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RESUMEN

El sindrome de Stoke Adams se define como pérdida subita transitoria del estado de alerta asociada a
crisis convulsivas secundario a bajo gasto principalmente causado por defectos de la conduccion
intracardiaca como bloqueo auriculoventricular de tercer grado, fibrilacion ventricular y bradicardia.
Otras etiologias menos frecuentes son defecto progresivo de la conduccion intracardiaca (Antes
enfermedad de Lenegré-Lev), intoxicacion por antimonio, miocarditis, fiebre reumatica y anomalias
congénitas como anomalia de Ebstein. Existen estrategias para el manejo del sindrome de Stoke-Adams
que incluyen la correccion de los posibles factores que contribuyen a la enfermedad como acidosis
metabolica e hipercalemia, sin embargo, el tratamiento definitivo es la colocacion de marcapasos.
Presentamos el caso de una paciente que debuta con sindrome de Stoke-Adams secundario a falla en la
captura de marcapasos colocado por bloqueo auriculoventricular completo, la cual eventualmente
evoluciono a taquicardia ventricular sin pulso, recuperando la circulacion espontanea con 1 ciclo de
reanimacion cardiopulmonar. La causa de disfuncién del marcapasos se dio por falla en la captura, se
ajusto su configuracion, logrando la entrada del estimulo. En este texto revisamos la asociacion de la
dextrocardia con ciertas arritmias, puntualizamos singularidades de la colocacién de marcapasos en la
dextrocardia, diagnostico de bloqueo AV (auriculoventricular) de tercer grado y el abordaje diagndstico
en la disfuncion de marcapasos.
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Stokes Adams syndrome in a patient with a pacemaker: Case report and

review of the approach in case of failure

ABSTRACT

Stoke Adams syndrome is defined as a sudden transient loss of alertness associated with secondary low-
output seizures caused mainly by intracardiac conduction defects such as third-degree atrioventricular
block, ventricular fibrillation, and bradycardia. Other less common etiologies are progressive
intracardiac conduction defect (formerly Lenegré-Lev disease), antimony poisoning, myocarditis,
rheumatic fever and congenital anomalies such as Ebstein's anomaly. There are strategies for the
management of Stoke-Adams syndrome that include the correction of possible factors that contribute
to the disease such as metabolic acidosis and hyperkalemia; however, the definitive treatment is the
placement of a pacemaker. We present the case of a patient who presents with Stoke-Adams syndrome
secondary to failure of pacemaker capture due to complete atrioventricular block, which eventually
evolves to pulseless ventricular tachycardia, recovering spontaneous circulation with 1 cycle of
cardiopulmonary resuscitation. The cause of pacemaker dysfunction was due to failure in capture; its
configuration was adjusted, achieving stimulus entry. In this text we review the association of
dextrocardia with certain arrhythmias, we point out singularities of pacemaker placement in
dextrocardia, diagnosis of third degree AV (atrioventricular) block and the diagnostic approach in
pacemaker dysfunction.
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INTRODUCCION

La dextrocardia es una aberracién embriol6gica caracterizada por una malposicién en la cual el eje
mayor del corazén esta hacia la derecha y en direccion caudal. En esa situacion podemos tener tres
escenarios: situs solitus (arreglo asimétrico visceroatrial normal), situs inversus (imagen visceroatrial
en espejo), situs ambigous o heterotaxia (cualquier configuracion diferente a las ya descritas). Es una
anomalia congénita con una incidencia de 0.83 por cada 10,000 embarazos. Se asocia a anormalidades
cardiacas como discordancia auricoverntricular, transposicion de grandes vasos y defectos del tabique
ventricular. (8)

La dextrocardia por si misma es asintomaética, sin embargo, si se asocia a situs inversus o al sindrome
de Kartagener se puede manifestar con cianosis, disnea, fatiga, ictericia, palidez, disminucion a la
tolerancia al realizar ejercicio, infecciones recurrentes de senos paranasales y pulmonares, hidrocefalea,
arritmias, especialmente blogueos auricoventriculares y obstrucciones intestinales. (2)

La asociacion entre los diferentes arreglos cardiacos y el bloqueo auriculoventricular no esta bien
dilucidada cuantitativamente, sin embargo, Alexander Lowenthal et. al. Menciona que los pacientes con
heterotaxia, sufren anormalidades del nodo sinusal, ventricular o ambos, ya que en dichas
malformaciones puede suceder que los nodos estén duplicados, sean hipoplasicos o estén ausentes.
Dicho esto, se ha observado que los pacientes con ausencia o hipoplasia de los marcapasos fisiologicos
son mas susceptibles a padecer disfuncion del nodo sinusal, fibrilacion atrial o flutter auricular, bloqueo
auriculoventricular, retardo ventricular o taquicardia nodal de reentrada. Y en los pacientes con nodos
duplicados presentan mayor riesgo de sufrir flutter auricular, taquicardia auricular, taquicardia de union
y taquicardia ventricular.

(13)

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 74 afios con antecedentes de hipertension arterial sistémica en
tratamiento con telmisartan/hidroclorotiazida, cancer epidermoide malar derecha sin tratamiento y
colocacion de marcapasos bicameral Medtronic desde 2009 secundario a bloqueo auriculoventricular

completo. Ingres6 al servicio de urgencias de nuestro hospital por presentar movimientos tdénico-

clénicos generalizados.
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Al ingreso presentd dos episodios de pérdida del estado de alerta acompafiado de movimientos
anormales de tipo tonico-clénicos con duracion de 30 segundos, con periodo interictal de 5 minutos,
posterior con refractariedad ictal. Se inici6 tratamiento con levetiracetam 1 gramo cada 12 horas via
oral. Posteriormente, vuelve a presentar pérdida del estado de alerta acompafiado de cianosis peribucal.
Por monitoreo cardiaco continuo se evidencia bradicardia de 28 latidos por minuto a pesar de
marcapasos y posteriormente taquicardia ventricular sin pulso. Inmediatamente se brindaron maniobras
de reanimacién cardiopulmonar con compresiones toracicas durante 2 minutos. Se logré retorno de la
circulacion esponténea, durante el monitoreo postparo inmediato se observo ritmo de taquicardia
ventricular con mala sincronizacién de marcapasos bicameral (fig 1), se palpd pulso irregular y se
catalog6 como taquicardia ventricular con pulso.

Figura 1.

Electrocardiograma por palas. Presencia de taquicardia ventricular y disfuncion del marcapasos.
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Se inici6 tratamiento con metoprolol manteniendo frecuencia cardiaca de 80 latidos por minuto, con
tension arterial de 150/90, saturacion 80 %, agregandose oxigenoterapia, logrando saturacion del 92 %.
Laboratorios sin relevancia bioquimica, el electrocardiograma demuestra ritmo de marcapasos por
blogueo completo de rama izquierda y QRS negativos en DI y positivo en aVL y aVR, por lo que se
sospechd la posibilidad de mala colocacién de los electrodos de electrocardiografo, por lo que se repitid
electrocardiograma, sin embargo, el electrocardiograma resultante fue idéntico (fig 2). La radiografia
corrobora corazén rotado hacia la derecha, presencia de marcapasos en subclavicular derecho con vias
en apice derecho y demuestra burbuja gastrica derecha (fig 3), la tomografia simple de craneo no
muestra ningun dato de relevancia clinica; por lo que se descartan crisis epilépticas y se solicita

reprogramacion de marcapasos por sospecha de evento de Stokes-Addams.
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Figura 2. Electrocardiograma. Ritmo de marcapasos con bloqueo completo de rama izquierda por QRS
negativo en DI, sin embargo, positivo en aVL y aVR.

Se sospecha mala colocacion de electrodos, por lo que se repitio la toma del electrocardiograma, no
obstante, el resultado fue idéntico.

Electrocardiograma con bloqueo de rama izquierda atipica por dextrocardia. Duracion del QRS
>120ms, ausencia de patron rSR / empastamiento en V5-V6, sin deflexion intrinsecoide tipica de
blogueo completo de rama izquierda del haz de his, por lo que se sospecha dextrocardia, corroborada
por radiografia de torax.

Figura 3. Radiografia de térax. Dextrocardia y presencia de marcapasos bicameral.



Acude técnico de Medtronic para revision del marcapasos, donde se menciona evento de taquicardia
ventricular de 1 minuto con 3 segundos de duracion y la falla en la captura sin defectos mecéanicos del
equipo ajustando parametros con los cuales se ha mantenido con frecuencia cardiacas mayores a 60 y
menores a 90 latidos por minuto. Las convulsiones cedieron completamente, no se objetivaron déficits
neuroldgicos ni confusion tras los episodios referidos. La paciente permaneci6 estable y asintomatica.
DISCUSION

El sindrome de Stokes Adams se define como un ataque transitorio cerebral debido a una disminucién
del flujo cerebral secundario a un gasto cardiaco reducido por una alteracion electromecéanica del
corazon en cuanto a su frecuencia, ritmo y conduccién. (1) Alrededor del 34 % de las personas mayores
a 65 afios quienes sufre sincopes son de causa cardiaca.

El corazdn es un 6rgano fisiolégicamente fundamental para mantener la vida de cualquier ser vivo, en
el humano puede llegar a latir mas de 2 mil millones de veces en una vida promedio de 75 afios. Este
funcionamiento depende del sistema de conduccidn intrinseco cardiaco que, de manera general, puede
dividirse entre generadores de impulsos (nodo sinoauricular y nodo auriculoventricular) y sistema de
propagacion de impulsos (haces interatriales y red His-Purkinje). Siendo el nodo sinusal que actia como
marcapasos del corazdn, en donde se encuentran cardiomiocitos especializados para iniciar actividad
eléctrica y asi llevar este impulso eléctrico en forma de potencial de accion hacia nodo
auriculoventricular y fibras de purkinje para asi controlar la contraccion ritmica del corazén (14). Las
enfermedades del sistema de conduccion (taqui o bradiarritmias) son generadas por fallo en la génesis
de impulso, propagacion o ambas, en donde la etiologia de estas pueden ser principalmente por
patologias adquiridas como infarto de miocardio, complicaciones peri o postprocedimientos, toxicidad
farmacologica, relacionada con la edad, etc.

Los marcapasos se deben implantar en pacientes con bradiarritmias que ponen en peligro la vida, sin
embargo, estos dispositivos pueden disfuncionar y, por tanto, traducir sintomatologia derivada de
bradiarritmia.

Segun un estudio de Ersilia M. DeFilippis publicado en la base de datos Elsevier se describi6 que en

promedio un 10 % de los pacientes que padecen una disfuncién sinusal o bloqueo auriculoventricular

necesitaran el uso de un marcapasos permanente. (9)




Segun la guia 2018 del American College of Cardiology y American Heart Association (ACC, AHA)

el uso de marcapasos permanente esta indicado en pacientes con los siguientes diagndésticos:

= Blogueo de segundo grado Mobitz tipo 11, bloque atrioventricular de alto grado y bloqueo de tercer
grado no atribuidos a causas reversibles, a pesar de los sintomas.

= Pacientes con desordenes neuromusculares asociados a alteraciones de conduccion incluidos la
distrofia muscular o el sindrome de Kearns-Sayre, a pesar de los sintomas.

= Pacientes con fibrilacién auricular y bradicardia sintomatica

» En pacientes en quienes los sintomas por bloqueo auriculoventricular han empeorado a pesar del
tratamiento descritos por guias clinicas.

= En pacientes con cardiomiopatias infiltrativas.

» En pacientes con mutaciones genéticas de la ldmina A/C, incluyendo distrofias musculares de
cinturas y Emery-Dreifuss.

= En pacientes con bloqueo auriculoventricular de primer o segundo grado Mobitz tipo | con sintomas
atribuibles al bloqueo

= Y finalmente en pacientes con enfermedades neuromusculares, como distrofia miotonica tipo.

Los marcapasos son dispositivos electronicos que se programan para estimular y/o detectar actividad

cardiaca intrinseca en la cAmara respectiva (15). Los marcapasos implantes constan de 2 componentes

principales: generador de impulsos (que contiene bateria y programador del marcapasos) y cables del

marcapasos (conducen el potencial despolarizante del miocardio, asi como sensar actividad eléctrica

innata de los cardiomiocitos) (16).

Dentro del mal funcionamiento de marcapasos se encuentran problemas relacionados con la deteccion

0 estimulacion del impulso, estos problemas pueden ser: fallo de salida, falla en captura, falla en

deteccion, baja sensibilidad, sobredeteccion, pseudo-mal funcionamiento por fusion y pseudofuncion,

estimulacion de seguridad ventricular, taquicardia mediada por marcapasos, comportamiento superior,

marcapasos fuera de control (17).

Fallo de salida: incapacidad para generar el impulso y, por tanto, resulta en frecuencia cardiaca inferior

al limite programado. Se corrobora diagnostico con electrocardiograma e interrogando el dispositivo.

Dentro de las causas se encuentran fractura de cables, fallo del generador e inhibicion del estimulo (18).
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Fallo de captura: Es la incapacidad del impulso de estimulacién, por lo tanto, no se produce el
potencial necesario para iniciar la propagacion del mismo. Se diagnostica con electrocardiograma con
espiga de marcapaso a la frecuencia cardiaca programada, sin embargo, no antecede del potencial
evocado (ausencia de P 0 QRS). Lo pueden causar desprendimiento del cable, umbrales elevados que
pueden ser debidos a fibrosis o bloqueo de salida del sitio de implantacion del cable (19), alteraciones
electroliticas como hiperkalemia y acidosis metabolica (20).

Falla en la deteccion por subdeteccion: Incapacidad del marcapasos para detectar la actividad
espontanea, por lo tanto, esto lleva a que el marcapasos dé estimularon asincrénica. En el
electrocardiograma se visualizan estimulos independientes de ondas P o complejos QRS. Como causas
subyacentes se encuentran umbral de deteccion mal programado (alto), sefial insuficiente de voltaje
miocardico, desplazamiento del cable o falla intrinseca de marcapasos (21).

Sobredeteccidn: El dispositivo detecta una sefial eléctrica no esperada, esto resulta en la inhibicion
inadecuada del estimulo, por lo tanto, ademas de detectar sefiales de despolarizacion cardiaca nativa, el
dispositivo detecta actividad eléctrica con la amplitud suficiente para inhibir la estimularon cuando sea
necesario. Esta falla puede ser tanto fisiolégica como no fisioldgica (interferencia electromagnética o
falla de cables de marcapasos por rotura o fractura del mismo). En electrocardiograma se detecta por
picos de estimularon disminuidos en comparacion a los programados (22).

Fusion y pseudofusion: En la fusion ocurre una suma eléctrica del latido intrinseco mas la
despolarizacion por estimulacion extrinseca. En electrocardiograma es caracteristico fenémeno de
fusion que en morfologia se encuentra entre ritmo completo o ritmo intrinseco ventricular. En la
pseudofusidn sucede cuando el latido intrinseco ocurre al mismo tiempo que el estimulo del marcapasos,
por lo tanto, no contribuye a la despolarizacion real, en consecuencia se considera un comportamiento
normal del marcapasos (23).

Diafonia de marcapasos: El marcapasos detecta una sefial estimulada en una cdmara, sin embargo,
dicho estimulo proviene del otro cable de la otra camara y, por la confusion de la sefial estimulada,

provoca una sefial de despolarizacion cardiaca, por lo tanto, esta es una caracteristica Unicamente de un

marcapasos bicameral. (24).




Marcapasos fuera de control: Fendmeno potencialmente mortal secundario a disfuncién del
generador, la mayor parte del tiempo se debe a agotamiento de la bateria del dispositivo implantado.
Ademaés del descontrol, el bajo voltaje provoca estimulos de baja frecuencia, falla de captura y deteccion
de estimulo. En el electrocardiograma se muestra con latidos de captura alternados con latidos de
frecuencia alta no capturados (25).

Las técnicas realizadas para la aplicacion de marcapasos se deciden de acuerdo con la patologia de base,
es asi como la ACC y la AHA recomiendan el uso de marcapasos permanente bicameral en pacientes
con enfermedad del nodo sinusal y bloqueo auriculoventricular, asi como aquellos que desarrollan
sindrome del marcapasos.

La colocacion de marcapasos unicameral y bicameral en dextrocardia no cambia en cuanto a un corazon
de disposicion normal, sin embargo, diversos autores aconsejan el uso de orientacion fluoroscopica y/o
angiografia para conocer las variantes anatdmicas de cada sujeto. Segin la técnica descrita por
Jayaprakash Shenthar et al. lo mejor es que todos los pacientes antes de colocar un marcapasos
permanente es insertar un marcapasos temporal via femoral para posteriormente realizar el
procedimiento de marcapasos permanentes unicameral o bicameral en el &rea infraclavicular derecha
sobre el surco deltopectoral aislando la vena cefélica, y en caso de que ésta no tenga un calibre adecuada
para introducir los electrodos, puncionar una vena auxilar como la vena axilar ipsilateral, y asi poder
Ilegar al objetivo auricula o ventriculo derecho donde se colocara el dispositivo de conduccion eléctrica.
(12).

Un bloqueo auriculoventricular se define como un retardo o interrupcion en la transmision de un
impulso con origen atrial hacia los ventriculos, ocasionado por alteraciones anatémicas, funcionales y
de conduccion.

Los criterios diagnosticos de un bloqueo de tercer grado son mediante un registro electrocardiografico
en el cual observaremos una disociacion auriculo ventricular en donde la onda P no sigue un complejo
QRS, junto con reduccion de la frecuencia cardiaca, menor a 40 latidos por minutos. (5) En la mayoria
de los casos el ritmo atrial es mas rapido que el ventricular. EI ancho del complejo QRS nos ayuda a

conocer a que nivel se encuentra el bloqueo, regularmente cuando estan por arriba de la rama

infrahisiana son de complejos estrechos, y viceversa. (6).
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El sindrome de Stokes Adams en un paciente con marcapasos puede deberse a multiples razones, entre
las cuales se encuentra mal funcionamiento del dispositivo, agotamiento de bateria o alguno de sus
componentes esté dafiado. Una vez instalado el marcapasos existe un riesgo de recurrencia de un menor
o igual al 5 %. El uso de este dispositivo mejora la supervivencia. Sin él, el porcentaje de mortalidad es
alto entre un 20-30 % de los casos. (7)

Las causas mas comunes de Stokes Adams son arritmias entre ellas bloqueo auriculoventricular en un
50-60% de los casos, bloqueo sinoauricular en un 30-40% y taquicardias o fibrilaciones paroxisticas en
un 0-5 %. Alteraciones del ritmo generados por cardiopatia isquémica, calcificacion de valvulas
cardiacas, uso de beta bloqueadores, digitales, antagonistas de calcio, asi como alteraciones metabdlicas
como hipercalemia, enfermedades congénitas como la enfermedad de Ebstein, o inflamatorias como
fiebre reuméatica o miocarditis, ademas de las enfermedades obstructivas como estenosis subadritca
hipertréfica obstructiva, la hipertension pulmonar primaria, embolismo pulmonar, etc. (3)

Los factores de riesgo para desarrollo de Stokes Adams son: pacientes mayores a 60 afios, padecer
alguna enfermedad cardiaca, un bloqueo de rama y/o historia familiar de enfermedad o ritmos cardiacos
anormales.

La sintomatologia varia desde sintomas leves generalizados como debilidad, vértigo, palidez central
repentina o parar en medio de una conversacion, hasta sintomas de mayor gravedad como la presencia
de sincope con o sin espasmos musculares o convulsiones con o sin pérdida de esfinteres. Algunos
pacientes muestran una respiracion similar a la de tipo Cheyne-Stokes. (4)

Las complicaciones mas comunes por este sindrome son traumas secundarios a caidas no intencionadas
posictales, asi como accidentes de trabajo o accidentes automovilisticos.

CONCLUSION

Las indicaciones para colocacién de marcapasos son muy puntuales, como se explica en las guias
internacionales de ACC/AHA, asi también es de suma importancia instruir a los pacientes para que, una
vez implantado el dispositivo de estimulacion eléctrica, debe continuar en seguimiento para
interrogatorio del mismo para disminuir la incidencia de complicaciones secundarias al mal

funcionamiento del marcapasos o agotamiento de vida media de la bateria del marcapasos ya que, como

se ha comentado en parrafos anteriores, los desenlaces pueden ser fatales.
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