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Yater 1 en 1929, manifestó que, para reconocer a cada caso par- 
ticular d~ bloqueo auriculoventricular completo (heartblock) de: 

origen congénito, eran necesarias las siguientes condiciones: 

I) La disociación auriculoventricular completa dehe ser comprobada por 
métodos gráficos en personas relativamente jóvenes; 2) la bradicardia dehe ser 
notada a una edad relativamente temprana; 3) no debe haber en la historia 
de los pacientes antecedentes de ninguna afección que haya podido dar origen 
a un bloqueo auriculoventricular completo (fiehre reumática, corea, difteria 0 

sifj]is congénita); 4 y 5) la aparición de ataques sincopales en las eta pas pre- 
coces de la vida y la presencia de signos de una afección cardiaca congénita 
contribuyen aun a darles más fuerza a los argumentos expuestos en párrafos 
anteriores. 

Basándose en dichos postulados y en una cuidadosa revista 
bibliográfica, reconoció que había sólo hasta ese entonces treinta 
casos incontrovertiblts en la literatura mundial. Excluyó -al ll1isll1o 

tiell1po- Il1Últiples casos por falta de pruebas de su origen congénito 
o par falta de comprobaciÓn de la disociaciÓn aurículoventricuhr. 
Por exceso de rigurosidad, segím nuestro criteria, excluyó a los casos 

relatados por nuestro gran Morquio 2 en 1901, época en la que aÚn 
Einthoven no Ie había anunciado al ll1undo el invento de su elec- 
trocardiógrafo. 

Yater, en colaboraciÓn con otros autores 8, 4, reconoció en pu- 
blicaciones ultcriores la oll1isión de algunos casos que ya habían sido 
publicados y agregÓ otros nuevos a su lista previa. A partir de esa 

* Trabajo de la Clinica Médica del Profesor Dr. RaÚI A. Piaggio 
(Se~ción Cardiologia). Hospital Pasteur, :\Iontevideo, Uruguay. Leido 
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época)a literatura médica mundial se ha visto cnriquecida pOl' el 

aporte de múltipìcs contribuciones a este capitulo de la cardiologia, 

contándose en la actualidad con muchas dccenas de observaciones 

inobjetables ,,~. 

En nuestro pais, sin embargo, después de las obscrvaciones capi- 

tales de Morquio 2, se ha publicado una única observación de 

bloqueo cardiaco congénito: la de los doctores Delgado Correa y 

Cordero Sloan ". 
Si bien los casos aislados y bien documentados de bloqueo car- 

diaco congénito son numerosos, no sucede -en call1bio- 10 l11isl110 

con los casos de bradicardia congénita familiar 1. Después de un 
paÓente análisis bibliográfico, hem os podido reunir sólo dos obser- 

vaciones más n, 7 posteriores a las de Morquio 2, a las que agregamos 
las dos personales. 

HIS10RIA Nt) 1. - En Jos primeros dias de seliembre de 1949 examinamos 
a ]a 5ra. I. F. de F., de 28 años de edad, enviada por eJ Dr. AdoJfo Secondo, 

por presentar bradicardia comprobada recientemente al consultar por haber 
tenido un dolor en ]a base del hemitórax derecho y pérdida de conocimiento 

que duró breves segundos y que sobrevino a raiz de un esfuerzo. 
Mujer brevilinea y de un peso netamente mayor al que Ie correspondia, 

habia tenido, ccn anterioridad a este cuadro, episodios similares. En múltiples 
oportunidades habia sufrido "mareos" y pérdidas de conocimiento muy fugaces, 

pa]pilaciones precordiales y discrela dimea de esfuerzo cuando realizaba tra- 
bajos pesados, 0 cuando caminaha muy Jigno, 0 cuando corría. Parece ser 

que hasta el momento de su consulta a] Dr. Secondo, no se Ie había c0111pro- 

bado su bradicardia bien nela, 0, si se le habia comprobado, no se le habia 

hecho notar. Tuvo Ires embarazos. Dos de e]]os, Jos dos últimos, Lrminaron 
por ahortos prcvocados en ks primeros m/'ses. Sll primer embarazo Sf com- 

plicó en el Cllrso del úllimo meso por Ja aparición de una albuminuria intensa. 

aUllqlle, aparentemcnte, sin 1m cuadro de toxicosis gravidica tardia. El parto 

fllé normal, dando nacimiento a un nilio también normal, al Ciue tuvimos 

opcrtunidad de estudiar más tarde desde cl punto de vista canlioJógico. 

Indagando a fondo en su histoia persona], no nos fué posihle haHar ante- 

ccdentes de difteria, ni de escarlatina, ni de fiebre reumática. Reeordaba. em- 

pero, la paeiente haber tenido sarampión. tos eonvulsa, r;:Leola y papcr3s. 

Tampceo había antecedentes de afecciones pkuropulmonares, ni gastrohcpato- 

in testina Jes. 

Antecedentes tamlilares. - La madrc fallecIó a 10s 40 alios de tubercu10sis 

pllln;onar. No 01\0 ahortos, ni partos prematuros; trcs hermal10s mllrieron 

durante los primeros alios de vida. Ignora ]a rau,a de dichas muertes y no 

sahe tampoco ,i murieron en forma súbita. Sabe, sin embargo. que un tio 

de clla falleeió a 10'; 42 a1Ì:s el1 forma repentina y que, a1 pareeer, tenia una 

af::.:n i:)n canlíara. 'ranto ~u hijo r01110 ~u cspo~o ~on aparente1nente sanos. 

F.\ai!lO! dinlco. - Com:Ó1I: I't:nta en el quinto espacio y que late a la 

altlJra de la linta mediocLnicuJar. dcsp1a7;Índme con 10s mo\imientos de Jate- 
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ralidad. Latidos potentes y amplios, sin percibirse frémito alguno. SOI?lo sistó- 

lico apexiano de grado 2. Sístoles en eco. 

Presión arterial: 135/85. Pu/so: Regu]ar 
45 contracciones pOl' minuto. E] ejercicio no 
cuencia del pu]so. 

Radioscoþìa y radiografía de tórax: Corazón globoso, can ligero aU1l1ento 

de tamaño de] ventrículo izquierdo. Aorta de tipo normal. Tórax corto. Cam- 

pos pleuropul1l10nares claros (Fig. I). 
Eritrosedimentación: Ira. hora: 7 mm. 2da. hora: 15 mm. (hina: Normal. 

Urea en suero sanguíneo: 0 gm. 25%. Estudio e/ectrocardiográfico: Setiembre 

25, ]949 (Fig. 2). Derìllacìones standard. - Rìtmo: Disociación aurócu]oventricu- 
Jar completa. Frecuencia auricular: 107 contracciones pOl' minuto. Frecuencia 

ventricular: 58-60 contracciones par minuto. Cuando aparece un complejo QRS 

y tenso, con una frecuencia de 

1l1odifica sustancia1mente ]a fre- 

FIG. ]. - Telerradiografía de tórax. (Obs. I). 

entre dos ondas P, ]a frecuencia auricular se hace ]igeramente más rápida. 
(EI fenómeno descrito pOl' ErJanger y Blackman 23, que discutiremos más ade- 

\ante, no es tan claro en este caso como en e\ que sigue). Eje eléctrìco. - 1\01' 

mal. Ondas P: Positivas en Diy D 2 Y difásicas en D 3. Comþlejos QRS: De 

voltaje, duración y aspecto normales. Segmento RS- T: Ligeramente deprimido 

y cóncavo hacia arriba en Die isoeléctrico en D 2 Y D 3. Ondas T: Bajas en 

Diy positivas en D 2 Y D 3. Derillacioncs uniþolares de los rniembros. - 

Corazón en posición intermedia. Ondas T difásicas en VL. Derìvacìones þrecor- 

diales. - Comp]ejos QRS de voltaje, duración y aspecto normales. Segmentos 

RS-T Jigeramente deprimidos y ondas T difásicas en V 4 Y V 5. 

Observando a primera vista ]as tres derivaciones unipolares de ]os miem- 

bros y ]as V I, V 4 Y V 5 pareceria que se tratara de un bloqueo auriculo- 

ventricular de 2do. grado y de tipo 2: 1. Sin embargo, anaJizando el trazado 

minuciosamente, debemos aceptar que persiste el bloqueo auriculoventricular 

comp]eto, así como el fenÉ>meno de Erlanger y Blackman. Lo que sucede, en 

reaJidad, c:s que e] ritmo ventricular (47 contracciones pOl' minuto) viene 1\ 
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tener una frecuencia igual a la mitad de la frecuencia del ritmo auricular 
(94 contracciones por minuw) cuando, entre dos ondas P, fOe interpone un 

complejo QRS. Cuando no se interpone ninguno de eslOS complejos entre dos 

ondas P, ]a frecuencia auricular es de 83 contracciones por minulO. 

Hay, además, des heehos que vienen a prestarle apoyo a nuestra ma- 
nera de vcr este trazado: la difnente duración de los intervalos l'-R en las tres 

dcrivaciones unipoJares de 10s miembros (0.32 de segundo en VR; 0.29 de se- 

gundo en VL y variable en VF) y Ia falta de comprobación, por nucstra parte, 
de una transición de un bloqueo auriculoventricular incomplelO a un b]o- 

queo A-V comp]eto, en ninguna de Jas derivaeiones del trazado. Debemos in- 
terprctar en igual forma el aspecto que nos ofrecen Ias derivaciones V 

l' 
V 

4 Y V 
5' 

Dejando de ]ado e] bJoqueo A-V compJeto que muestra el electrocardio- 

FIV. 2. - E.C.G. de Ja Obs. NQ 1. Disociación a-v. completa, aparentando, 
par momento, disociación 2: 1 (ver texto). 

grama de esta paeiente, llamamos Ja atención sobre las modific2ciones de 105 

stgmentos RS-T y de las ondas T, que habJan de trastornos en eJ proceso de 

repolarización miocárdica. 

La prueba de 1a atropina no produjo Ias alteraciones de Ia frecuencia 

cardiaca que registráramos en el caso que sigue. Tampoco el ejercicio logró 

modificar sustancialmente 1a frecuencia del pulso. 
El resto del examen físico de la paciente no mostró cambios dignos de 

mención. 
HISTORIA ]'\9 2. - En febrero de 1943 consulta Ia Sra. C. F. de B en el 

Hospital Pasteur por mareos, por cicrto grado de disnea de esfunza y por li- 
geros edemas de miembros inferiores, que se vieron precedidos por algunos 

"ahogos", por una sensaeión de cansancio general y por palpitaciones precor- 
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diales. Síntomas idc'nlicos a los de esta vez la llevaron a consu]tar tamiJién 

-diez aiios antes- a ]os Dres. José 1'. Urioste y Alejandro C. Artagavcytía. quie- 

nes. después de comprobarle una bradicardia, ]a trataron con inyeccioncs que 

lit mej raron. Entre los 17 y los 27 alios, lllVO en varias oportunidades. episoJios 

de marcos de corta d!:ración. que no 11egaron a preocuparJa mayon:lellle- 
Según cuenta la paciente, cuando dla tuviera veintidós mescs, e"peri- 

mentó lipotimias y pérdidas del ccnocimiento de breve duracÌón en varias 

ocasiones, que a]armaron mucho a sus familiares. Un mc:dici> que la viera en 

aquella época dijo que pnsenlaba una bradicanlia permanente y que tenia 

una afección cardiaca. l'arçce ser, lambién, que desc\e muy niiia acusaba 

cierta disnea cuando conia. 
Desde el aiio 1943 hasta setiembre de 1949 presu1ló, en n\últiples opor- 

tunidades, idéntica sintomatología, peT{) sin !legal' en ningún memento a tener 

pérdidas de conocímíento prolongadas, síncopes 0 convulsiones. 

FIG. 3. - E.C.G. del 15 de febrero de 1943. Disociacíón a-v. completa (vel' textO). 

Saportó pnfectamente bíen des embarazos y sus correspondíentes partos, 

sin presentar sign as de insuficiencia cardiaca. Dió a luz das hijos narmales 

que na han demastrada tener can\iopatia alguna,ni bradicardia. 

Las hallazgos clíniros del (uio ]943 fueron ]os siguientes: 

Bradisfígmia a razón de 42 contraccíanes par minuta. Sístoles en eca- 

Pulsa vugular, a razón de 80 contraccíancs pOl' minuto. Pequeiio sop]o sistó- 

lico apexíano. Díscretos edemas de miembros ín[eriores- Presión arterial: 120;80. 

Velaridad rirrlllatoria: Codo-Iengua: 14 segundos (Decholin); cedo-pulmón: !í 

segundos (éter). 

Ortodiagrama: Díscreto aumento de tamalio del ventrículo izquierdo. Ori- 
na: Narmal. Urea en Sllero sangllíneo: 0 gm. 30%. Rearoón de TFassermann: 

Negatíva. Hemograma: Normal. 
A fines de] misma alio fll(' examinac1a otra vez y las cO'Tlprabaciones clíni- 

cas, las sign as vIas síntomas resllltaron ser pdcticamentc superpcnibles alas 
anteriores. tal como sllcediera en cl e"amen que nosotros Ie practic'tramos 

re~ientemcnte. 
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Adem;Ís, ckbemos insistir en el enorme parccido que hubu entre las com- 
probaciones clínicas de este caso y las comprobaciones c1ínicas del casu anterior 
(soplo sistólico apc"ianc, perfil cardÍ<l((), frccuencÍa del pulso, etc.). 

Estlldio electrocardi.ogrdfico. - 1er tm:ado: Februo 15, 1943 (Fig. 3). Di- 
scciación aurkuloventricular completa. Frccuencia auricular: 79 contracciones 
por minuto. Cuando se interpone t:1l co:nplejo QRS entre des ondas P, el ritmo 
auricular se acclna, pasando a tener una frecucncia de 71 contracciones por 
minuto. }'recuencia ventricular: 47 contracciones pOl' minuto. Complejos QRS 
de aspecto, voltaje y duración nonnales. Ondas T positivas en las tres de- 
rivaciones. 

2do. trazado: Noviembre II, 1943 (Fig. 4). DisocÍación aurkuloventricn- 
lar completa. Ritmo anricular: 67 contracciones pCI' minuto. También se acc- 

lera. en este trazado, el ritmo auricular cuando aparece un complejo QRS entre 

F:e. 4. - E.C.G. del II de noviembre de 1943. l'ersiste la disociación a-v. 
v la arritmia auricular (ver te"to). 

dos ondas P, pasando a tener una frecuencia de 60 contracciones por minuto. 
Ritmo ventricular: 39 contracciones pOl' minuto. 

3er. trazado: Setiemhre 5, 1949 (Fig. 5). Derivaciones standard: Disocia- 

cÍón auriculoventricular completa. Ritmo auricular: 88 contracciones pOl' mi- 

nnto. Cuando aparece un complejo .QRS entre dos ondas P, la frecuencia del 

ritmo auricular pasa a ser de 79 contracciones por minuto. Ritmo ventricular: 
47 contracciones per minuto. Eje eléctrico desviado hacia la izquierda. Ondas P 

positi\'as en las tres derivaciones. CompJejos QRS de voltaje m;Ís bÎLn alto y 

de duración y de aspecto normales. Segmentos RS-T ligeramente deprimidos en 

DI y D2 e isoeléctricos en ])3. Ondas T dif;ísicas en DI, bajas en D2 y posi- 

livas en D3. 

Derivaciolles wlÍjJolares de los lIlielllbros: Corazón e:'1 po'ición l~crizontaJ. 

DerivaciO/les t'rccordiales: Aparece una contracción ventricular pr:nutnra. 
Complejcs QRS de forma y duración normales. Ondas R altas <11 \'5. Seg- 

menlos RS-T ligeramente deprimidos y ondas T diLísicas en V4 v V5. 

C01llþresióIl oClllar: Se registra un enlentecimicnto dis:Teto de la frecn, n- 
cia auricular, que pasa a ser de 71 contracciones pOl' minuto. CClando aparece 

un complejo QRS en un cicio interauricular, el ritmo auricular se acelera y 
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llega a tcner una frecucncia de 81 contracciones por ll1inuto. En cambio, el 

ritmo ventricular no sufre modificaciones de ninguna especie, ll1anteniendü 

una frecuencia de 47 contracciones por ll1inuto. 

Invección de s1Llfato de atrofiina (I c.c. al 1%, endovenoso) (trazado regis- 

trado en D2). Queda registrado en este fragll1ento un hecho que, para nos- 

otros, es excepcional. Al mismo tiempo que se observa aceleración de la fre- 

FIG. 5. - E.C.G. dd 5 de setiembre de 1949. Persiste la disociación a-v. v la 
arritmia auricular. Aperece imagen de hipertrofia preponderante de ventrï'culo 
izquierdo. La atropina produce aceleración del ritmo ventricular (ver texto). 

cuencia auricular hasta 120 contracciones por minuto, el ritmo ventricular 
sufre una aceleración progresiva v lIega a tener una frecuencia máxima de 90 

contraccion~s por minuto. Todo esto sucec1e mientras que se mantiene eI blo- 

queo auriculoventricular completo. 
Debido a la pre,encia de un temblor sOll1ático evidente, es imposible 
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determinar si se produce en este trazado una aceleración mayor del ritmo 
auricular vinculada con la presencia de complejos QRS en ciertos cidos inter- 
auriculares. 

DISCUSIóN 

En la tesis de Juif H aparecen consignados, como casos de bra- 
dicardia congénita familiar, sÓlo los de Morquio 2 y los de Fulton, 
Judson y Norris 9. 

j nvestigadmes posteriores se encargaronn de eliminar de esta 

pequeña lista a los casos de Norris y colab., ya que el bloqueo 
aurículoventricular pudo ser cOll1probado sólo en uno de ellos. 

Yater, en su trabajo previamente citado, manifestaba que la 

existencia de un bloqueo cardíaco familiar no había sido com pro- 
bada. Sin embargo, ya en aqucl entonces habían sido puestas a la 

consideración del mundo médico dos comunicaciones que este autor 
había pasado por alto. 

La primera de ellas y para nosotros -conterráneos de su autor- 
fundamental, es la de Morquio (1901) 2. De dicha comunicación 

reproducill1os las ll1anifestaciones del padre de los niños en cuestión: 
"Aqui Ie traigo ados hijos que presentan una enfermedad muy grave, 

muy parecida a la que tuvieron otros tres hijos mios que han fa!lecido en 
idéntica forma y por la misma causa. Se trata de ataques que les vienen 
bruscamente; caen al suelo y, por 10 general, con pérdida de conocimiento a 

cualquier hora del dia y raramente durante las noches. Estos ataques son 

provocados por la causa m;\s insignificante." 

Tenían estos niños ocho y cinco años, respectivamente. Los 

padres, sanos y sin antecedentes patológicos dignos de mención, 
habían tenido ocho hijos. EI segundo de ellos había muerto a los 

diez años en forma súbita en un ataque idéntico a los que presen- 

taran los niños motivo de la comunicación de este autor. EI tercero 

y el cuarto murieron también con un cuadro idéntico al del segundo 

hijoy a la edad de ocho años. Es decir, que este matrimonio tuvo 

cinco hi jos en los que es IÓgico sospechar idéntica afección, y en 

los que los ataques descritos en párrafos anteriores aparecieron, en 

todos, a los cuatro años de edad. 

Morquio tuvo el privilegio de observar a estos niños por espacio 

de ocho meses en su servicio hospitalario y de comprobar en ellos 

los siguientes datos: 
I) Una bradisfigmia de alrededor de 60 contracciones por minuto (va- 

riable entre 50 y 70 como cifras extremas), coincidiendo con una bradicardia. 
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EI ritmo cardíaco se enlentccía previa mente a los ataquts sincopa1cs y epi- 

leptiformes; 
2) Ataques sine pa1cs freCl:cntcs; 
3) i\t~HF!CS í11CnCS ill:cn~<)s. (on,':is:en:~s (. n lipo:ill:i~lS, ~cn~;:1(ion('s vcrti- 

ginosas. sin (aída ()hîig~:~nr;a al stele; 
4) Ataques cpileptif01tn~", "'\ ßtico i::i:ia1 y pe:cdi:ècs por un aura 

sensitiva de breve duración; 
5) Tonos canHa(( s claros, sin sop1os org;\nicos; 
6) Un pequnìo soplo me,osislólico "cvidentemente e"tracanHaco" en el 

foco de auscu1tacÍón de 1a arteria pulmonar y I'n c\cs:lo')1amiento fisio1ógico 

del segundo tono en dicho foco. 

Como culminaciÓn de todo este proceso Ie fué dado a Morquio 
practicar la autopsia al mayor de 105 dos niños, que falleció brusca- 

ment:. El corazón tenía un tamafio normal (no aparece el dato del 

peso) y 105 orificios aurículovcntricularcs aparccían también nor- 

males, así como las válvulas mitral, tricÚspide y simoideas aórticas 

y pulmonarcs. En dic!lO protocolo no se consigna ninguna altera- 
ciÓn en los tabiqucs intenuricular c i:ltraventricular. ni tam poco 

en la aorta 0 en la pulmonar. Tampoco se habla d~ hipcrtrofia de 

ninguna de las cavidades cardíacas. No se lIevÓ a cabo el estudio 

histológico dc cstc c,pecimcn. 
Rcmit,éndonos ahara alas dec!araciones del propio au tor, al 

final desu traba jo; 

"Los ataques que comienzan a los cuatro alÌos y que no revisten grandes 

proporcioncs, que son siempre aislados, que se acomparìan de modificaciones 

permanentes del pulso, que ptteden ]\evar hruscamente a la mtterte, que s~ 

han rcpeticb en cinco hermanos, de 105 cuales cuatro han fa\!ecido p, dejan 

bien estahlecida la independeneia de esta enfermedad," 

es doncIc encontramos la justificación más amplia de la actitud que 

tomara Váquez 1(" al reconocerle a Morquio la paternidad de la 

dcscripción de la bradicardia congénita familiar. 
EI hecho de haber exc!uído Yater a la observaciÓn de Aylward 

(1928) G quedaba de por si justificada, ya que dicho autor no pre- 

sentaba sino el relato c!ínico escueto de sus hallazgos en dos 

hermancs. Tuvo que vcnir Aitken 11 y manifcstar que ella había 

logrado cGmprobar la presencia de un bloqueo cardiac) en 105 dos 

casas para validaI' la COJ1iltJJjcaciÖn de Aylward. 
Pasan después muchos aíios sin que la literatura médica cucnte 

can algÚn nuevo aporte al tema. Rccién en 1947 \Vendkos y Study 7 

publican su trabajo, presentando el caso de dos hcnnanos en 105 

que aparcciera este trastorno en la conducciÓn aurículoventricular. 
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En el mayor de eUos registróse una disociación a-v completa, con 

ritmo ventricular a razón de 60 contracciones por minuto. Su 

examen clÍnico y radiológico no mostró a~ormalÍdad alguna, ex- 
cepción hecha de la bradicardia. Durante el tercer embarazo de la 

madre de este niño, notóse que los latidos fetales eran muy lentos 

(alrededor de unas 50 contracciones por minuto). Sabiéndose la 
posibilidad de diagnosticar electrocardiográficamente una situación 

como ésta 12, 13, 14, I", los autores la Íntentaron, pero sin éxito. 

Aunque el niño naciera normalmente al cabo de un embarazo y 

parto normales, comenzó a ponerse cianótico y a presentar trastornos 

respiratorios importantes alas treinta y seis horas de nacido, falle- 

ciendo a los tres dÍas de vida. El examen clÍnico reveló la existencia 

de un soplo sistólico rudo en la región precordial y una bradicardia 
,de 50 contracciones por minuto que, estudiada electrocardiográfi- 

camente, resultó ser debida a una disociación aurículoventricular 

'completa. 
. 

EI estudio necrópsico de este caso de Wendkos y Study mostró 

que el corazón estaba ligeramente aumentado de tamaño, que el 

canal arterial, persistente, tenÍa un calibre casi tan grande como e1 

de la arteria pulmonar, que existía una constricción en la porción 

'distal del cayado aórtico próxima a la desembocadura del canal 

arterial y que no había ningÚn defecto en cl tabique interven- 

tricular. El mÚsculo canlíaco, la aorta y las arterias coronarias se 

mostraron normales y no fué posible haUar nada que pudiera 
corresponder al haz de His. Dice Edith L. Potter, en su informe 

rcferente a este caso, que a "este Último hallazgo no hay que dade 

toda la significación que, a primera vista, merecería, ya que a veces 

f'S imposible identificar al haz de His en corazones normales". 

Pocos han sido, hasta el momenta actual, los casos de bloqueo 

'cardÍaco congénito que han llcgado a ser autopsiados y a ser estu- 

diados histológicamente 1, 3,4,7, !G, 17. Otros casos han sido estudia- 

dos sólo macroscópicamente (Pcrottt) (Abott) (citados por Yater, 

Leaman y Cornell). 
En cl examen macroscópico de la mayor parte de eUos se han 

encontrado defectos en la parte baja del tabique interauricular y /0 
en la parte alta del tabique interventricular. El examen histológico 

también rcveló una interrupción completa entre el nódulo aurículo- 

ventricular y el haz de His, provocada par la presencia de un tejido 

fibroso anormal entre eUos 0 por el defecto er: el desarrollo del 

tabique. 
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Sin embargo, no hay que pensar que la falla en la formacióll 

de los tabiques interauricular 0 interventricular sea la responsable 

de esta malfonnación congénita, porque si así fuera, todas las 

comunicaciones interauriculares 0 interventriculares tendrían que 
verse acompañadas por una disocÍación aurículoventricular com- 

pleta. Las invcstigaciones minuciosas de Moenckeberg 1H, de Mall 19, 

de Tandler 20 y de Retzler 21 revelaron quc la formación de los 

tabiqu~s es posterior a1 desarrollo del haz de His y que en las 

malformaciones cardíacas aún más graves e incompatibles muchas 

veces con la vida, no tiene por qué faltar tal formación en forma 
sistemática. Tal como dice Mahaim 22 la disociación aurículoven- 

tricular no puede ser explicada, desde el pun to de vista anatómico, 

por la presencia de malformaciones septales, sin que cxistan otras 

lesiones histológicas suplementarias y ocasionales. A favor de esta 

aseveración concurren el caso de Wendkos y StUdy 7 Y el de Mor- 
quio 2, en los que no fué hallado ningún defecto en la formación 
de los tabiqu~s. 

Dejando de lado la importancia que reviste en sí el origen 

familiar de nuestros 'dos casos de bloqueo a-v completo, debemos 

hacer resaltar otros dos rasgos interesantes en esta comunicación. 
Son ellos: 

a. la arritmia auricular, presente 

b. la acción de la atropina sobre 

tricular en uno de ellos. 
a) La arritmia auricular. 
En nuestros dos casos fué comprobada la influencia de las 

sístoles ventriculares sobre el ritmo auricular, siendo más llamativo 
tal fenómeno en el segundo caso que en el primero. Este fenómeno 

descripto por Erlanger y Blackman 23 y estudiado por divers05' au- 

tores 24, 25, 26, 27, ha tratado de ser explicado por divers as teorías. 

en los dos casos y 

la frecuencia del ritmo ven- 

b) La acción d~ la atropina sabre la frecuencia del ritmo 
v~ntricular. 

En ninguno de nuestros dos casos la inyección de atropina 
modificó la disociación a-v completa, 10 que, tal como opina 
Aitken 11, vendría a confirmar la idea de que la acción del vago no 
debe ser la causante de tal disociación. 

La presencia de un aparente bloqueo a-v de tipo 2: 1 en algunas 

derivaciones del trazado número 1 puede explicarse por una simple 

coincidencia. Nosotros creemos que sigue tratándose de un bloqueo 
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a-v completo, pero con la característica de que el ritmo ventricular, 

en ciertos momentos, alcanza a una frecuencia igual a la mitad de 

la frecuencia del ritmo auricular. 
Tal como sucede habitualmente en los casos de bloqueo car- 

díaco congénito 22, 28, 29, 80, 31, el ritmo ventricular de nuestras dos 

observaciones es relativamente rápido. 

Mientras que la primera de las hermanas que estudiáramos no 
sufrió sino una muy leve y fugaz aceleración del ritmo ventricular 
despué3 de la inyección de atropina, la segunda ofreció una acele- 

ración de dicho ritmo que nos lJamó profundamente la atención. 

Recordemos que eJ ritmo ventricular aumentó su frecuencia des- 

de 47 hasta 90 contracciones por minuto. 
Varios autores han estudiado la acción de la atropina en casos 

de disociación a-v completa congénita. Currie 32 observó cuidado- 

samente un caso y vió que, al cabo de media hora, la inyecciótn 

de 1/100 gr. de sulfato de atropina había aumentado apenas en dos 

contracciones un ritmo ventricular previo de 38 por minuto, mien- 
tras que, por 10 contrario, el ritmo auricular había presentado una 
aceleración de 47 contracciones. Vió, además, que el ritmo ven- 

tricular se reintegró con mucho mayor rapidez a su frecuencia 

previa a la inyección de atropina que el ritmo auricular. Esto es 

10 que se ve habitualmente en estos casos de bloqueo a-v congénito. 

Campbell y SilZman 33 notaron también en los dos casos de su serie 

de ocho en que utilizaron la atropina una aceleración moderada 
del ritmo ventricular. 

En la serie de Aitken 11, eJ grado de aceleración del ritmo ven- 

tricular fué mayor que en el caso de Currie, ya que en una oportu- 
nidad el ritmo ventricular aumentó de frecuencia entre 62 y 94 Y 

en otra, de 55 a 83 contracciones por minuto. Leech 34 observó otro 
caso similar en el que la aceleración ventricular fué también mani- 
fiesta (de 47 a 79 contracciones) después de la atropina, igual que 
10 hiciera Fleming 35. 

En ninguno de estos casos se llegó a un grado de aceleración 

ventricular como el que registramos en nuestro caso (de 47 a 90) y 

que apareció a los cinco minutos de inyectado el sulfato de atropina 
por via intravenosa. Lo curioso del caso, tal como puede verse en 
el trazado correspondiente, es que la aceleración fué progresiva, así 

como también fué progresiva la vuelta a la normalidad del ritmo 
ventricular. 

A pesar de que Wiggers 36 manifieste que no haya evidencias 
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histológicas de que las fibras vagales entren en conexión can tïbras 

musculares vcntriculares del corazón en los animaJes superiores, hay 

que suponer que, en nuestro caS8, cl vago haya debido tener una 
accÎón inhibidora directa sobre los ventdculos. 

Recientemente, Schwartz y de Sola Pool 37, estudiando Ia acción 
de Ia atropina (1/30 de grano de sulfato de atropina por vÍa intra- 
venosa) en tres pacientes con disociación a-v completa, comprobaron 

un enlentecimiento inicial, moderado y pasa jero de la frecuencia 
del ritmo ventricular, seguido inmediatamente después por una 
aceleración, también moderada y pasajera, de dicho ritmo. Obser- 

varon, además, la desaparición de las contracciones prematuras 
ventriculares que presentaban los pacientes en forma espontánea y 
1a sustitución de un "marcapaso" idioventricular situado en una de 

las ramas del haz de His par otro situado en la porción supraven- 

tricular del nódulo auriculoventricular. Por tales motivos, así como 

por la comprobación de modificaciones espontáneas en la frecuencia 
del ritmo idioventricular en casos de disociación a-v completa (tal 

como sucede en nuestro caso 2), piensan eHos autores que el guía 

idioventricular está constantemente sometido a la acción de los ner- 
vios vagos 0 al mecanismo del seno carotÍdeo. 

Estahipótesis se veda apoyada par las comprobaciones de- 

Nonidez 3S, quien haJIó terminaciones parasimpáticas en Ia porción 

inicial del haz de His y en Ia parte proximal de las dos ramas de- 

bifurcación del mismo en los monos. 
Si en todos Ios casas de bloqueo canlíaco congénito que anali- 

zaran Yater 1 
y Yater y sus colaboradores 3, -I, el tejido fibroso lesional 

separaba al nódulo auriculoventricular del haz d;: His, debemos 

pensar que este caso nuestro presenta una lesión similar y que la 

parte inicial del haz de His -pun to de partida de los estÍmulo& 

ventriculares- está bajo la influencia del sistema cardiomoderador. 

La inyección de atropina, al inhibir la acciÒn del vago sobre eI 

"marcapaso" ventricular en este caso nuestro, dada origen a Ia 

aceleración tan manifiesta del ritmo ventricular que logramos 

registrar. 
Si las cosas sucedieran asÍ, no tenddamos que pensar en un 

mecanismo que, hasta el momento actual, parece estar en pIe no 
litigio. Nos rcferimos a la posible cxistencia de tenninaciones para- 
simpáticas en la mmcuJatUra ventricular, que ha sido puesta en tela 

de juicio por Nonidez 39 y por Wiggers ,ú y en 1a que han pensado, 
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Jounlán y Froment 41. Estos últimos vieron que, después de des- 

truir el nÓdulo y el haz aurículoventricular en un nÚmero de perros, 
el vago sigue teniendo aún influencia sobre el ritm,) wntricular. 
En ciertos casos (un 50 del total), la influencia [ué apenas per- 
ceptible, pOl' 10 que aceptaron que los impulsos vagalcs pudieran 
Hegar a los ventrículos pOl' vías atípicas. Non;del ;In fracasÓ en su 

búsqueda de terminaciones parasimpáticas en la musculatura ven- 
tricular de monos y de perros, hallándolas, sin embargo, en la 

musculatura de las auriculas y de las orejuelas. 

RESUME" 

Dos hcrmanas, de 28 y 34 años respectivamente, consultan pOl' 

"marcos" de corta duración y pOl' ligera dimea de esfuerzo. En la 

menor compruébase una bradisfigmia de 58-GO contracciones pOl' 

minuto y en la mayor, de 47, no modi[icándose con el ejercicio. En 
ambas los electrocardiogram as mucstran una bradicardia por diso- 

ciaciÓn auriculoventricular completa y una arritmia auricular 
evidente. 

No hay antecedentes de fiebre reumática, ni de sífilis congénita, 
ni de difteria. La bradicardia de la mayor data dcsde 1m dos años. 

Tres hermanos fallecieron en la niñez. 
Ambas pacientes tienên un sapIa sistÓlico apexiano de grZido 2 

y un ligero aumento de tamaño del ventrículo izquierdo. 
Registróse también en la hermana mayor una muy considerable- 

aceleraciÓn del ritmo ventricular después de la inyccción intravenma 
de un miligramo de sulfato de atropina (desde 47 hasta 91 contrac- 
Óones par minuto) . 

EI interés de esta comunicación radica en que ambos casas 

lJer,an Jas condiciones exigidas pOl' Yater, en 1a aceleraciór! del 

ritr:.10 auricular provocada pOl' las sístolcs ventriculares, en la enorme 
aceieración del ritmo ventricular provocado por la atropina y en 

que es la cuarto observación mundial de bloqmo congénito familiar 
(l\forquio, 1901, Aylward, 1928, Wcndkos y Study, 1947). 
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RESUME 

Chez deux soeurs agées de 28 et 34 ans on trouva une bradycardie de 58-60. 

et 47 par minute, respectivement, accompagnée d'évanouissements passagers et 

d'unc légêre dyspnêe d'éffort. L'electrocardiograme montra une dissociation 

auriculo-ventriculaire totale, avec arythmie auriculaire évidente. Les deux mala- 
des présentèrent un souffle systolique (++) de la pointe et une hypertrophie 

ventriculaire gauche. Chez I'{mnée, I'injection intraveineuse d'un mg. d'atropine 

accélérat la fréquence ventriculaire de 47 à 91 contractions par minute. 

SUMMARY 

In two sisters, 28 and 34 years old, heart rates of 58-60 and 47 beats per minute 

were recorded. An apical systolic murmur (intensity ++) was present in both, 
as well as a slight left ventricular hypertrophy. Dizziness and mild dyspnoea 

was present. The electrocardiograms showed complete a-v block with aurkular 
arrhythmia. In the older sister, I mg. of atropine i.v. accelerated the ventricular 

rate from 47 to 91. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Bei 2 Schwestern (28 und 34 Jahre) wurde cine Bradykardie Yon 'tJ-60, 

beziehungsweise 47 per Minute festgestellt. DieseJbe far Yon voruebergehendem 
'''Schwindel'' und leichter Dysnoe hei Anstrengungen begleitet. Das E. C. G. 
zeigte eine komplette Vorhof-Ventrikelblockierung mit ausgesprochener Vorhof- 

arrythmie. BLide Schwestern zeigten systolisches Geràusch libel' del' Spitze und 

geringe Vergrösserung des linken Ventrikels. Bei del' älteren Schwester besch- 

1eunigte eine intravenöse Atropininjektion (l mg) die VentrikeJfrequenz Yon 47 

auf 91 per .\hnute. 
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