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Nuevas técnicas quirúrgicas en las cardiopa-
tías congénitas (CC) y avances en su manejo 
postoperatorio han mejorado en la actualidad las 
expectativas de vida de estos pacientes, y con ello 
mayor probabilidad de reintervenciones a lo lar-
go de la evolución. En estos pacientes una de las 
complicaciones más frecuentes son las arritmias. 
En este capítulo vamos a resumir las arritmias 
más frecuentes entre las CC y su manejo quirúr-
gico.
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Surgery of tachyarrhythmias in congenital heart 

disease

New surgical techniques in congenital heart dis-
ease and postoperative management have improved 
the life expectancy of such patients, and thus the 
probability for new surgical procedures in subse-
quent years. The most common complications of 
these during the follow-up patients are cardiac 
arrhythmias. In this chapter we will summarize 
the most common arrhythmias in congenital heart 
disease and the type of surgical management.
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INTRODUCCIÓN

La cardiología pediátrica y su cirugía han progresado 

en las últimas décadas en técnicas diagnósticas y quirúr-

gicas y en el manejo postoperatorio, de tal forma que 

hoy en día alrededor del 85% de los recién nacidos con 

algún tipo de CC alcanzan la edad adulta1-3. Las arritmias 

son una enfermedad común en la evolución de las CC, 

motivo frecuente de ingresos hospitalarios, morbilidad, 

y en ocasiones mortalidad. El tratamiento farmacológico 

antiarrítmico no ha cambiado sustancialmente en los 

últimos años. Por el contrario, la ablación con catéter ha 

supuesto un gran avance en el tratamiento de sus arrit-

mias. Los nuevos sistemas de ablación han creado un 

interés creciente por el tratamiento quirúrgico de las arrit-

mias asociadas a CC, aunque por el momento existe aún 

poca experiencia y son pocos los grupos quirúrgicos con 

programas activos en este tipo de cirugías.

Este capítulo recoge el manejo y tratamiento de los 

distintos tipos de taquiarritmias en los pacientes con CC, 

y las técnicas quirúrgicas que puedan prevenir, o al me-

nos disminuir, la incidencia de arritmias a lo largo de su 

evolución. Por último, resumimos las actuales indicaciones 

para el implante de desfibriladores automáticos implanta-

bles (DAI) según las guías de las principales sociedades 

de cardiología. No son tratadas en esta revisión las tera-

pias de las bradiarritmias, que pueden ser consultadas en 

sus correspondientes guías4,5.

TAQUICARDIAS EN  
LOS PACIENTES CON  
CARDIOPATÍA CONGÉNITA

Al revisar la literatura de las taquiarritmias asociadas 

a las CC destaca la poca experiencia y los escasos datos 

en la epidemiología y el tratamiento de estos pacientes, 

en parte por la diversidad de enfermedades congénitas y 

probablemente por el escaso interés habido durante años 

por las arritmias quirúrgicas.
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Los pacientes con CC pueden sufrir cualquier tipo de 

arritmia similar a las del adulto, aunque tienen peculia-

ridades propias dependientes del tipo de cardiopatía aso-

ciada. Existe una mayor prevalencia de algunas arritmias 

según el tipo de cardiopatía (Tabla I). El sustrato arritmo-

génico está relacionado con las anomalías estructurales 

propias de cada enfermedad, las alteraciones desarrolladas 

durante la historia natural (defectos cardíacos, cambios 

hemodinámicos, fibrosis degenerativa y/o hipertrofia), y 

con las reparaciones quirúrgicas (suturas, parches, anor-

malidades hemodinámicas posquirúrgicas, etc.).

En estos pacientes, el primer paso en el tratamiento 

de las arritmias debe ser la corrección de las anormali-

dades estructurales-hemodinámicas, con un apoyo far-

macológico en los casos sintomáticos. La medicación 

antiarrítmica suele tener una baja tasa de respuesta en 

las CC, con el inconveniente añadido de un uso crónico 

y prolongado de fármacos con efectos adversos. Si el 

tratamiento antiarrítmico no controla la sintomatología, 

existen tres alternativas no farmacológicas, no excluyen-

tes entre ellas: la electrofisiología con la ablación por 

catéter, cirugía con ablación intraoperatoria, o el implan-

te de marcapasos/DAI en los casos en los que exista 

indicación e individualizando en cada paciente.

SÍNDROME  
DE WOLFF-PARKINSON-WHITE

Las vías accesorias de conducción son frecuentes en 

ciertas CC, especialmente en la anomalía de Ebstein. La 

ablación percutánea con catéter es la opción de elección, 

aunque puede no ser efectiva en casos con anomalías 

graves o vías accesorias múltiples. Se puede considerar 

la ablación concomitante intraoperatoria en los pacientes 

que requieran cirugía.

TAQUICARDIAS  
POR REENTRADA AURICULAR

Las taquicardias por reentrada auricular (TRA) son 

las más frecuentes en las CC, con un mecanismo de 

macrorreentrada en el tejido auricular, en la mayoría de 

casos en la aurícula derecha. La incidencia en los pa-

cientes con procedimientos de Mustard o Senning tras 

10 años de seguimiento es del 30%, y hasta el 50% en 

la intervención de Fontan6.

Las TRA aumentan el riesgo de tromboembolia, es-

pecialmente entre los pacientes con intervención tipo 

Fontan y aurícula derecha aneurismática. Feltes, et al., 

en ecocardiografías previas a la cardioversión, encontra-

ron una incidencia del 42% de trombos intracavitarios7. 

Otras complicaciones a largo plazo de las TRA son el 

riesgo de muerte súbita (MS) por conducción auriculo-

ventricular (AV) rápida, entre un 6-10% en asociación a 

TRA recurrentes8.

Tratamiento farmacológico

Aunque existen en estos pacientes diversas opciones 

efectivas para el tratamiento de las TRA, como son la 

cardioversión eléctrica, sobreestimulación, cardioversión 

farmacológica, etc., su mayor limitación es el índice de 

recurrencia a corto plazo. Ningún fármaco ha sido efec-

tivo de forma evidente para prevenir la recurrencia de 

episodios de TRA. El tratamiento médico actual se cen-

tra tan sólo en el control de la frecuencia cardíaca con 

fármacos inhibidores de la conducción AV. Y en ciertos 

casos es necesaria también la anticoagulación como pre-

vención de fenómenos tromboembólicos.

Tratamiento con electroestimulación 
(marcapasos/desfibrilador automático 
implantable)

Una alternativa terapéutica es la estimulación auto-

mática antitaquicardia en algunos de estos pacientes. 

Han sido desarrolladas nuevas generaciones de DAI 

equipados con algoritmos de detección auricular y ven-

tricular, con resultados iniciales óptimos aunque con poca 

experiencia9,10. Como ventaja añadida son una forma de 

tratamiento ideal para aquellos pacientes que asocian epi-

sodios de bradicardia (síndrome bradicardia-taquicardia), 

ya que permiten un mejor manejo de fármacos que mo-

dulen el nodo AV. Sin embargo la electroestimulación 

suele tener una efectividad variable y ciertos problemas 

técnicos asociados a la dificultad en el implante de los 

TABLA I. ARRITMIAS Y DEFECTOS CONGÉNITOS DE FRE-
CUENTE ASOCIACIÓN

Taquiarritmias

Síndrome Wolff-Parkinson-White Síndrome Ebstein

TGV corregida

Taquicardia por macrorreentrada auricular Mustard, Senning, Fontan

FA Enfermedad mitral

Estenosis aórtica

Ventrículo único

Taquicardia ventricular Tetralogía Fallot

Estenosis aórtica

 Otros

Bradiarritmias
Disfunción sinusal Mustard, Senning, Fontan

Bloqueo AV congénito TGV corregida

Bloqueo AV adquirido Cierres CIV

Tetralogía Fallot reparada

Otros

TGV: transposición grandes vasos; AV: auriculoventricular; CIV: comunicación 
interventricular.
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electrodos. En estos pacientes es frecuente encontrara 

áreas endocárdicas o epicárdicas poco idóneas para un 

correcto sensado y estimulación.

Ablación por catéter

Los buenos resultados de la ablación guiada por ma-

peo electroanatómico con reconstrucción 3D y el uso de 

catéteres irrigados de radiofrecuencia, que permiten rea-

lizar lesiones más profundas en zonas hipertróficas de 

tejido auricular, están convirtiendo esta técnica en una 

opción terapéutica de primera línea11. La efectividad de la 

ablación con catéter es del 55-90%, aunque el mayor pro-

blema sigue siendo la recurrencia a medio-largo plazo12,13. 

En pacientes con dos válvulas AV bien definidas y con 

reparaciones biventriculares (tipo Mustard, Senning o 

tetralogía de Fallot) la ablación del istmo entre la válvu-

la AV derecha y la vena cava inferior tiene una gran 

efectividad, similar a lo que ocurre en el flutter auricular 

del adulto14. El riesgo de recurrencia es mayor en los 

pacientes con único ventrículo funcional y/o tras las 

reparaciones tipo Fontan, por tener estas cardiopatías 

mayores espesores de pared auricular, aurículas dilata-

das y extensas áreas de fibrosis-escaras por las incisio-

nes y/o parches realizados en la aurícula derecha.

Tratamiento quirúrgico

La cirugía se indica en los pacientes refractarios a los 

tratamientos previos y que presentan clínica invalidante, 

y en aquellos que precisan de reintervención, como son 

algunos casos de Fontan donde se suele combinar el 

Maze derecho modificado con la revisión de las antiguas 

conexiones atriopulmonares. La cirugía de arritmias con-

siste en resecar las zonas de tejido auricular facilitador, 

o bien bloquear los circuitos de la taquiarritmia median-

te la crioablación. En la mayoría de pacientes, con TRA 

derecha, es suficiente un patrón de lesiones selectivo de 

la aurícula derecha, con líneas entre los principales ori-

ficios anatómicos de la aurícula derecha. En el flutter 

típico pueden ser suficientes las líneas al istmo cavotri-

cuspídeo. En los casos de TRA izquierda, o con episodios 

asociados de fibrilación auricular (FA), es recomendable 

realizar el Maze III biauricular15-17.

Mavroudis, et al. recogen una amplia experiencia, 

111 pacientes, de ablación de TRA en reintervención de 

pacientes con intervención tipo Fontan15. En su expe-

riencia inicial sólo realizaban la ablación aislada del 

istmo cavotricuspídeo con limitados resultados que me-

joraron cuando se añadieron más líneas de lesión sobre 

la aurícula derecha18. Estos autores utilizaban la crioa-

blación a –60 °C durante 90 s, y realizan en la actualidad 

un patrón descrito en la figura 1. Los resultados son de 

un éxito del 86% libre de TRA15,18,19.

Otros grupos presentan resultados similares con pa-

recidos patrones de lesiones. Vignati, et al.16, en 17 pa-

cientes con distintas CC y ablación de la TRA, tienen 

un índice de éxito del 75%. Weinstein, et al.17, en 10 pa-

cientes con TRA sometidos a conversión extracardíaca de 

un Fontan y un patrón de criolesiones, según la figura 2, 

obtienen una efectividad del 87%.

FIBRILACIÓN AURICULAR

La FA representa el 25-30% de las taquiarritmias de 

los pacientes con CC, con menor prevalencia que la 

TRA. La FA es frecuente en los pacientes con la este-

nosis aórtica congénita, estenosis mitrales, lesión obs-

tructiva izquierda residual posquirúrgica, etc. La cirugía 

Maze concomitante es razonable cuando se requiere la 

cirugía de su cardiopatía, aunque existe poca experiencia 

en cuanto a sus resultados a largo plazo20,21. Los princi-

pios en el manejo postoperatorio de estos pacientes no 

varían mucho con respecto a los adultos, centrándose 

sobre todo en la cardioversión eléctrica cuando sea ne-

cesaria desde el punto de vista hemodinámico, antiarrít-

micos, anticoagulación y control de frecuencia.

En las CC el patrón de lesiones del Maze es similar 

al del adulto, aunque con modificaciones a tener muy 

presente según el tipo de cardiopatía. En las CC con 

comunicaciones interauriculares amplias o tipo canal 

AV es de vital importancia respetar la conducción del 

CIA

a

SC

Figura 1. Patrón de lesiones para la taquicardia reentrante auricular 
según Mavroudis, et al. Patrón propuesto por Mavroudis, et al.18,19. A la 
izquierda, líneas de crioablación para la taquicardia auricular reentran-
te de aurícula derecha, entre el borde posterior del defecto septal auri-
cular hasta el borde posterior de la incisión realizada en la pared auri-
cular; entre el borde superior del defecto septal y el área de resección 
de la orejuela derecha; desde la vena cava inferior al borde inferior del 
defecto septal pasando por el orificio del seno coronario, y desde la vena 
cava inferior hasta el anillo de la válvula AV derecha. A la derecha, líneas 
de crioablación para la taquicardia auricular reentrate de aurícula iz-
quierda y la FA, alrededor de las venas pulmonares, línea al anillo mitral, 
al septo auricular, y a la orejuela izquierda escindida. Finalmente, una 
línea (a) entre ambas orejuelas a lo largo del techo de la aurícula iz-
quierda. SC: seno coronario; CIA: comunicación interauricular.
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impulso entre los nodos sinusal y AV, ya que dependien-

do del tamaño del defecto septal la lesión del procedi-

miento Maze tendrá que ser modificada. En la figura 1, 

puede apreciarse el patrón propuesto por Mavroudis, et al.15. 

Sueda, et al.22 prefieren en la FA con aurícula derecha 

dilatada, e izquierda normal, un abordaje exclusivo en la 

aurícula derecha con especial atención a las líneas del sep-

to auricular para evitar el bloqueo AV completo (Fig. 3). 

Otro ejemplo de variación en el patrón de lesiones del 

septo auricular es el procedimiento Maze para el defec-

to septal AV completo23. En estos casos, debido a que el 

propio defecto produce una interrupción de los haces 

internodales anterior y medio, para evitar un bloqueo AV 

completo no habrá que realizar la lesión posterior de la 

pared auricular (Fig. 4).

TAQUICARDIA ECTÓPICA  
O AUTOMÁTICA DE LA UNIÓN 
AURICULOVENTRICULAR

La taquicardia ectópica de la unión AV, o juntional 

ectopic tachycardia (JET), es una de las arritmias más 

frecuentes en el postoperatorio de los pacientes someti-

dos a cirugía cardíaca congénita, con incidencia del 

6-11%24-26. Electrocardiográficamente, se caracteriza 

por una taquicardia con un complejo QRS similar al 

basal o al obtenido mediante estimulación auricular, jun-

to con la presencia de disociación AV con frecuencia 

auricular menor que la ventricular. Es una arritmia au-

tolimitada en el tiempo, pero puede llegar a tener una 

gran repercusión hemodinámica postoperatoria debido a 

las altas frecuencias alcanzadas y la pérdida de la sin-

cronía AV. El mecanismo exacto no está bien estableci-

do. Es particularmente frecuente tras las reparaciones en 

la tetralogía de Fallot y, en general, tras cualquier pro-

ceso que requiera maniobras cercanas al nodo AV y/o 

haz de His. Según el grupo de Dodge-Khatami, el me-

canismo desencadenante es la lesión directa o indirecta 

(infiltración hemorrágica) sobre dicha zona anatómica24. 

VCI

VCSA B

CIA

SC

T

VP

M

Figura 2. Patrón de lesiones para la taquicardia reentrante auricular según 
Weinstein, et al. Patrón propuesto por Weinstein, et al.17. A: líneas de 
crioablación para la taquicardia auricular reentrante de aurícula derecha, 
entre el borde posterior del defecto septal auricular hasta el borde posterior 
de la incisión realizada en la pared auricular; entre el borde superior del 
defecto septal y el área de resección de la orejuela derecha; desde la vena 
cava inferior hasta el orificio del seno coronario y, desde la vena cava in-
ferior hasta el anillo de la válvula AV derecha. B: líneas de crioablación 
para la taquicardia auricular reentrante de aurícula izquierda y la FA, 
uniendo las venas pulmonares, línea al anillo mitral, y aislamiento del 
orificio de la orejuela izquierda no escindida. VCS: vena cava superior; 
VCI: vena cava inferior; SC: seno coronario; CIA: comunicación interau-
ricular; T: válvula tricúspide; M: válvula mitral; VP: venas pulmonares.

SC

CIA

T

Figura 3. Ablación de la FA. Modificación del Maze derecho en pacien-
tes con comunicación interauricular. Patrón propuesto por Sueda, et 
al.22, en el que divide la aurícula derecha en tres partes siguiendo este 
esquema. Una auriculotomía derecha amplia, paralela a la cresta termi-
nal, que termina en la proximidad de las cavas, y que sirve para exponer 
la comunicación interauricular. Una incisión o crioablación vertical des-
de la auriculotomía hacia el tabique interauricular. Una crioablación 
desde la comunicación interauricular hacia la cresta terminal a través 
del septo, otra entre el seno coronario y la vena cava inferior, y final-
mente entre el borde más superior de la auriculotomía y el anillo tricus-
pídeo. En comunicaciones interauriculares grandes es importante dejar 
en el septo auricular un corredor entre el nodo sinusal y el AV, como se 
muestra en la figura 4. SC: seno coronario; CIA: comunicación interau-
ricular; T: válvula tricúspide.

SC

CIA

A B

CIA
Parche Parche

N AV N AV

T
T

SC

Figura 4. Ablación de la FA. Modificación de la lesión septal en pacien-
tes con defecto atrioventricular23. A: la línea de ablación del septo en el 
patrón clásico del Maze (en puntos) impediría la llegada del impulso al 
nodo AV. B: modificación del patrón Maze clásico en el que no se reali-
za la lesión septal para evitar el bloqueo AV completo. SC: seno corona-
rio; CIA: comunicación interauricular; T: válvula tricúspide; N AV: nodo 
auriculoventricular.
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Otros grupos25 han sugerido la hipomagnesemia como 

el origen de esta arritmia.

El objetivo principal del manejo va a ser el mantener 

un gasto cardíaco adecuado hasta la remisión espontánea, 

dado que, tal y como hemos dicho anteriormente, se 

trata de un proceso autolimitado (48-72 h en la mayoría 

de los casos). Hay que ajustar los trastornos hidroelec-

trolíticos y el equilibrio ácido-base existentes, disminuir 

los inotrópicos y vasodilatadores en la medida de lo 

posible (pueden aumentar aún más la frecuencia cardía-

ca), y mantener una correcta sedación para eliminar los 

estímulos adrenérgicos (dolor, irritabilidad, etc.). Otras 

medidas terapéuticas postoperatorias descritas incluyen 

el uso de antiarrítmicos, principalmente la amiodarona, 

y el uso de la hipotermia (descenso de la temperatura 

central a 32-35 °C), que reduce la automaticidad de las 

células marcapasos. Incluso en los casos refractarios 

graves se ha descrito27,28 como opción la crioablación del 

nodo AV con cirugía abierta y la posterior colocación de 

un marcapasos definitivo.

ARRITMIAS VENTRICULARES

La taquicardia ventricular (TV) es una complicación 

poco frecuente entre la población con CC, salvo en cier-

tos subgrupos de pacientes entre los que destacamos la 

tetralogía de Fallot (TF) ya intervenida y en las esteno-

sis aórticas congénitas. Clínicamente, estas TV pueden 

presentarse como síncope o incluso como parada cardía-

ca/muerte súbita. Cuando se presentan como presíncopes 

o palpitaciones pueden confundirse en muchos casos con 

taquicardias auriculares, como las TRA, también fre-

cuentes en estos pacientes, haciendo así más difícil su 

diagnóstico diferencial.

La mayoría de estudios sobre la incidencia y manejo 

de las arritmias ventriculares en pacientes con CC se 

basan en la historia natural de los pacientes sometidos a 

cirugía por TF, con menor experiencia en el resto de 

cardiopatías. Recientes estudios electrofisiológicos han 

mostrado en los pacientes intervenidos por TF que la 

mayoría de las TV son por circuitos de reentrada depen-

diente de un obstáculo anatómico, habitualmente el par-

che colocado en el tracto de salida del ventrículo derecho 

(VD) y/o en el septo conal29. La incidencia de muerte 

súbita y TV observada a los 5 años tras la reparación de 

la TF está en torno al 1-2%. Aunque la presentación 

clínica como TV monomórfica sostenida es infrecuente 

en los adultos con TF, la mitad de ellos presentan fre-

cuentes y complejas ectopias ventriculares en los elec-

trocardiogramas (ECG) ambulatorios, y en el 15-30% de 

los pacientes el estudio electrofisiológico con estimula-

ción programada induce TV30,31.

Las catastróficas consecuencias de las TV en adoles-

centes y adultos con CC han obligado a buscar datos 

clínicos y/o hemodinámicos que puedan predecir grupos 

de riesgo y, por lo tanto, poder realizar así prevención. 

Sin embargo, la mayoría de escalas de riesgo son poco 

efectivas. El Holter, la prueba de esfuerzo y la estimu-

lación ventricular programada son útiles para provocar 

y/o documentar estas arritmias, pero su valor como tests 

de screening para estratificar el riesgo de muerte súbita 

no está claramente establecido. Desde el punto de vista 

clínico apuntan a un mayor riesgo la edad avanzada, una 

primera cirugía de reparación tardía o un pobre estado 

hemodinámico-funcional, especialmente del VD. En los 

pacientes intervenidos por TF la anchura del complejo 

QRS y dispersiones prolongadas de los intervalos QT y 

JT están asociados con cardiomegalia, mayor mortali-

dad y TV sostenidas32. Estos hallazgos identifican un 

miocardio especialmente arritmogénico y anormal en 

los pacientes de TF con mayor riesgo de TV/muerte 

súbita.

Manejo clínico

Cuando aparece clínica como pueden ser síncopes, 

presíncopes con palpitaciones o TV no sostenidas y/o 

muerte súbita, se debería realizar exploraciones para 

determinar correctamente las causas del proceso inclu-

yendo un estudio hemodinámico y electrofisiológico con 

estimulación programada auricular/ventricular. Los pa-

cientes con estos estudios negativos, síntomas mínimos 

y buenos parámetros hemodinámicos pueden ser mane-

jados sin tratamiento específico o bien únicamente con 

fármacos como los β-bloqueadores. Los pacientes con 

clínica más grave o TV inducibles serán los que necesi-

ten mayor control y prevención con fármacos antiarrít-

micos e incluso con la implantación de un DAI33,34. De 

hecho, todos los pacientes que han sobrevivido a una TV 

con parada cardíaca son indicación actual para la im-

plantación de un DAI4,35.

Cuando estos pacientes van a tener que ser sometidos 

a cirugía, en ciertos casos y previo estudio electrofisio-

lógico con mapeo incluido, la ablación (crioablación en 

la mayoría de centros) de estos focos responsables de la 

TV, como por ejemplo zonas de cicatrización alrededor 

de los parches, los pacientes con TF obtienen éxito en 

un elevado tanto por ciento36 (Fig. 5).

ARRITMIAS POSQUIRÚRGICAS  
DE ENFERMEDADES ESPECÍFICAS

Prácticamente todos los pacientes con CC que han 

sido sometidos a algún tipo de corrección quirúrgica 
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pueden sufrir arritmias durante el transcurso de su evo-

lución37, pero es de destacar sobre todo la alta incidencia 

de esta complicación tras la corrección de la TF, la in-

tervención de Fontan y la corrección quirúrgica fisioló-

gica de la transposición de grandes arterias (TGA).

ARRITMIAS EN LA TETRALOGÍA  
DE FALLOT CORREGIDA

La corrección quirúrgica de la TF (resolución de la 

obstrucción del tracto de salida del VD y el cierre de 

la comunicación interventricular) puede crear secuelas 

electrofisiológicas, tanto de forma inmediata durante 

el postoperatorio como a largo plazo durante su evo-

lución. Destacan la aparición de trastornos de la con-

ducción AV, en la conducción intraventricular38,39 y 

arritmias ventriculares40, las cuales comentamos a con-

tinuación.

Bloqueo de rama derecha haz de His

Existe una alta incidencia de esta complicación tras 

la corrección de la TF, entre el 59-100%41,42. El bloqueo 

de rama derecha haz de His (BRDHH) puede darse a 

distintos niveles: proximal, distal y terminal43. Dado que 

el haz de His y la porción proximal de la rama derecha 

se encuentran en relación con la base del tabique mem-

branoso y a lo largo del tabique muscular, estas estruc-

turas pueden dañarse durante el cierre de la comunicación 

interventricular, explicando así los bloqueos más proxi-

males44. Otros autores, utilizando mapeos intraoperato-

rios, encuentran bloqueos más periféricos relacionados 

con la infundibulectomía (banda moderadora) y ventri-

culotomía derecha de esta cirugía42.

Bloqueo auriculoventricular completo

Hasta en un 2% de los casos sometidos a reparación 

de la TF pueden desarrollar un bloqueo AV completo, 

transitorio o permanente, que requerirá o no el implante 

de un marcapasos.

Arritmias ventriculares y auriculares

Entre las bases fisiopatológicas de estas arritmias 

está la dilatación progresiva de cavidades derechas por 

la sobrecarga de volumen (insuficiencia pulmonar y tri-

cúspide). Es frecuente que en los adultos sometidos a 

reparación de TF exista una alta incidencia de TV y/o 

arritmias supraventriculares (flutter o FA), aunque la 

prevalencia varía según el método de estudio utilizado 

(ECG superficie, Holter…), y su pronóstico controver-

tido, pues algunos autores las han relacionado con muer-

te súbita. De hecho, se cree que la incidencia lineal de 

muerte súbita es del 0,4-6% anual45,46. Mapeos electro-

fisiológicos han mostrado la relación de la TV con la 

cicatriz de la ventriculotomía47.

Las TV no sostenidas son las más frecuentes, hasta 

el 60% en estudio Holter, aunque algunos estudios su-

gieren que no se relaciona con mayor riesgo de muerte 

súbita45. La incidencia de TV sostenidas se encuentra 

entre el 4-7%47, y es generalmente una taquicardia por 

reentrada sobre el tracto de salida del VD con morfolo-

gía de bloqueo de rama izquierda. Factores de riesgo de 

muerte súbita en pacientes operados de TF son: la edad 

avanzada en la primera intervención, insuficiencia pul-

monar moderada-grave, historia de TV sostenida, dis-

función ventricular izquierda moderada-grave, duración 

del QRS mayor de 180 ms o un incremento del mismo 

durante la evolución32,47. Además de los factores men-

cionados es importante el estudio electrofisiológico para 

estratificar correctamente estos pacientes, pues aquellos 

con arritmias inducibles tras estimulación son un grupo 

de mayor riesgo para muerte súbita, como ya se comen-

tó anteriormente.

La morbimortalidad de estos pacientes también está 

influenciada por la presencia de arritmias auriculares. 

Hasta en un tercio de los pacientes se observan este tipo 

de arritmias, recurrentes durante el seguimiento48. Los 

factores de riesgo en este caso son: la edad avanzada en 

la primera intervención, gran dilatación auricular dere-

cha, insuficiencia tricúspide y/o pulmonar, y disfunción 

ventricular. El flutter con conducción AV 1:1 ha sido 

postulado como una de las causas de muerte súbita en 

estos pacientes.

La ablación con catéter se ha empleado con éxito en 

el tratamiento de estas arritmias, tanto para el flutter 

como para las TV. Grandes áreas de bajo voltaje, com-

patibles con zonas de cicatrización, pueden generalmen-

te ser identificadas sobre la pared libre de la aurícula 

derecha y ablacionadas con éxito mediante la creación 

de líneas entre el borde inferior de estas escaras cicatri-

ciales y la vena cava inferior. En los pacientes con TRA 

que requieren reoperaciones, se debería considerar la 

realización de un procedimiento tipo Maze como cirugía 

Figura 5. Esquema de reentrada pericicatricial en la ventriculotomía de 
una tetralogía de Fallot. Reentrada pericicatricial con origen en la zona 
fibrótica de la antigua ventriculotomía. El objetivo de la ablación es la 
desvitalización del tejido miocárdico, para lo cual se aplica la crioabla-
ción sobre todo el trayecto de la incisión hasta alcanzar, a ser posible, 
el plano valvular pulmonar para prevenir reentradas por este istmo.
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asociada. En último lugar, en pacientes con TV que 

no pueden ser ablacionados y que presenten un alto 

riesgo de muerte súbita, se debería barajar la opción 

de la ablación quirúrgica, y posteriormente reconside-

rar la implantación de un DAI.

ARRITMIAS DE  
LA INTERVENCIÓN DE FONTAN

Actualmente las conexiones del Fontan son construi-

das minimizando el tamaño auricular (túneles laterales 

o conductos extracardíacos). Todas estas modificaciones 

han tenido como resultado una reducción importante de 

arritmias en el postoperatorio49. Cuando se realiza una 

conversión de un antigua conexión atriopulmonar por 

una conexión cavopulmonar total, bien sea usando un 

túnel lateral o técnicas extracardíacas, se puede asociar 

una intervención de ablación para intentar minimizar la 

prevalencia postoperatoria de arritmias17,50.

Mavroudis describe tres posibles tipos de procedi-

mientos50: la ablación del istmo cavotricuspídeo en casos 

de flutter, utilizada de forma aislada durante los primeros 

años de su experiencia, sustituido en la actualidad por 

un patrón modificado Maze derecho; un Maze derecho 

modificado para las TRA de origen en la aurícula dere-

cha (Fig. 1), y un procedimiento Cox-Maze III biauri-

cular para la FA o TRA de aurícula izquierda (Fig. 1), 

añadiendo en los últimos años una línea de lesión por el 

techo auricular entre las orejuelas derecha e izquierda. 

En general, la recurrencia tardía de la taquiarritmia au-

ricular en estos pacientes es baja (del 13,5%).

ARRITMIAS DE  
LA CORRECCIÓN FISIOLÓGICA  
DE LA TRANSPOSICIÓN  
DE GRANDES ARTERIAS 

La corrección quirúrgica fisiológica de la d-transpo-

sición de las grandes arterias (d-TGA) (Senning, Mus-

tard) condiciona secuelas electrofisiológicas a largo 

plazo. Estas técnicas propician sustratos para arritmias 

reentrantes, como son amplias áreas de cicatrización, 

líneas de sutura extensas, parches, y cierto grado de 

dilatación de las cavidades cardíacas. Las arritmias au-

riculares son las más frecuentes, tipo extrasistolia auri-

cular, taquicardia auricular, flutter, FA, y disfunción del 

nodo sinusal.

La disfunción sinusal se produce por lesión directa 

del nodo sinusal durante la canulación de la vena cava 

superior, la auriculotomía derecha o durante la sutura del 

parche interauricular alrededor de la vena cava superior, 

o indirectamente lesionando la arteria del nodo sinusal. 

Además, se han descrito lesiones extensas de los haces 

internodales en pacientes51 que, unido a la existencia 

de cicatrices auriculares, interrumpen las vías normales de 

conducción conformando el sustrato ideal para los cir-

cuitos de reentrada52. La pérdida del ritmo sinusal puede 

ser inmediata tras la cirugía o desarrollarse de forma 

progresiva durante la evolución, observando una inciden-

cia de pérdida del ritmo sinusal del 2,4%/año, lo que con-

lleva que sólo mantengan ritmo sinusal a los 5 y 20 años 

el 77 y 40%, respectivamente53. Esto hace que un 20% 

de los adultos intervenidos con la reparación de Mustard 

requieran, en algún momento del seguimiento, la im-

plantación de un marcapasos por disfunción sinusal sinto-

mática, bloqueos AV, o como coadyuvante al tratamiento 

farmacológico de otras taquiarritmias.

En estos pacientes también podemos encontrar trastor-

nos en la conducción AV y arritmias ventriculares. La in-

cidencia de muerte súbita tras la corrección fisiológica de 

la TGA es del 7%54, atribuido en gran parte a arritmias 

ventriculares o a flutter auricular con conducción AV 1:1.

La corrección anatómica o técnica switch arterial 

tiene una significativa menor incidencia de arritmias 

a largo plazo, entre el 9-10%55. En una revisión de 

624 niños con switch arterial, sólo un 3,5% presentó 

algún tipo de bradicardia, un 4% taquicardia supraven-

tricular, y en un 2% arritmias ventriculares, principal-

mente TV no sostenida56. La corrección anatómica 

mantiene a largo plazo el ritmo sinusal en el 95-98% de 

los casos51,55. Esta menor incidencia en arritmias se ex-

plica por la inexistencia de zonas de escaras auriculares 

quirúrgicas y, por lo tanto, menos arritmias auriculares.

INDICACIONES DE DESFIBRILADOR 
AUTOMÁTICO IMPLANTABLE

En la actualidad, además de la prevención secundaria 

de la muerte súbita, se tiende cada vez más a una pre-

vención primaria implantando el DAI en aquellos grupos 

de pacientes con mayor riesgo. La valoración del riesgo 

de muerte súbita es un componente fundamental dentro 

del manejo clínico de las arritmias asociadas a CC. Sin 

embargo es difícil especificar qué factores aconsejan el 

implante de estos dispositivos. En contraposición con la 

población adulta4, los pacientes con CC son grupos re-

lativamente pequeños, anatómicamente diversos y con 

una baja incidencia de muerte súbita; de hecho, incluso 

en los grupos considerados «de alto riesgo», la tasa de 

muerte súbita es inferior al 2%46,53.

Las indicaciones actuales para la implantación del 

DAI en niños y adultos con CC están recogidas en la 

tabla II, según las guías cardiológicas.
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Finalmente, hay que recordar tres aspectos sobre el 

uso de los DAI en los pacientes con CC. El primero, la 

especial anatomía de estos pacientes, muy variable in-

cluso entre los mismos tipos de cardiopatías. Segundo, 

la necesidad más precoz de recambios de los electrodos 

y del generador, probablemente por la mayor actividad 

física de los niños. Y el tercero, la posibilidad de com-

plicaciones durante su uso, por ejemplo, un 18% de 

descargas inadecuadas57.
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