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Artículo de revisión 

Síncope cardiaco en la edad pediátrica (segunda parte) 

Dr. Jorge Espino Vela,* Dr. Alfredo Bobadilla Aguirre ** 

PATOLOGÍAS TUMORALES 
Mixoma auricular 

E s un tumor intracardiaco mucoide de 
naturaleza benigna. No obstante, puede dar 
origen a metástasis en raras ocasiones . 
Ocurre tanto en nifios como en adultos. Es 

el más frecuente de los tumores cardiacos si se 
consideran toda s las edades. Puede ser de origen 
familiar. Su localización más común es la aurícula 
izquierda . Se le confunde a menudo con una 
valvulopatía mitral 1

•
2 por la sintomatología que causa: 

disnea progresiva, insuficiencia cardiaca, edema 
pulmonar en algunos casos; por la signología, aunque 
atípica, que recuerda o imita la de una valvulopatía 
mitral. Algunos casos desarrollan datos que sugieren 
e imitan la endocarditis bacteriana: fiebre, leucocitosis, 
hemorragias en astilla, desprendimiento de embolias, 
que en casos infrecuentes causan obstrucción de 
arterias periféricas 2

, o cerebrales en cuyo caso se 
produce un infarto cerebraL 

Los datos que imitan una estenosis mitral se deben al 
obstáculo progresivo que el tumor causa al flujo 
sanguíneo. La obstrucción se acentúa considerablemente 
en algw1os enfermos cuando cambian de posición, como 
cuando adoptan el decúbito lateral izquierdo, momento 
en que el tumor ocluye la válvula y ocasiona un síncope 
y en algunos casos la muerte 3.4.5 (Figura 1). Esto últko 
puede ocurrir cuando el tumor se encuentra en el 
ventrículo izquierdo y obstruye la válvula aórtica 6• 
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Figura 1. Ecocardíograma transesofágico. Mixoma de gran volu­
men en la aurícula izquierda que obstruía la válvula mitral y causa­
ba sincope. El tumor fue extraído quirúrgicamente y el paciente 
curó. (Cortesía de la Dra. Laura Camacho) 

ta frecuencia de estas complicaciones es muy baja 
en niños, pero los datos señalados hacen necesario 
extirpar el tumor previa identificación ecocardiográfica. 

Rabdomioma 

Es el tumor más frecuente en lactantes y niños, sobre 
todo niños con esclerosis tuberosa, en quienes ocurre 
en el 50 a 64%. No es una neoplasia, sino un hamartoma 
o malformación. Se le diagnostica perfectamente por 
ecocardiografía, incluso in utero 7

-
10

• Puede ser único o 
múltiple. Asienta en diferentes cavidades cardiacas; 
puede hallarse en los dos ventrículos simultáneamente 
11

. Cuando el tumor se encuentra en el ventrículo 
izquierdo, obstruye la válvula aórtica y puede ser causa 
de síncope 6. Puede obstruir la válvula pulmonar 
cuando está en el ventrículo derecho 12

• Cualquiera de 
estas localizaciones que logren obstruir seriamente una 
válvula pueden causar arritmias, síncope o muerte 
súbita 5•6. 
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En la mayoría de estos casos el curso es favorable 
por la involución espontánea de los tumores que es un 
curso frecuente. Sin embargo, las complicaciones 
relatadas -arritmias o síncope- hacen necesario 
extirparlos previa identificación ecocardiográfica 13• 

PROBLEMAS DEL SISTEMA DE CONDUCCIÓN 

Bloqueo AV completo 

Es un trastorno en el que hay disociación entre la 
activación auricular y la ventricular. Ocurre en dos de 
cada mil nacidos vivos 14

•
15

• Puede diagnosticarse in 
utero por el pulso sumamente lento del producto 16, lo 
que hace sospechar que hay sufrimiento fetal. En 
realidad la bradicardia se debe al bloqueo AV. Este 
trastorno puede ser la única patología o puede 
acompañar a una cardiopatía congénita como la 
transposición corregida de las grandes arterias 17 

(Figura 2). 
No es fácil definir la etiología congénita del bloqueo 

AV completo, ya que puede ser causado por la acción 
de complejos inmunes de una madre con lupus 
eritematoso sistémico que atraviesan la placenta y 
dañan el nodo AV del producto 18•19. También lo pueden 
causar algunas enfermedades infecciosas como la 
parotiditis, la difteria, la rubéola 20•21, la sepsis. 

El genuino bloqueo A V congénito debido a una 
anomalía estructural del sistema de conducción, puede 
ser un problema familiar, como lo señaló Morquio 22 en 
1901, quien estudió una familia en la que varios 
miembros lo padecían. Si el bloqueo AV es la única 
anormalidad, el pronóstico en general es favorable. No 
lo es si existe una cardiopatía asociada. En cualquier 
caso el pulso lento es causa de limitación a los esfuerzos 
físicos y en ocasiones, pérdida de la conciencia y de 
síncope que puede ser mortal 23 • 

Figura 3. Facies de una niña con síndrome de Kearns-;:,ayre. 
Obsérvese el aspecto característico de la ptosis palpebral. A esta 
paciente hubo que implantarle un marcapaso, pues su frecuencia 
cardiaca llegó a descender a 13 por minuto. 

Tratamiento. Los casos asintomáticos sólo requieren 
vigilancia periódica. Los que han sufrido síncope 
requieren un marcapaso 24

• Quienes tienen una 
cardiopatía asociada deben ser operados para 
corregirla. 

Síndrome de Kearns-Sayre 25 

Está integrado por retinitis pigmentosa, oftalmoplejía 
externa (Figura 3) y bloqueo AV completo. Es una 
entidad patológica familiar con alteraciones mitocon­
driales 26 que afectan a diversos órganos, el corazón 

Figura 2. Electrocardiograma de un niño con bloqueo AV de tercer grado. Obsérvese que la onda P de activación auricular se inscribe 
con el doble de la frecuencia que los complejos ventriculares. 
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entre otros 27
, específicamente en el sistema de 

conducción. 
Debido al bloqueo y el pulso lento resultante, los 

pacientes sufren episodios de pérdida de la conciencia 
que pueden acompañarse de convulsiones y ser mortales. 
Se les diagnostica erróneamente como epilépticos y 
reciben medicamentos anticonvulsionantes que pueden 
agravar los síntomas; que acentúan la bradicardia (como 
la difenilhidantoína) sin ningún beneficio. 

El diagnóstico se sospecha por el aspecto de la facies, 
sobre todo la ptosis palpebral asimétrica y los 
problemas oftálmicos. El bloqueo se sospecha por la 
lentitud del pulso y se confirma por el electrocardio­
grama 28

• 

El único tratamiento es la implantación de un 
marca paso 29

• 

SÍNDROMES DEL INTERVALO Q-T LARGO 

Síndrome de Jervell y Lange-Nietsen 30 (J y L-N) 

La duración del intervalo QT o sístole eléctrica normal 
varía con la frecuencia cardiaca dentro de ciertos 
límites . Existen casos en los que este intervalo es 
anormalmente largo como problema congénito de 
naturaleza familiar hereditaria autosómica recesiva 31.32

• 

En otros casos el intervalo QT se prolonga por algunos 

Vl V2 V3 
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trastornos electrolí~icos como la hipokalemia y la 
hipocalcemia. También lo producen algunos medica­
mentos como la quinidina, la procainamida, la 
amiodarona, los antibióticos, los antidepresivos 
tricíclicos, fenotiazinas, por ejemplo cizaprida, 
comúnmente usada para tratar el reflujo gastroesofá­
gico del lactante y otros 31.33. 

El síndrome de J y L-G consiste en: a) intervalo QT 
largo que con frecuencia muestra onda T anormal 34

; b) 
sordera; e) crisis sincopales debidas a arritmias de alta 
frecuencia, como taquicardia ventricular o fibrilación 
ventricular provocadas por los esfuerzos, por dolor, 
por miedo; pueden ser mortales 35

. Se ha sugerido que 
el QT largo pudiera ser el causante de la muerte súbita 
del recién nacido (Figura 4) 36• La duración excesiva de 
QT prolonga el período refractario relativo, altera la 
repolarización ventricular 37 y propicia la instalación 
de taquiarritmias ventriculares que pueden terminar 
en fibrilación ventricular y esta arritmia, a su vez, en 
síncope o la muerte. 

Síndrome de Romano 38
; síndrome de Ward 39

• (Tam­

bién conocidos como síndrome de Romano-Ward) 

En estos casos no hay sordera. Los pacientes también 
son propensos a las crisis sincopales debidas a 

V4 V5 V6 

Dll largo 

Figura 4. Electrocardiograma de un nir'lo con síndrome de Jervel y Lange-Nielsen o de intervalo QT largo congénito. En este caso, el 
intervalo QT mide 0.48"; debería medir 0.38" para la frecuencia cardiaca de 60 por minuto. 
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fibrila ción ventricular y muer te súbita incluso 
desencadenada por ruidos excesivos 40

• Estas arritmias 
son difíciles de suspender con medicamentos 
(bloqueadores beta) y los casos refractarios al 
tratamiento médico son candidatos a la implantación 
de un marca paso o un desfibrilador de cardioversión 
implantable (DCI) para tratar de evitar la muerte súbita 
4

1-4
3

• Se han obtenido resultados favorables con la 
denervación simpática del corazón 44

A
5

. 

SÍNDROME DEL INTERVALO PR CORTO 

Síndrome de Wolff-Parkinson-White (WPW) 46 

Es una anomalía congénita del sistema de conducción 
atrioventricular a veces familiar. Se le conoce también 
como síndrome del intervalo PR corto con propensión 
a las taquiarritmias. 

En corazones normales el impulso eléctrico del 
marcapaso atraviesa las aurículas y solamente puede 
pasar a los ventrículos por la vía de conducción 
atrioventricular constituida por el nodo atrioventri­
cular (AV) y el haz de His. Ningún impulso puede saltar 
esta vía . Por el contrario, en el síndrome de WPW la 
onda eléctrica sí puede alcanzar los ventrículos 
precozmente sin pasar por el sistema nodo AV-haz de 
His, por una vía accesoria anómala, el haz de Kent, por 
la cual la onda eléctrica activa los ventrículos en un 
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tiempo menor al normal. Esto ocurre porque la primera 
porción del septum ventricular en activarse es la superior 
derecha y no la superior izquierda que es lo normal 47

. El 
intervalo PR se reduce a 0.10" o menos. Los complejos 
ventriculares no muestran onda Q; en lugar de ella 
muestran un empastamiento de la rama ascendente de 
la onda R, llamada onda delta (Figura 5). 

Esta anomalía del sistema de conducción es 
responsable de la aparición de taquiarritmias en ciertas 
circunstancias como el esfuerzo físico, una comida 
abundante, una emoción, el uso de fármacos que 
aumentan el automatismo cardiaco como extractos 
tiroideos, seudoefedrina, etc. Las taquiarritmias casi 
siempre son supraventriculares y ocurren por el 
mecanismo de reentrada, que consiste en que el 
impulso eléctrico que pasa por el haz de Kent puede 
viajar en una d e dos formas; en una, la retrógrada, 
después de alcanzar el ventrículo por el haz de Kent el 
impulso regresa por el haz de His y vuelve a iniciar su 
trayecto y a repetir el ciclo en forma antidrómica. En la 
otra forma, el impulso eléctrico se conduce normalmente 
por el haz de His, pero regresa por el haz de Kent y 
vuelve a alcanzar el haz de His en forma ortodrómica 41

. 

En ambos casos este fenómeno mantiene la 
taquiarritrnia por períodos variables de minutos, horas 
o días (Figura 6). 
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Figura 5. Electrocardiograma de un caso de WPW. Obsérvese que los complejos ventriculares no muestran onda Q y que la primera 
porción de la onda R es empastada; es la onda delta. 
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Figura 6. Esquema de un complejo ventricular normal (arriba) y uno con WPW (abajo). Obsérvese que el intervalo PR en este último es 
muy corto y que el complejo ventricular se inicia con un empastamiento, la onda delta (d) en vez de una onda Q. Los esquemas aliado 
del complejo con WPW muestran el haz de Kent (K} por el que un impulso eléctrico puede pasar de la aurícula (A) al ventrículo (V) sin 
seguir el trayecto normal por el nodo (N) y el haz de His. Enseguida, dos formas, ortodrómica y antidrómica en las que puede instalarse 
una taquicardia supraventricular. 

El haz de Kent se origina por una alteración cromosómica 
48 con carácter hereditario autosómico dominante. Algunos 
pacientes con WPW son asintomáticos y no sufren 
taquicardias. Otros son propensos a tenerlas aun teniendo 
corazón estructuralmente normal. Otros más pueden tener 
una malformación asociada como prolapso de la válvula 
mitral 19 o como enfermedad de Ebstein sost en la cual es 
frecuente el síndrome de WPW. Las taquiarritrnias reducen 
considerablemente el gasto cardiaco; pueden causar angina 
de pecho, síncope y en algunos casos, muerte súbita 52

• 

Síndrome de Lown-Ganong-Levine (LGL) 53 o de Clerc­

Levy-Cristesco 54 

Se caracteriza por un intervalo PR corto, de 0.10" o 
menos (Figura 7). Puede ser hereditario. A diferencia 
del síndrome de WPW, en las ondas R del complejo 
ventricular no hay onda delta y sí existe onda Q. El 
síndrome tiene interés porque los pacientes también 
son propensos a la s taquiarritmias sobre todo 
supraventriculares. También se ha observado que la 
taquicardia supraventricular puede progresar a 
fibrilación ventricular, síncope y muerte súbita 55 . 

Ocurre en corazones es tructuralmente normales, 
pero puede verse en casos de prolapso de la válvula 
mitral 49 o de miocardiopatía hipertrófica 56 • 
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Las taquiarritmias se deberían a que existen nodos AV 
"hiperconductores" 41

. No se descarta que existan haces 
accesorios ocultos como fibras de James, enh·e la amícula y 
el nodo A V 57 . También se ha señalado que hay una 
hipoplasia congénita del nodo AV que permite una 
conducción rápida del impulso eléctrico porque carece (el 
nodo) de la función normal de retardar dicho impulso 58. 

Los pacientes que sufren arritmias deben recibir 
fármacos antiarrítmicos. Si no responden a ellos pueden 
mejorar con la ablación eléctrica de vías accesorias 
ocultas, que deben identificarse con estudios 
electrofisiológicos. En casos extremos se ha recurrido a 
la implantación de un marcapaso 57

. 

Síndrome Neurocardiogénico (SNCG) 

Es un trastorno funcional caracterizado por bradi­
cardia, hipotensión arterial, hipoperfusión cerebral y 
sú1cope ocasionado por el mecanismo de "hipotensión 
ortostática" 59 . No existen anormalidades estructurales 
del corazón. 

Es probable que este síndrome sea más frecuente en 
la edad pediátrica de lo que seflalan las publicaciones. 
La identificación creciente de es tos casos se explica 
por el mayor interés en esta patología y por el diseño 
de métodos de exploración que la identifican. 
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Vl V2 

Figura 7. Electrocardiograma de un paciente con sindrome de Lown-Ganong-Levine o de Clerc-Levy-Cristesco: intervalo PR corto, de 
0.1 O" o menos con complejos ventriculares normales. 

Figura 8. Electrocardiograma en un niño con prueba positiva al pasar del decúbito al ortostatismo; la respuesta fue cardioinhibitoria. 
Obsérvese que hubo un intervalo de 5 segundos en el momento de la máxima respuesta cardioinhibitoria. 

El problema se debe a un desequilibrio entre los 
sistemas simpático y parasimpático que por distintos 
motivos provocan el síncope. Lewis 60 lo llamó síncope 
vasovagal. Señaló que el dolor y la s tensiones 
emocionales podían causarlo. Otras causas son los 
esfuerzos físicos vigorosos, el ortostatismo prolongado; 
la adopción súbita del ortostatismo después del 
decúbíto. Este fenómeno fue descrito por Bradbury en 
1925 61

. Stead y cols. 62 (1941) le llamaron hipotensión 
postural por enfermedad del sistema simpático. 

90 

Bevegard y cols. 63 (1962) preconizaron la importancia 
de "la respuesta circulatoria al ejercicio en decúbito y a 
la elevación de la cabeza en pacientes con un defecto 
del control cardiovascular simpático" o hipotensión 
postural. A partir de 1986 este problema se estudió con 
más atención y dejó de ser una patología de "causa 
desconocida". Kenny y cols. 64 sistematizaron la prueba 
de la mesa basculante y provocaron intencionalmente 
bradicardia (Figura 8) e hipotensión al modificar la 
posición de los pacientes del decúbito al ortostatismo. 
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Tanto en el individuo normal como en el que tiene 
SNCG la prueba ocasiona modificaciones hemodiná­
micas; se deben a que cuando un individuo adopta el 
ortostatismo, un volumen de sangre que varía de 1/6 a 
1/10 del volumen sanguíneo total, o hasta 20 a 25% 65 

se desplaza al abdomen y las extremidades inferiores 
66

• Por estos cambios en ambos casos descienden: 1) el 
retorno venoso al corazón; 2) el llenado ventricular; 3) 
el volumen/latido; 4) el gasto cardiaco; 5) la presión 
arterial; 6) la perfusión cerebral. 

En individuos normales esta prueba no causa una 
respuesta patológica. En contraste, en el paciente con 
SNCG, la respuesta a la prueba es patológica: no sólo 
ocurre una pérdida paradójica del reflejo simpático, 
sino que aumenta la actividad parasimpática que da 
lugar a bradicardia, vasodilatación arteriolar 
periférica, hipotensión arterial, reducción de la 
perfusión cerebral y en casos extremos, pérdida de la 
conciencia o síncope e incluso la muerte 67. Estos 
fenómenos han sido descritos como reflejo de Bezold­
Jarisch 68 en el que participan los impulsos vagales y 
los mecanorreceptores del miocardio, que es el órgano 
efector del reflejo (Cuadro 1). Sin embargo, los niños 

Síncope cardíaco en la edad pediáloica 

con este problema parecen tener buen pronóstico a 
mediano plazo si no tienen síncopes de repetición 
sino un solo evento 69

• 

El tratamiento de esta patología es necesariamente 
preventivo. Se recomienda a los pacientes que eviten 
permanecer de pie durante períodos prolongados: que 
procuren ingerir cantidades de sal mayores de las 
habituales; que ejerciten la prueba de pasar del decúbito 
al ortostatismo para entrenar a su organismo a 
responder adecuadamente a los cambios de posición 
70

; que cuando experimenten síntomas premonitorios 
de un evento sincopal o presíncope (debilidad, mareo) 
adopten la posición sedente o mejor aún, el decúbito 
con las extremidades inferiores elevadas. Cuando 
permanezcan de pie, deben hacer levantamiento de 
puntillas; realizar mucho ejercicio aeróbico; ingerir 
líquidos con sales minerales antes, durante y después 
del ejercicio. En casos refractarios la fluorohidrocor­
tisona (0.1 mg/kg/ día) favorece la reabsorción renal 
de sodio y en tal forma aumenta el volumen 
intravascular. Los betabloqueadores ( atenolol 0.2 a 2.0 
mg/kg/día o píndolol 0.1 a 0.2 mg/kg/día en tres 
dosis) pueden inhibir la respuesta a las catecolaminas 

Cuadro 1. Eventos hemodinámicos del ortostatismo. Comparación entre individuos sanos y pacientes con síndrome neurocardiogénico. 

Sano 

retorno venoso reducido 
presión arterial reducida 
llenado ventricular reducido 
volumen/ latido reducido 
gasto cardiaco reducido 
perfusión cerebral reducido 

l 
Activación refleja del sistema simpático por estimulación de 

bororrooeptoce• oórtloo•. oocoro• y oocd;op"lmo"'"'' 

aumento de la frecuencia cardiaca y de 
la energía de contracción 
aumento del llenado ventricular 
aumento del volumen/latido 
aumento del gasto cardiaco 
aumento de la presión arterial por vasoconstricción arteriolar 
mejoría de la perfusión cerebral 
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Enfermo 

retorno venoso reducido 
presión arterial reducida 
llenado ventricular reducido 
volumen/latido reducido 
gasto cardiaco reducido 
perfusión cerebral reducido 

l 
Pérdida paradójica del reflejo simpático; aumento de la actividad 
parasimpática por la activación de mecanorreceptores en las 

'"'''"'"·loo 'e""''"'"' y lo Tri' p"lmoooc 

reducción de la frecuencia cardiaca 
reducción del llenado ventricular por vasodilatación periférica 
hipotensión arterial 
caída del gasto cardiaco 
hipoperfusión cerebral 
sincope 
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y prevenir la bradicardia y la hipotensión reflejas. En 
otros casos los inhibidores selectivos de serotonina o 
vagolíticos como la disopiramida pueden aliviar los 
síntomas 71• 
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