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RESUMEN

La miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho se caracteriza estructuralmente por una
atrofia miocardica progresiva con reemplazo fibroadiposo en el miocardio del ventriculo derecho, siendo
una causa frecuente de muerte stbita en el adulto joven.

Se presenta el caso clinico de un paciente masculino de 23 afios, abordado en servicio de
urgencias por taquicardia ventricular sostenida con inestabilidad hemodindmica. La paraclinica
realizada fue compatible con miocardiopatia arritmogenica del ventriculo derecho.

Palabras clave: cardiomiopatias, displasia ventricular derecha arritmogénica, taquicardia ventricular.

ABSTRACT

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy is structurally characterized by progressive
myocardial atrophy with fibrofatty replacement in the right ventricular myocardium and is a frequent
cause of sudden death in young adults.
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Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho

The clinical case of a 23-year-old male patient is presented, who was seen in the emergency
department for sustained ventricular tachycardia with hemodynamic instability. The paraclinical
examination was compatible with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy.

Keywords: cardiomyopathies, arrhythmogenic right ventricular dysplasia. ventricular
tachycardia.

INTRODUCCION

Una miocardiopatia se define como “un trastorno del miocardio en el cual el musculo cardiaco
es estructural y funcionalmente anormal en ausencia de enfermedad de las arterias coronarias (EAC),

hipertension, valvulopatia o cardiopatia congénita (CPC) suficientes para causar la anomalia cardiaca”
(6]

La miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho (MAVD) es una variedad hereditaria,
infiltrativa, con sustitucion progresiva de miocardio ventricular por tejido fibroadiposo, afectando
principalmente el ventriculo derecho, aunque puede comprometer también al ventriculo izquierdo. La
pérdida progresiva de miocardio especifico determina la aparicion de arritmias ventriculares y un
aumento del riesgo de fibrilacion ventricular y muerte stbita (MS)-(2). Es una patologia de herencia
autosémica dominante con penetrancia incompleta y expresividad variable ©,

La prevalencia en el adulto es de 1/2000-5000 “® y es una causa frecuente de muerte stbita en
el adulto joven. La MAVD tiene una incidencia mayor en varones ®- Los sintomas habitualmente se
presentan entre la segunda y quinta década de la vida: palpitaciones, dolor precordial, sincope, y muerte
stbita (MS). Esta puede ser la manifestacion inicial de la enfermedad, sobre todo en aquellos que
realizan actividad fisica. Lo mas caracteristico es la taquicardia ventricular, sostenida o no, con imagen
de bloqueo de rama izquierda ®.

Los elementos clave de la evaluacién diagnoéstica para todos los pacientes con MAVD estan
definidos por los criterios de la Task Force que se han utilizado desde 2010 durante mas de una década.
Maés recientemente, los criterios de Padua han ofrecido una iteracion actualizada para incluir la
afectacion del V1, aunque estos criterios todavia no se han validado externamente @ Los elementos clave
de la evaluacion diagnéstica incluyen ECG, monitorizacién Holter, imagenes cardiacas, pruebas
genéticas y, en circunstancias especificas, biopsia endomiocardica “7.

La colocacién de un desfibrilador automatico implantable (DAI) es el Unico tratamiento que
hasta la fecha ha demostrado reducir la mortalidad en la MAVD (2). Otros tratamientos, como cambios
en el estilo de vida, uso de medicamentos betabloqueantes o antiarritmicos y ablacién por

radiofrecuencia han demostrado buenos resultados en disminuir la sintomatologia, pero no la mortalidad
®)

RELATO DEL CASO

Paciente masculino, 23 afios, refirid palpitaciones y disnea durante actividad fisica. Al examen
fisico, estaba taquicardico (FC = 220 Ipm); realizé electrocardiograma (ECG), que evidencié TV con
imagen de bloqueo de rama izquierda (figuras 1A, 1B). Fue realizada cardioversion eléctrica y, después
de estabilizacion, fue realizado nuevo ECG (figura 2). Al examen fisico, después de la CVE, presentaba
ritmo cardiaco regular, ruidos normofonéticos y sin soplos; murmullo vesicular presente en ambos
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hemitorax, sin ruidos adventicios y los examenes de laboratorio (enzimas cardiacas; electrolitos; funcién
renal; serologia para enfermedad de Chagas negativa; funcién tiroidea) fueron normales.
ecocardiograma transtoracico (ETT) revel6 auricula izquierda levemente dilatada y ventriculo derecho
dilatado con trabeculaciones (diametro basal = 45 mmy didmetro medio = 38mm — valores de referencia:
25-41 mm y de 19-35 mm, respectivamente); con fraccion de eyeccion del ventriculo derecho (FEVD)
preservada normal. El septo atrial era integro y las valvulas pulmonar y tricispide no presentaban
alteraciones morfoldgicas.

Resonancia magnética nuclear cardiaca muestra dilatacion importante de los volimenes del
ventriculo derecho asociado a disfuncion importante del ventriculo derecho, FEVD 25%, con dilatacion
moderada de auricula derecha. Se observa infiltracion fibrograsa de la pared libre del ventriculo derecho
y en el segmento anteroapical, fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo conservada, estimada en
53% sin hipertrofia ventricular izquierda ni anomalias segmentarias.

HOLTER: informa frecuencia cardiaca promedio 75 Ipm, una maxima de 87 Ipm y una minima
de 41 Ipm. El total de extrasistoles supraventriculares fue de 64 pares, 0 tripletas; el total de extrasistoles
ventriculares fue de 572 tripletas, 11 bigeminismos y 31 trigeminismos; trastornos inespecificos de la
repolarizacién. No presento taquicardias supraventriculares ni ventriculares. Con base en los criterios
del Task Force (2010) fue realizado el diagndstico de MAVD vy se inicid la terapia farmacoldgica con
betabloqueante (bisoprolol 2,5 mg via oral 1 vez al dia), indicandose implante de desfibrilador
automatico implantable.

Figuras 1-A,1-B: ECG de 12 derivaciones evidenciando TV con imagen de bloqueo de rama izquierda del haz

de His con eje inferior (QRS negativo en las derivaciones I1,11 y aVF y QRS negativo en aVL)
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Figura 2: ECG de 12 derivaciones evidenciando ondas T invertidas en V1, V2,V3y V4.
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DISCUSION

Se sabe que la MAVD tiene un alto componente hereditario, presente hasta en un 50% de los
casos © Sin embargo, en nuestro caso, no se lograron establecer antecedentes familiares.

La presentacion clinica inicial de nuestro paciente fue la tipica para la enfermedad y en los
métodos de imagen (ecocardiograma transtoracico y resonancia magnética nuclear cardiaca) se
evidenciaron alteraciones estructurales y funcionales del VD sin compromiso del ventriculo izquierdo.
Ademas, por hallazgos de alteraciones en la repolarizacion ventricular dentro del ECG, se planteé la
posibilidad de una MAVD. Finalmente se llega al diagnostico definitivo con 2 criterios mayores y 3
menores del Task Force para MAVD dados por: 1) Inversion de ondas T en las derivaciones
electrocardiogréaficas precordiales derechas V1,V2,V3 0 més alla en individuos mayores de 14 afios (en
ausencia de BCRD) 2). Dilatacion importante de los voliumenes del ventriculo derecho, asi como
remodelado de la pared de este (volumen telediastélico mayor o igual a110 ml/m2). 3) Presencia de TV
sostenida con imagen de bloqueo de rama izquierda con eje inferior. 4) > 500 extrasistoles ventriculares
en 24hs en un monitoreo de holter. 5) Disfuncién importante del ventriculo derecho, FEVD 25 %, con
hipoquinesia anteroapical .

Dentro del tratamiento se indicaron las terapias recomendadas en la literatura, las cuales
incluyen medidas no farmacoldgicas en el estilo de vida como la no realizacién de ejercicio fisico de
moderado a intenso; terapia farmacoldgica con betabloqueante (bisoprolol 2,5 mgs via oral 1 vez al dia)
y colocacion de desfibrilador automatico implantable ©.

En conclusion, la taquicardia ventricular en pacientes jovenes puede sugerir la presencia de
miocardiopatia arritmogenica del ventriculo derecho y debe ser estudiada de manera sistematica
logrando un diagndstico oportuno para la prevencion de muerte subita.
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