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RESUMEN

El diagnostico de displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD) ha
pasado a formar parte de las posibilidades diagnosticas en todos los pacientes
con arritmias ventriculares malignas y muerte subita. La etiologia y patogenia
de la DAVD es actualmente desconocida, se postulan varias tesis, tales como:
una anomalia del desarrollo embriolégico, de origen genético. El caso que se
presenta es un ejemplo de la utilidad y de la correcta interpretaciéon del
electrocardiograma en un paciente con taquicardia ventricular en el que se
corroboro por técnicas de imagen la sospecha diagnostica de DAVD y al cual
se le implanto un cardiodesfibrilador automatico.
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ABSTRACT
The diagnosis of the arrhythmogenic right ventricular dysplasia (ARVD) is one
of the deseases in patiens how have malignant ventricular arrhythmia and

sudden cardiac death. The etiology and patogenia of its is actually unknow,



there are diferents theories such as: disorder related with embryologic develop
and genetics. The case that we present is an example of helpful and right
interpretation of electrocardiogram in a patient with ventricular tachycardia in
which has confirm diagnosis of ARVD.
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INTRODUCCION:

Desde la descripcion original de Fontaine en el afio 1977 y la publicacion de la
primera serie clinica por Markus unos afios mas tarde, el diagnostico de
displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD) ha pasado a formar
parte de las posibilidades diagnésticas en todos los pacientes con arritmias
ventriculares malignas y muerte stbita(MS).*

La etiologia y patogenia de la DAVD es actualmente desconocida, se postulan
varias tesis, tales como: una anomalia del desarrollo embriolégico, de origen
genético(debido a la descripcidbn de formas familiares), entre otras menos
fundamentadas.*

Las primeras mutaciones génicas ligadas a la enfermedad se identificaron en
una variante sindromica de la DAVD, de caracter recesivo, denominada
enfermedad de Naxos. Se observo que la causa de esta forma especialmente
maligna del trastorno era una delecion de dos pares de bases en el gen que
codifica la placoglobina 2, un componente importante de las uniones
intercelulares. Esto abrié el camino a la identificacion de mutaciones causantes
de la enfermedad en otros genes que codifican proteinas desmosomicas en las
formas autosémicas dominantes mas frecuentes de la DAVD. Posteriormente
se han identificado fenotipos clinicos e histolégicos muy similares en pacientes
con mutaciones en genes no desmosOmicos, como los de titina, desmina y
lamina A/C9.2

La prevalencia de la enfermedad en la poblacién general es desconocida, se ha
observado una alta incidencia en el norte de Italia y Francia. EI sexo masculino
es el mas afectado, la presentacion clinica de la enfermedad es con taquicardia
ventricular monomorfica sostenida (TVMS) que pueden ser toleradaso
fibrilacion ventricular (FV)y al realizarse ecocardiograma se detecta un

ventriculo derecho (VD) con paredes afinadas aquinéticas y apex



aneurismaticoy en la biopsia endomiocardica se observasustitucion adiposa o

fibroadiposa de los miocardiocitos.?*

DESARROLLO.

Caso clinico: Hombre de 47 afios, hipertenso leve tratado con clortalidona(25
mg) 1 tableta diaria, sin historia familiar de MS. EIl paciente venia presentando
desde aproximadamente 12 meses atras sintomas inespecificos de mareos,
dolor precordial y fuertes palpitaciones que comenzaban y terminaban

espontaneamente.

El primer episodio ocurrié en reposo refiriendo fuertes palpitaciones, que le
impedian una respiracién adecuada, sensacion de desvanecimiento y dolor en
el pecho,acudi6 al centro de atencibn meédica méas cercano donde se
cardiovirtié, luego de registrarseTVMS (patron de bloqueo rama izquierda con

eje superior) (Figura 1).

Flgura N.1:Electrocardiograma muestra TV monomérfica
sostenida con bloqueo de rama izquierda y eje superior,
fijese DII, DIll, aVF son negativasy aVL positiva

Se remiti6 al Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular para el
departamento de electrofisiologia y estimulacion cardiaca donde se evalué
integralmente. Se le realizé ecocardiograma bidimensional y tridimencional
mostrando dilatacién marcada del VD, con apex aneurismatico y disquinesia de
todos estos segmentos, con fraccion de eyeccion del VD 46 % por método
biplano, ademas se lerealizéstrain longitudinal y circunferencial. (Figura 2.)



Figura N. 2: Ecocardiograma2D y 3D , se observa dilatacién
aneurismatica del dpexde VD y disquinesia de los mismos
segmentos.

El examen fisico y andlisis de laboratorio fueron normales, el
electrocardiograma de base mostr6 ondas T negativas en precordiales
derechas e intermedias (Figura 3), no signos de isquemia reciente o tardia. Se
le realiz6 estudio electrofisiologico: los intervalos AH y HV normales, y se
realiz6 protocolo de estimulacién en apex de VD y tracto de salida de VD hasta

3 extraestimulos sin inducir arritmia ventricular.

Figura N. 3: Electrocardiograma de base, se observaondas T
negativasde V1 - V4,

Al revisar en la literatura los criterios diagnosticos modificados del grupo de
trabajo del 2010 para la DAVD*, se identificé que este paciente cumplia con

tres criterios mayores para esta enfermedad, en donde se califica como



diagndstico definitivo aquel paciente que cumpla al menos con dos criterios
mayores y teniendo en cuenta las guias2015 ESC Guide lines for the
management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of
sudden cardiac death® donde se plantea como apropiado el uso del defibrilador
automatico implantable(DAI) en pacientes con diagndéstico de DAVD que hayan
presentado TVMS noablacionadas o FV, se determiné implantar DAI bicameral
y se puso tratamiento con sotalol (80mg) 1 tableta cada 12 horas.Luego de
72horas del procedimiento al egresar, el paciente recibid dos descargas
apropiadas pues el dispositivo detecto TV (Figura 4) y se aumento la dosis del
medicamentoa dos tabletas cada 12 horas(160 mg). En el seguimiento clinico a
los 6 meses del implantedel DAI, no ha tenido mastaquicardiasni otros

sintomas.

Figura N. 4: Registro del desfibrilador, donde se detecté
Taquicardia ventriculara 286 milisegundos de ciclo basico
que fue chocada y abortada.

DISCUSION:

Se trata de un paciente aparentemente sano con episodios tolerados de
taquicardia ventricular recurrentes, con foco en el tracto de salida del VD, que
no se reprodujo en el laboratorio de electrofisiologia. Si tenemos en cuenta la
epidemiologia de la enfermedad, el tipo de TVMS, las alteraciones de la
repolarizacién y los hallazgos anatomicos obtenidos a través de métodos
ecocardiograficos es concordante con la DAVD, a pesar de no habérsele
realizado resonancia magnética cardiaca antes de implantar el DAL.



En 1994se publicaron los primeros criterios diagnésticos® para esta
enfermedad. La experiencia clinica posterior, con el empleo de esta guia indico
que, aungue los criterios eran muy especificos carecian de sensibilidad para la
enfermedad en una fase temprana, ademas mucho de los criterios eran
subjetivos y sin base en evidencia. Por este motivo en el 2010 se propusieron
nuevos criterios* como se sefialé anteriormente.

Los criterios estandarizados para el diagnéstico de la DAVD* se dividieron en
hallazgos estructurales, histolégicos, electrocardiograficos, arritmicos vy
familiares que luego se subdividieron en criterios mayores y menores.

Dentro de la disfuncién y alteraciones estructurales globales o regionales se
identifican como criterios mayores:

En el ecocardiograma bidimensional: acinesia, discinesia 0 aneurisma
regionales

del VD y 1 de las siguientes (en telediastole):

PELP TSVD= 32 mm (corregido por tamafio corporal [PELP/ASC] = 19
mm/m2)
PECP TSVD 236 mm (corregido por tamafio corporal [PECP/ASC] = 21

mm/m2)

o cambio del area fraccional = 33%.

En la Resonancia Magnética: acinesia o discinesia regionales del VD o
contraccion disincrénica del VD y 1 de las siguientes:

Cociente de volumen telediastolico del VD respecto a ASC 110 ml/m2
(varones)

o 100 ml/m2 (mujeres) O fraccion de eyeccion del VD 40%.

Otro punto son las anomalias de la repolarizacion que tiene como criterio
mayor:

Ondas T invertidas en las derivaciones precordiales derechas (V1, V2 y V3) o
mas alld en individuos de edad > 14 afos (en ausencia de BRDH con QRS =
120 ms) y menor:

Ondas T invertidas en las derivaciones V1 y V2 en individuos de edad > 14
afos (en ausencia de BRDH completo) o en V4, V5 o0 V6

Ondas T invertidas en las derivaciones V1, V2, V3 y V4 en individuos de edad
> 14 afios en presencia de un BRDH completo

Las arritmias son otro aspecto a considerar como criterio mayor:



Taquicardia ventricular no sostenida o sostenida con morfologia de BRIH con
eje superior (QRS negativo o indeterminado en las derivaciones I, lll, aVF; y
positivo en aVL) y menor:
Taquicardia ventricular no sostenida o sostenida de configuracion de TSVD,
con morfologia de BRIH con eje inferior (QRS positivo en las derivaciones Il,lIly
aVF y negativo en aVL) o de eje desconocido> 500 extrasistoles ventriculares
por 24 h (Holter).
Las caracteristicas del tejido de la pared, las anomalias en la despolarizacién/
conduccion y los antecedentes familiares completan los aspectos mas
importantes propuestos.
El esquema para la terminologia diagnostica es el siguiente:
e Diagnostico definitivo: dos criterios mayores o0 uno mayor y dos menores
0 cuatro menores de categorias diferentes.
e Diagnostico limitrofe: un criterio mayor y uno menor o tres criterios
menores de categorias diferentes.
e Diagnostico posible: un criterio mayor o dos criterios menores de
categorias diferentes.
Con las nuevas transformaciones de estos criterios se aumento la sensibilidad
diagnostica para la DAVD de un 57% a un 71% de 1994 al 2010
respectivamente.
En nuestro pais no se dispone de un registro para este tipo de miocardiopatia
cada vez mas estudiada a nivel internacional, sin embargo tenemosreferencias
de algunos casos como el publicado en el afio 2015 en la revista corsalud
(poner cita), mas recientemente se diagnosticO por resonancia magnética

otrocaso.

El electrocardiograma se ha convertido en un elemento clave en el diagndstico
de esta enfermedad y las anomalias en él, se han resaltado en los nuevos
criterios modificados del 2010 del Grupo de Trabajo en Enfermedades del
Pericardio y el Miocardio de la Sociedad Europea de Cardiologia y el Scientific
Council onCardiomyopathies de la International Society and Federation of
Cardiology para el diagnéstico de la DAVD?*. En muchos pacientes es la
primera prueba que sugiere el diagnéstico de DAVD, que luego en confirmado

con otros estudios.



Una de las alteraciones mas fuertemente vistas es la inversion de la onda T en
las derivaciones precordiales derechas en ausencia bloqueo de rama derecha
del Has de Hiz (BRDHH). La prevalencia de este signo en sujetos sanos de
mas de 14 afos ha sido de tan solo un 4 % en las mujeres y un 1% en los
varones. Por consiguiente, ahora éstese considera lo bastante especifico para
constituir un criterio mayor, mientras que en los criterios de 1994 era de tipo
menor, aportando una especificidad del 97% y una sensibilidad de 21%. Los
casos con DAVD debido a mutaciones desmosomicas presentan inversion de
ondas T en V1 a V3.

En un estudio de Jain et al se investigé el valor de las caracteristicas del
electrocardiograma en la DAVD en pacientes con bloqueo de rama derecha
completo e incompleto, se determiné que los dos Unicos parametros que
diferian respecto a la poblacion control fueron la presencia de la inversion de la
onda T hasta el nivel de V4(el 59 frente al 12% respectivamente) y el cociente
r'/s < 1(el 88 frente al 14%). Por lo tanto, la inversion de la onda T de V1- V4 en

pacientes de mas de 14 afios con BRDHH se considera un criterio menor.

Las arritmias ventriculares son otro de los hallazgos que nos puede aportar el
electrocardiograma en los pacientes con DAVD. La taquicardia ventricular a
menudo constituye la forma de presentacion inicial de la enfermedad, como es
el caso que se presenta. La TV sostenida frecuentemente tiene morfologia de
bloqueo de rama izquierda y un eje inferior (QRS positivo en derivaciones I, 1l
y aVF y QRS negativo en aVL) constituye un criterio menor, mientras si es a la
inversa, es decir TV con BRIHH y eje superior es mas especifico de DAVD y

actualmente se considera un criterio mayor.

La muerte cardiaca repentina ocurre en pacientes con DAVD y puede ser la
primera presentacién de la enfermedad. Aunque la mayor parte de la muerte
subita cardiaca en la DAVD se produce durante la actividad rutinaria,laTV
puede ser inducida por el ejercicio.



Todos los pacientes en los que se considera el diagnéstico de DAVD deben
tener un ecocardiograma transtoracico realizado. Hallazgos ecocardiograficos
sugestivos de DAVD incluyen la ampliacién del tracto de salida del ventriculo
derecho con disminucion de la funcion del VD y areas de acinesia, discinesia o
aneurisma. No realizamos rutinariamente resonancia magnética cardiovascular
(RMC ) o ventriculografia derecha en todos los pacientes con sospecha de
DAVD , sobre todo en aquellos pacientes cuyos resultados de otras pruebas y
las caracteristicas clinicas han dado lugar a un diagndstico definitivo de la
DAVD en base a los criterios de 2010 del grupo de trabajo revisados, como es
el caso que se presenta.

Las directrices de la ACC / AHA / ESC para el tratamiento de las arritmias
ventriculares y muerte subita cardiaca 2006 , y el Colegio Americano de
Cardiologia / Asociacidon Americana del Corazén / Corazon RhythmSociety (
ACC / AHA |/ HRS) directrices 2015 para la terapia basada en dispositivos de
anormalidades en el ritmo cardiaco incluir directrices para la terapia con
desfibrilador automéatico implantable (DAI), recomienda que los pacientes con
DAVD sean restringidos de atletismo competitivo y actividades recreativas de
alta intensidad (Grado 1B ), asi como el implante de DAI para la prevencion
secundaria de la MS en pacientes con DAVD que sufrieron TV o FV.

Para los pacientes con DAVD y un DAI que experimentan arritmias
ventriculares frecuentes y choques, se recomienda el tratamiento antiarritmico
complementario con el fin de reducir el riesgo y aliviar el malestar y la ansiedad
asociados con las terapias de DAI frecuentes (Grado 1B). Para los pacientes
con DAVD y un DAI gue experimentan arritmias ventriculares frecuentes y
choques a pesarde tratamiento antiarritmico, se sugiereablacidon
conradiofrecuencia (Grado IIC). Para los pacientes tratados con farmacos
antiarritmicos, ya sea como alternativa o complemento de la DAI, se
sugiereamiodarona o sotalol (Grado 2C).

Una vez mas es el electrocardiograma en método facil, reproducible, que nos
aporto informacion muy confiable y sensible en el caso que se presenta fue

determinante y ayudo a implementar un tratamiento efectivo y rapido.
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