascendente (VCS/AA) puede determi-
nar que algunos casos sean diagnosticados simplemen-
te como taquicardia paroxistica supraventricular fetal,
sin precisar que se trata de JET congénito. Ademas los
controles ecograficos no son continuos durante toda la
gestacion, por lo cual probablemente algunos fetos pa-
sen por periodos de JET inadvertidos. Podemos pensar
que solo algunos casos de JET, las formas mas graves,
seran las que llegardn a diagnosticarse, y podran man-
tenerse hasta el nacimiento pudiendo prolongarse has-
ta la edad adulta. Los adolescentes o adultos con JET
pueden haber presentado, con anterioridad, episodios
no diagnosticados; si nos basamos en la teoria de la
degeneracion progresiva del sistema de conduccion,
probablemente nos encontramos ante pacientes que tie-
nen una muy lenta progresién de la enfermedad.

ELJET congénito ha sido relacionado con la presen-
cia de autoanticuerpos en las madres, tal como ocurre
en el BAV conggénito, por lo cual es necesario descartar
enfermedad autoinmune en las embarazadas, tales como
la enfermedad de Sjogren o el lupus eritematoso
sistémico’.

Aunque en nuestro Centro no hemos detectado muer-
tes intratitero como forma de presentacién de un JET
anteriormente diagnosticado, no se puede descartar que
algunos de los abortos espontdneos que se observan en
las consultas de obstetricia puedan deberse a insufi-
ciencia cardiaca severa provocada por un JET prenatal.

ElJET congénito tiene su maxima incidencia duran-
te los 6 primeros meses de vida, presentandose habi-
tualmente como una arritmia persistente asociada, en
un 60% de los casos, a cardiomegalia con insuficiencia
cardiaca*. El fallo cardiaco no estd relacionado con la
edad de presentacion sino con la frecuencia ventricu-
lar'?. Algunas series registran hasta un 34% de mortali-
dad, especialmente en esta franja etaria. El mecanismo
es confuso: ademas de un sustrato anatémico de dege-
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TaABLA 2

FORMAS DE PRESENTACION DE TAQUICARDIA
ECTOPICA DE LA UNION SEGUN LA EDAD

Periodo fetal

Periodo neonatal-lactante

Periodo escolar-
adolescente-adulto

Taquicardia intermitente
Taquicardia persistente
Hidrops fetal

Muerte intratitero Palpitaciones

ECG de despistaje
Arritmia en revision de rutina
Falta de medro o cansancio

ECG de despistaje
Palpitaciones
Insuficiencia cardiaca
Muerte subita (raramente)

Insuficiencia cardiaca

Muerte subita

neracion progresiva del tejido de conduccién, es indu-
dable que la asociacién de varios antiarritmicos nece-
sarios para el control del JET persistente puede condu-
cir a arritmias malignas y /o muerte stbita.

En la Tabla 2 se ofrece un resumen de las distintas
formas de presentacion, segtin las edades.

El tratamiento esta indicado cuando existen sinto-
mas, o funcion ventricular alterada, o frecuencias ven-
triculares elevadas. Las tltimas recomendaciones su-
gieren iniciar el tratamiento con amiodarona, combina-
da con un segundo agente si fuera necesario (betablo-
queante, digoxina o flecainida). El tratamiento de ni-
fios asintomaticos y con frecuencias ventriculares por
debajo de 150 lat/min sin disfuncién cardiaca, es dis-
cutible, pero no hay dudas de que hay que hacer un
seguimiento cercano de estos pacientes.

En el caso de JET con respuesta ventricular lenta, el
diagnoéstico puede retrasarse hasta que los signos de
insuficiencia cardiaca no son evidentes. Probablemen-
te fue la frecuencia cardiaca relativamente lenta, en el
feto 4, la que retardo el diagnéstico. Un despistaje ade-
cuado mediante técnica de Doppler VCS/AA en el es-
tudio fetal permitird descartar taquicardias lentas.

El tratamiento farmacolégico es muy variable, no sélo
entre los distintos centros sino dentro de un mismo
hospital, cambiando segtin las épocas. A partir de los
datos recogidos en el estudio multicéntrico de Collins y
colaboradores® parece existir consenso en cuanto al uso
de la amiodarona, sola o combinada con otro agente
(betabloqueante, digoxina o flecainida), como trata-
miento de eleccion, y nunca el uso de digoxina sola.

La amiodarona es un potente agente antiarritmico,
con una vida media larga y con efectos secundarios
potencialmente graves. En nuestro Centro, el JET con-
génito es la Unica arritmia fetal para la cual la
amiodarona es el farmaco de primera eleccién'®, justifi-
cado por la posible incidencia familiar (en este caso, el
gemelo podia tener riesgo también), la ocasional aso-
ciacién con disociacién auriculoventricular y la varia-
bilidad de evolucién, desde conversién espontanea a
arritmia sostenida que puede llevar al hidrops severoy
amuerte intratitero".

Un JET diagnosticado en periodo fetal y con signos

280 Rev Fed Arg Cardiol 2010; 39 (4): 276-281

clinicos de descompensacion es indicacién de trata-
miento. Pero debemos tener en cuenta que, al adminis-
trar un farmaco, no tratamos solamente al feto sino tam-
bién a lamadre y, en embarazos multiples, a otros fetos
sanos. El feto 2 y su gemelo presentaron niveles eleva-
dos de hormona estimulante de tiroides (T3H) al naci-
miento, los cuales se normalizaron en las siguientes
semanas. En este caso, para tratar a un paciente tuvi-
mos que tratar a tres individuos, con riesgo de ver efec-
tos secundarios en los tres, por lo cual la vigilancia
debera ser estrecha en todos los casos.

Cuando la respuesta al tratamiento farmacolégico
no es la esperada nos tenemos que plantear la ablacién,
ya sea por radiofrecuencia o por crioablacién. La proxi-
midad del nodo auriculoventricular y el consecuente
riesgo de bloqueo auriculoventricular (BAV) completo
hace de esta una técnica de alto riesgo, por lo que estos
pacientes deberian ser remitidos a centros de referencia
con amplia experiencia en ablacién en lactantes y pre-
maturos. En la actualidad la ablacién electiva del nodo
auriculoventricular con implantacién de marcapsos no
es una técnica de eleccién, y sélo se la aplica en casos
graves con imposibilidad de otros tratamientos.

Es mucha la controversia en torno al uso de marca-
pasos profilactico en los pacientes tratados médicamen-
te. La incidencia de muerte stbita puede ser elevada
(hasta 34% en lactantes, segtin las series). Se han
descripto muertes inesperadas en pacientes con JET
compensado y con respuestas ventriculares relativa-
mente lentas, ya sea por progresion de la enfermedad a
BAV completo, bradicardia extrema y muerte, o por efec-
to proarritmico de alguno de los farmacos. Walsh pro-
puso la evaluacién de la conduccién auriculoventricu-
lar en todos los pacientes con JET, mediante un estudio
electrofisiolégico transesofagico, y la consideracién de
implantaciéon de un marcapsos sélo si la conducciéon
estd alterada, o si se observa bloqueo auriculoventricu-
lar espontaneo en el ECG o en el Holter. Con todo esto,
el tratamiento por ablacién permite el tratamiento de la
taquicardia sin necesidad de farmacos.

CONCLUSIONES
E1JET congénito es una entidad rara, de incidencia
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baja pero probablemente infradiagnosticada, que pue-
de ser detectada en periodo fetal. Tiene miltiples for-
mas de presentacion y puede pasar desapercibida has-
ta que los signos de insuficiencia cardiaca son eviden-
tes. Su evolucion es variable, en funcion de la frecuen-
cia ventricular y la respuesta a farmacos, con tasas de
muerte stbita no despreciables, especialmente en
lactantes. La ablaciéon permite un tratamiento definiti-
vo de la taquicardia. El diagndstico y tratamiento pre-
coces mejoran la esperanza de vida de estos pacientes.

SUMMARY
JUNCTIONAL ECTOPIC TACHYCARDIA. THE MANY
FACES OF THE SAME ENTITY

Junctional ectopic tachycardia (JET), in its congenital form,
is a rare entity with a variable prognostic belong different
age at presentation. Early detection can avoid hemodynamic
compromise in form of irreversible tachymyocardiopathy.
Form of presentation is widely variable among ages.

Objective. To review different approaches to congenital
JET based on our hospital experience, from fetus to teenagers.

Results. Clinical presentation is largely variable, from
asymptomatic to early fetal death. Description of cases in our
center are exposed.

Conclusions. Being aware of the clinical presentation for
this entity would allow early detection for this potentially
lethal arrhythmia.

Key words: Congenital arrhythmia. Junctional ectopic
tachycardia. JET. Fetal arrhythmia.
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