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Las arritmias son, sin duda, uno de los mayores pro-
blemas para el clínico a cargo de pacientes adultos con 
cardiopatías congénitas. Su protagonismo en el momen-
to actual es incuestionable, pero a medida que los pa-
cientes con cardiopatías reparadas en edad pediátrica 
envejezcan, es esperable que el impacto de las compli-
caciones arrítmicas aumente. Además, por diferentes 
motivos, las cardiopatías congénitas se apartan del ma-
nejo electrofisiológico habitual. En este capítulo nos dis-
ponemos a abordar de forma resumida las particularida-
des que las cardiopatías congénitas suponen para el 
especialista en arritmias, con un breve acercamiento a la 
terapia de resincronización cardiaca para el manejo de la 
insuficiencia cardiaca.
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Arrhythmias are a major concern for the physician 
treating adult congenital cardiac patients. At present, 
the relevance of arrhythmias in this population is 
unquestionable but, as the cohort of patients with cardiac 
defects repaired in infancy and childhood ages, its 
impact is expected to increase significantly. Furthermore, 
due to different reasons, arrhythmia management in 
such patients differs from the usual approach. This 
article provides a brief overview of the specific features 
of congenital heart disease that are of concern to 
specialists dealing with arrhythmias and includes a short 
introduction to the use of resynchronization therapy for 
treating heart failure.
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INTRODUCCIÓN

Después de una infancia y una adolescencia de 
relativa estabilidad, la mayoría de los pacientes con 
cardiopatías congénitas (CC), especialmente aque­
llos con procesos más complejos, empiezan a desa­
rrollar complicaciones tardías derivadas de la ex­
tensa cirugía a la que frecuentemente han sido 
sometidos y de las lesiones residuales subyacentes.

Las arritmias, tanto lentas como rápidas, son la 
principal fuente de morbilidad e ingreso hospitalario 
en estos pacientes1. Su papel en la muerte súbita, pri­
mera causa de mortalidad en muchas de estas cardio­
patías, es indiscutible. Pero además pueden ser un 
factor desestabilizador de un frágil equilibrio hemo­
dinámico de muchas otras y en ocasiones constituyen 
indicación de cirugía de lesiones residuales por consi­

derar que anuncian el fin de un periodo de acomoda­
ción del corazón a éstas. Las complejas anatomías a 
las que frecuentemente nos enfrentamos suponen un 
auténtico reto tanto para el manejo farmacológico 
como, principalmente, para el abordaje invasivo por 
parte del electrofisiólogo.

Por otro lado, la insuficiencia cardiaca emerge 
como una entidad de impacto creciente y suele re­
presentar la recta final de un largo camino. En si­
tuaciones tan alejadas de las guías de práctica clí­
nica como pueden ser los ventrículos derechos 
sistémicos o los ventrículos únicos, la utilidad del 
tratamiento farmacológico es limitada. Las nuevas 
técnicas de resincronización cardiaca son una op­
ción esperanzadora también en este terreno.

El presente capítulo pretende ser un acercamiento 
al importante papel del electrofisiólogo en el ma­
nejo intervencionista de los pacientes con CC.

ABLACIÓN

El fracaso del tratamiento antiarrítmico en la 
prevención de recurrencias, al menos a largo plazo, 
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tructuras anatómicas como, por ejemplo, el anillo 
tricuspídeo en pacientes con anomalía de Ebstein y 
vías accesorias derechas, o el propio sistema de con­
ducción, que en determinadas cardiopatías puede 
estar desplazado de su posición habitual, lo que fa­
cilita la posibilidad de lesionarlo durante la abla­
ción, y la dificultad para crear lesiones transmu­
rales, en cavidades generalmente dilatadas y con 
bajo flujo, lo que limita el contacto del catéter y la 
aplicación de suficiente cantidad de energía.

Sin embargo, los avances tecnológicos aconte­
cidos en los últimos años han facilitado el abordaje 
de sustratos arritmogénicos cada vez más com­
plejos, mejorando el éxito del procedimiento2. Entre 
estos avances, mención especial merece el desarrollo 
de los sistemas de navegación, que permiten la re­
construcción tridimensional de la cavidad de interés 
y la creación de mapas de voltaje, activación y pro­
pagación, y facilitan la comprensión del mecanismo 
electrofisiológico de la arritmia y su relación con el 
sustrato anatómico (fig. 1). Además, la posibilidad 
de integración de técnicas de imagen, como la reso­
nancia o la tomografía, con los sistemas de navega­
ción ha contribuido a una mejor definición de la 
compleja anatomía de estos pacientes, que facilita 
la realización del procedimiento. Otro avance im­
portante en la electrofisiología ha sido el desarrollo 
de catéteres de ablación que permiten crear lesiones 
más profundas. No es infrecuente que la cavidad 
sobre la que asienta el sustrato arritmogénico sea 
una cámara dilatada y con bajo flujo, lo que limita 
la potencia durante la aplicación de radiofre­
cuencia. Y por otro lado, es frecuente que estos pa­
cientes presenten cierto grado de hipertrofia o en­
grosamiento del tejido auricular o ventricular. Con 
el desarrollo de los catéteres de punta irrigada, es 
posible aplicar mayor potencia debido a la refrige­
ración de la punta del catéter y conseguir mayor 
profundidad de la lesión. Por otro lado, el desa­
rrollo de nuevas fuentes de energía, como la crioa­
blación, puede contribuir a minimizar el riesgo de 
lesión sobre el tejido de conducción en estos pa­
cientes.

Ablación de taquicardias auriculares  
por reentrada intraauricular

También conocida como flutter auricular atípico, 
taquicardia auricular incisional o taquicardia auri­
cular macrorreentrante, la taquicardia por reen­
trada intraauricular (TRIA) ha sido descrita como 
una complicación a largo plazo de prácticamente 
cualquier tipo de cirugía cardiaca. Sin embargo, la 
combinación de ciertas cardiopatías congénitas y 
reparaciones quirúrgicas específicas se asocia a una 
mayor incidencia de TRIA. Éstas incluyen las ciru­
gías que requieren una mayor manipulación de la 

así como sus potenciales efectos adversos, ha hecho 
que la ablación con catéter sea cada vez más utili­
zada para el tratamiento y el control de las arrit­
mias en los pacientes con cardiopatías congénitas.

Todas las arritmias que observamos en la pobla­
ción normal pueden darse en los pacientes con CC. 
Algunas se asocian de forma específica a determi­
nadas anomalías congénitas como, por ejemplo, las 
vías accesorias en la anomalía de Ebstein. Sin em­
bargo, lo más frecuente es que estos pacientes pre­
senten arritmias adquiridas, raramente presentes en 
la población normal, que se deben a un sustrato 
arritmogénico complejo en el que se engloban: a) 
secuelas debidas a la propia cardiopatía congénita, 
como dilatación, hipertrofia o áreas de fibrosis cau­
sadas por la sobrecarga hemodinámica o la cia­
nosis, y b) secuelas derivadas de la cirugía repara­
dora, como cicatrices de atriotomía o 
ventriculotomía, parches o derivaciones anató­
micas, que pueden actuar como barreras de conduc­
ción facilitando el desarrollo de arritmias, general­
mente por mecanismo de reentrada.

En los pacientes con CC, se ha empleado la abla­
ción con catéter con éxito en la mayoría de las ta­
quicardias. Sin embargo, las características únicas 
de estos pacientes confieren una mayor complejidad 
al procedimiento. Uno de los desafíos más impor­
tantes es la distorsión anatómica que puede difi­
cultar enormemente la comprensión de la anatomía 
y la manipulación de los catéteres. Por ello, antes 
del procedimiento, es fundamental conocer en de­
talle la cardiopatía de base, así como la corrección 
o las correcciones quirúrgicas realizadas. Aun así, 
en el curso del procedimiento se pueden plantear si­
tuaciones que constituyen verdaderos retos, como 
la dificultad en el acceso venoso, que puede estar 
deteriorado por el antecedente de múltiples proce­
dimientos previos; la imposibilidad de acceso a de­
terminadas zonas del corazón debido a la presencia 
de parches o a la obstrucción de derivaciones, como 
en pacientes con cirugía de Fontan o en la correc­
ción mediante técnicas de Senning o Mustard en la 
transposición de grandes vasos; la imposibilidad de 
acceso al sustrato arritmogénico si éste queda en­
globado debajo de un parche o de material proté­
sico; la dificultad para localizar determinadas es­
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BAV: bloqueo auriculoventricular.
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