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Anomalia de Ebstein y sindrome
de QT largo congénito. A
proposito de un caso

Ebstein anomaly and congenital long QT
syndrome. Report of a case

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia congénita que
afecta principalmente la valvula triclspide y se caracteriza
por grados variables de displasia y adosamiento valvular’.
Frecuentemente se asocia con anormalidades de la conduc-
cion atrio ventricular y la presencia de vias accesorias. No
hay descripciones acerca del alargamiento de la fase de
repolarizacion ventricular del potencial de accion en la ano-
malia de Ebstein y, por consiguiente, del sindrome de QT
largo congénito.

Presentamos el caso de una paciente de 15 afos de
edad con anomalia de Ebstein, con adosamiento del 55%
de la valva anterior y septal (tipo B de la clasificacion de
Carpentier') y sordera bilateral congénita, diagnosticadas
en el primer ano de vida. A la edad de 14 afos presenta
un primer episodio sincopal en reposo. En el electrocardio-
grama se evidencio bloqueo auriculo-ventricular de primer
grado e intervalo QT corregido con formula de Bazett de

473 ms (fig. 1). El Holter mostré ritmo sinusal de base que
conduce con bloqueo auriculo-ventricular de primer grado
y que alterna con ritmo nodal, frecuencia cardiaca minima
de 48 |pm e intervalo QTc prolongado de 480 ms. Se inicia
tratamiento con propranolol, previo a la realizacion de la
prueba de esfuerzo.

Se realizo6 prueba de esfuerzo con protocolo de Bruce
modificado, asi como prueba de Viskin para sindrome de
QT largo. En el electrocardiograma se identificé ritmo sinu-
sal de base con frecuencia cardiaca de 72 lpm, QT medido
de 400ms, QTc de 438 ms e intervalo R-R de 882ms. En la
prueba de Viskin, durante la bipedestacion, present6 fre-
cuencia cardiaca de 68 lpm con QT medido de 460 ms, QTc
de 489 ms e intervalo R-R de 882 ms, acompanado de ondas
T con patron bifasico en «silla de montar» con base amplia,
caracteristico de SQTL tipo 2 electrocardiografico (figs. 2A
y 2B).

La asociacion de sindromes como lo son la anomalia
de Ebstein y el sindrome de QT largo es extremada-
mente rara. En la literatura podria nombrase un solo
caso de una paciente de 19 afios con anomalia de Ebs-
tein, sindrome de Wolff-Parkinson-White y sindrome de
QT largo intermitente asociado al uso del amiodarona. El
intervalo QT se mantuvo prolongado en esta paciente de
forma intermitente, incluso después de la suspension de

| ') A2
A N 78  BEdhuHIE \ 41 [FUNRH 35NV V07 SRS RRY OB SBSY SRR\ AT ASREED S {68\ BSEIBPR
A IS P " o ol \/ AN s P st Tt A
| { | i | | | | i I |
. | i J | f ! ‘ ! !
Il V, |
L | | ! ﬂ |
A A A i A ! | A A
- Al (ES ATIES AN St HiA % s rRe A AN A “t E ‘l\-‘]’l AL il ‘—, i _7‘\\4“ i1
ATy K i il ¥ Y | i : | i
i \| | |
11 ‘ (l\ ﬁ w 1 v1,; V3 1 f 1 [ |“ l
I ft f i >
m 73 ALl WA || R DA “ ALA A ALA AL f\
pave SR lr'“- { “‘L_NV A ’ e 5| it 3 it LS 1 Hig AL | EHA e NN b
T LA L ! . | | I [
||
-
| | aVR Vs i |
| it A A A 1 | | n
| | AN \ it it | i | R
s s Vet ~ N \ /1 al s iyt R f“w’—\'\ itk f i M il :."'“/ =+ J‘t‘ s f‘—a d\’J a1
| avL Vs
! ¥ | |
|
| g1 i i i iz i
il fr./ S xuﬂ“/. SEA G B2 IR e 1‘ it : £ f_"/ B i 11_, NG B
z ’ I | l ! | i ly ' [ i
| | | | u f 1 »
|| avF ‘ | Ve
i | e | i A & LI | Eie | i | oA |
g | "»lr" r i | R B | ¥r T 2 i o Jn“ 7 i
1}
i 4 % A6 RIS a7 ] A S = R e SUARY (W ) AR
y ‘|\". ) I = ‘l, ~ \ ¥ v’ i y R ) J T
_2smms MM 20mmimV. Resp.en frecuencia [05-35]Hz50Hz LR i © Simultaneas Ve

Figura 1

Electrocardiograma de 12 derivaciones en reposo, donde se observa ritmo sinusal con incremento de voltaje en la onda

«P» sugestivo de crecimiento de la auricula derecha. En derivaciones precordiales puede apreciarse un bloqueo incompleto de la
rama derecha del haz de His, con eje del QRS en el plano frontal de +120°. El segmento ST se observa plano y con onda T acuminada
con base amplia. El intervalo PR prolongado con 220 ms sugiere bloqueo AV de primer grado. El intervalo QTm 400 ms y QTc 473 ms,

en limites superiores para la edad.
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Figura 2 A) EKG basal con QTc 438 ms, con bloqueo AV de primer grado. El segmento ST plano y onda T acuminada con base
ancha. B) Al adoptar la posicion ortostatica incrementa el QTc a 489 ms y se observa cambio en la onda T, adquiriendo un patrén en
silla de montar con base ancha sugestivo de QT largo tipo 1 (flecha).

la amiodarona y la ablacion de las vias accesorias’. Se
puede concluir, por tanto, que la presencia de sindrome
de QT largo congénito y su variante con sordera congé-
nita (sindrome de Jervell y Lange-Nielsen) asociados a la
anomalia de Ebstein no se encuentran descritos en la litera-
tura.

La prueba de Viskin et al. realizada a esta paciente
fue positiva para sindrome de QT largo. Esta prueba ha
demostrado ser especialmente Gtil en los pacientes con
QT limitrofe (440ms a 480ms)® como corresponde a este
caso.

Un aumento en mas de 50 ms del QTc con el maximo esti-
ramiento o frecuencia cardiaca tiene una sensibilidad del
90% y una especificidad del 86% para hacer el diagnostico
de SQTL en pacientes con QTc limitrofe*. En este caso, el
QTc basal fue de 438 ms y un QTc en el maximo estiramiento
de 489 ms, que pudo ser mayor si se tiene en cuenta que ya
se encontraba recibiendo tratamiento bloqueador beta con
propranolol.

Viskin et al. introdujeron el término «aturdimiento del
QT» que hace referencia a la incapacidad de recuperar
el QTc basal después de terminado el ejercicio®. En la
paciente, el QTc basal una vez terminado el ejercicio fue
de 467 ms en comparacion con el QTc de 438 ms antes de la
bipedestacion.

De acuerdo a los criterios electrocardiograficos postula-
dos por Schwartz®, a esta paciente le corresponden 3 puntos
por la prolongacion de QTc (> 480 ms en la prueba de Viskin),
un punto por los episodios sincopales presentados en reposo
y medio punto adicional por ser portadora de sordera con-
génita para un total de 4.5 puntos, lo que en la opinion de
los expertos se asocia con una alta probabilidad de sindrome
de QT largo congénito®.

Desafortunadamente no se dispone, en esta paciente,
de los resultados del tamizaje genético que tendrian

implicaciones en el tratamiento y en la estratificacion del
riesgo. Actualmente se mantiene estable en tratamiento
con bloqueador beta, sin presentar nuevos episodios
sincopales.

En conclusion, la asociacion de anomalia de Ebstein y el
sindrome de QT largo no esta descrita en la literatura. La
aplicacion de los criterios revisados por Schwartz en esta
paciente la ubican como un caso altamente probable de
SQTL congénito.
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Successful transradial antegrade
recanalization of a chronic total
occlusion of an anomalous
circumflex artery arising from
the right sinus of Valsalva

@ CrossMark

Revascularizacion anterograda exitosa
mediante acceso radial de una oclusion total
crénica en una arteria circunfleja con origen
anomalo en el seno derecho de Valsalva

Dear Editor,

Primary congenital anomalies of the coronary arteries are
rather rare with an incidence of 0.3-1.6%." Anomalous
origin of the left circumflex (LCX) coronary artery from
the right sinus of Valsalva is the most common congenital
coronary variant, with prevalence at coronary angiography
of 0.18-0.67%.2* Percutaneous coronary intervention (PCl)
for an anomalous coronary artery is a technically challen-
ging and complicated procedure. We report a very unusual
case of an anomalous origin of a chronically occluded LCX
artery arising directly from the right sinus of Valsalva that
was successfully performed by transradial (TR) antegrade
approach.

A 66-year-old female with a past medical history of
hypertension presented with an 8-month history of exer-
tional chest pain. An echocardiogram showed normal heart
wall movement with normal left ventricular ejection frac-
tion. She exercised for 8 min on the standard Bruce protocol
and experienced chest pain, and was found to have a
2-mm ST-segment depression in the inferolateral leads at the
end of exercise. After obtaining an informed consent, coro-
nary angiography revealed absence of the left main coronary
artery, accompanied with the left anterior descending coro-
nary artery without significant obstructive atherosclerotic
lesions (Fig. 1A) and an anomalous origin of a proximal
chronically occluded LCX artery from right sinus of Valsalva
with a retro-aortic course with the right coronary artery
(RCA) and the LCX sharing a common ostium (Fig. 1B). It
was a tapered chronic total occlusion (CTO) in the proxi-
mal portion of the anomalous LCX with bending >45 degrees
detected within the CTO segment and >20 mm occlusion
length (JCTO score=2).* The CTO revascularization was
performed from the right radial artery. Before the proce-
dure, the patient was taking clopidogrel (75mg/day) and
aspirin (100 mg/day) and during the procedure, received
anticoagulation with unfractionated heparin (70 Ul/kg) to
achieve an activated clotting time of 250-300s. With a

6 Fr Amplatz right (AR) 1 guiding catheter we made a
double-wire antegrade technique, involving placement of
a separate Sion® wire (Asahi Intecc, Japan) into the RCA
to anchor the guide, followed by wiring of the anoma-
lous LCX with a Pilot® 150 wire (Abbott Vascular, Santa
Clara, CA, USA) supported by a 1.0 x 10mm Falcon® CTO
balloon (Invatec, Roncadelle, Italy). Next, we proceeded
with the parallel wire technique with the use of a Pilot®
200 wire. This wire punctured the proximal cap at a
different position and was easily advanced to the distal
true lumen (Fig. 1C). The occlusion was predilated with a
2.0 x 20 mm Emerge® semi-compliant balloon (Boston Scien-
tific, Natick, MA,USA) restoring coronary blood flow. Finally,
a 2.75x38mm Synergy® (Boston Scientific, Natick, MA,
USA) bioabsorbable polymer drug-eluting stent was deplo-
yed (Fig. 1D) with a good angiographic result (Fig. 2A), which
was confirmed by optical coherence tomography (Fig. 2B)
and coronary computed tomography angiogram study after
angioplasty (Fig. 2C).

To the best of our knowledge this is the first case presen-
ted of successful recanalization of a CTO in an anomalously
arising LCX performed by TR antegrade approach. Anoma-
lies of the origin and course of the LCX coronary artery are
amongst the most frequently encountered. The anomalous
LCX originates from the right coronary cusp, either direc-
tly, or as a branch from the RCA and courses behind the
aorta to the left part of the atrioventricular sulcus, where
it resumes its usual configuration. This anomaly is classi-
fied as benign since it is not known to predispose individuals
to sudden cardiac death. However, some studies have pro-
posed a higher incidence of atherosclerosis and myocardial
infarction in the presence of this anomaly.® Anomalies of the
LCX artery pose several potential challenges to the interven-
tional cardiologist. Selection of the appropriate equipment
(guiding catheter/wire) assumes greater importance, ran-
ging from successfully engaging the ostium of the anomalous
coronary artery with adequate support to advance inter-
ventional devices and ultimately, concluding the procedure
with minimal exposure to contrast agents and radiation.
PCI on anomalous LCX vessels is technically feasible,
with a high procedural success rate when performed by
experienced operators.® CTOs successful recanalization in
patients with viable myocardium has been shown to reduce
symptoms like angina decrease the need for surgery and
improve survival.” According to the standard practice of the
majority of CTO-dedicated centers and operators, PCl on
CTO are attempted using large guiding catheters and trans-
femoral approach. The TR approach is a valuable alternative
to trans-femoral approach, which has been shown to reduce
vascular complications and possibly be associated to a better
clinical outcome.?
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