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RESUMEN

Objetivo. Determinar las caracteristicas epidemiolégicas, clinicas, electrocardiogréficas, imagenoldgicas y
principales estrategias terapéuticas realizadas en los pacientes con cardiomiopatia arritmogénica tratados en
un instituto cardiovascular de referencia nacional. Materiales y métodos. Estudio observacional, descriptivo
y retrospectivo que busca identificar las caracteristicas clinicas, exdmenes complementarios y estrategias
terapéuticas en pacientes con cardiomiopatia arritmogénica tratados en el Instituto Nacional Cardiovascular —
INCOR EsSalud en Lima — Perti. Resultados. Se encontraron trece pacientes con cardiomiopatia arritmogénica. La
mediana de edad enlaque serealizé el diagnostico fue 38,2 afos y el 69,3% de los afectados era de sexo masculino.
Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron las palpitaciones taquicardicas (92,3%), el presincope (84,6%)
y la falla cardiaca (69,2%). El 23% de los pacientes sufrié un arresto cardiaco. Todos presentaron, al menos, un
episodio de taquicardia ventricular, el 92,3% con morfologia de bloqueo completo de rama izquierda y eje
superior. Al 76,9% se le colocé un desfibrilador automético implantable (DAI), al 15,3% se le realizé ablacién y al
15,3% un trasplante cardiaco. El 84,6% de los pacientes vive hasta la actualidad. Conclusiones. La cardiomiopatia
arritmogénica afecté predominantemente a poblacién joven y de sexo masculino. Todos los pacientes tuvieron
una arritmia ventricular potencialmente fatal. La afeccién biventricular por ecocardiografia y por resonancia
magnética cardiaca se evidenci6 en el 69,2 y 100% de los casos, respectivamente. Las estrategias terapéuticas
empleadas fueron el tratamiento médico antiarritmico, colocaciéon de un DAl como prevencién secundaria, la
ablacion y el trasplante cardiaco. Hasta la actualidad, el 84,6% de los pacientes sobrevive.

Palabras clave: Displasia Ventricular Derecha Arritmogénica; Taquicardia Ventricular; Muerte Subita. (fuente:
DeCS BIREME).

ABSTRACT

Clinical profile and therapeutic strategies in patients with arrhythmogenic
cardiomyopathy treated in a national reference institute

Objective. To determine the epidemiological, clinical, electrocardiographic, imaging characteristics and
main therapeutic strategies performed in patients with arrhythmogenic cardiomyopathy treated in a national
reference cardiovascular institute. Materials and methods. Observational, descriptive and retrospective study
that attempts to identify the clinical characteristics, complementary tests and therapeutic strategies performed in
patients with arrhythmogenic cardiomyopathy treated at the Instituto Nacional Cardiovascular - INCOR EsSalud
in Lima, Peru. Results. Thirteen patients were found with arrhythmogenic cardiomyopathy. The median age at
which the diagnosis was made was 38.2 years and 69.3% were male. The most frequent clinical manifestations
were tachycardic palpitations (92.3%), presyncope (84.6%) and heart failure (69.2%). 23% of the patients suffered
a cardiac arrest. All the patients presented at least one episode of ventricular tachycardia, 92.3% with complete
left bundle branch block morphology and upper axis. 76.9% received an implantable cardioverter defibrillator
(ICD), 15.3% underwent ablation and 15.3% received a heart transplant. 84.6% of the patients live to this day.
Condlusions. Arrhythmogenic cardiomyopathy predominantly affected the young and male population.
All the patients had a potentially fatal ventricular arrhythmia. Biventricular disease by echocardiography and
cardiac magnetic resonance occurred in 69.2% and 100% of the cases, respectively. The therapeutic strategies
used were antiarrhythmic medical treatment, placement of an ICD as secondary prevention, ablation, and heart
transplantation. To date, 84.6% of patients survive.

(source: MeSH NLM).
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Perfil clinico y estrategias terapéuticas en miocardiopatia arritmogénica

Huerta Robles R, et al.

a cardiomiopatia arritmogénica es una enfermedad

hereditaria autosomica dominante, caracterizada por

afectar predominantemente el ventriculo derecho
(VD) de modo estructural y funcional. La base fisiopatoldgica
de esta entidad es el remodelado de los discos intercalares
y la formacién de proteinas desmosomales defectuosas que
conducen a la pérdida de adhesién entre los cardiomiocitos,
seguido de inflamacién, fibrosis, muerte y produccién de te-
jido fibroadiposo. Esta alteracion desmosomal afecta también
la integridad eléctrica, por lo cual estos pacientes tienen ries-
go de padecer arritmias ventriculares y muerte subita cardiaca
(MSC) ™. Esta enfermedad es poco frecuente, con una preva-
lencia estimada de 1 caso por cada 5000 personas al afio y se
presenta generalmente entre los 20 a 40 afios, siendo el sexo
masculino, el mas afectado @3\

Por la implicancia clinica que tiene esta entidad en la
vida de los pacientes, por el desafio médico que representa el
proceso diagnostico de esta enfermedad, y debido a que no
existen estudios sobre esta entidad en Perd, presentamos este
trabajo de investigaciéon que se constituye como la primera
serie de casos de cardiomiopatia arritmogénica a nivel nacional.

Materiales y métodos

Se realizd un estudio de serie de casos de pacientes con
el diagnéstico establecido de cardiomiopatia arritmogénica
segun los criterios Task Force 2010 en el servicio de Cardiologia
Clinica del Instituto Nacional Cardiovascular — INCOR EsSalud,
desde el afo 2014 hasta el afo 2020. Se obtuvieron los
registros de las historias clinicas para evaluar las caracteristicas
epidemioldgicas, clinicas, electrocardiograficas, imagenoldgicas
y principales estrategias terapéuticas efectivizadas, asi como
la sobrevida al afo. Las variables cualitativas se midieron en
frecuencias y porcentajes, mientras que las cuantitativas en
mediana y rango intercuartil, al ser variables que no seguian
una distribucién normal. El andlisis de sobrevida al afo se realizé
evaluando la relacién porcentual entre el niimero de casos vivos
y el total de casos. Para procesar la informacion se utilizé el
programa Microsoft Excel version 16.33- 2019.

Resultados

Se encontraron trece pacientes con el diagnoéstico
de cardiomiopatia arritmogénica. La mediana de la edad de
los pacientes fue 44,1 aios, la mediana de edad en la que
se realizé el diagnostico fue a los 38,2 afos y el 69,2% de los
afectados era de sexo masculino (Tabla 1).

Factores de riesgo cardiovascular

El 30,7% de los pacientes tenia como factor de riesgo
cardiovascular hipertension arterial; el 7,6% diabetes mellitus

tipo 2; el 7,6% tenia el antecedente de tabaquismo; el 46,1%
de los pacientes eran sedentarios y el 15,3% tenia obesidad
(Tabla 1).

Antecedentes cardiovasculares

El 100% de los pacientes tenia el antecedente de haber
presentado una arritmia ventricular sintomatica y el 23% de
haber presentado uno o mas episodios de arresto cardiaco que
se resolvieron con terapia de desfibrilacién. Ningun paciente
tenia antecedente de cardiopatia congénita estructural,
valvulopatias o cardiopatia coronaria isquémica (Tabla 1).

Antecedentes familiares

El 15,3% de los pacientes tenia el antecedente de MSC
en un familiar de primer grado menor de 35 afos. En todos
los casos, el familiar afectado fue el hermano mayor. Con
respecto al primer caso, en el hermano se tenia la sospecha de
cardiomiopatia arritmogénica, pero dicho diagndstico no se
llegd a confirmar y con respecto al segundo caso, la hermana
fallecida tenia el diagnéstico confirmado de cardiomiopatia
arritmogénica, recibia tratamiento antiarritmico y era
portadora de un desfibrilador automatico implantable (DAI)
por prevencion secundaria (Tabla 1).

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron
las palpitaciones taquicardicas (92,3%), el presincope (84,6%)
y la falla cardiaca NYHA Il (55,5%), NYHA Il (11,1%) y NYHA
IV (33,3%). Con respecto a los pacientes que desarrollaron
falla cardiaca NYHA 1V, dos fallecieron y uno vive tras 6 afios
de haber recibido un trasplante cardiaco. Ademas, el 30,7%
present6 sincope y el 7,6% presentd angina (Tabla 1).

Manifestaciones electrocardiograficas

Todos los pacientes se encontraban en ritmo sinusal,
con una frecuencia cardiaca media de 59,8 latidos por minuto,
el eje del QRS en + 33,7° un intervalo PR de 172 ms, un
complejo QRS de 95,8 ms, un intervalo QT de 429 ms, y un
QT corregido de 423,8 ms. El 69,2% presentaba onda épsilon
en derivadas precordiales derechas (V1-V3). El 92,3% de los
casos presentaron alteraciones en la repolarizacion. Un 58,3%
present6 ondas T negativas de V1-V3,un 16,6% de V1-V4,y un
25% de V1-V5 (Tabla 1 y Figura 1).

Manifestaciones arritmicas

Todos los pacientes tenfan como antecedente haber
padecido, al menos, un episodio de taquicardia ventricular
sostenida (TVS) durante toda su vida. El 92,3% de las TVS
presentaron morfologia de bloqueo completo de rama
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Figura 1. A Electrocardiograma de doce derivadas correspondiente al caso 9. Se evidencia un ritmo sinusal, FC: 48 Ipm, eje: -
60°, alteraciones en la repolarizacion: ondas T negativas de V1 - V5 (flechas negras) y presencia de ondas épsilon en derivadas
precordiales derechas (flechas azules). B Taquicardia ventricular con una frecuencia de 220 Ipm, con morfologia de BCRI, eje
superior (polaridad del complejo QRS negativa en DI, Dlll, AVF), y positividad en DI, sugestivo de origen en pared inferoseptobasal

del ventriculo derecho.

izquierda (BCRI) y eje superior (complejo QRS negativo en
DIl, Dlll, AVF y positivo en AVL). El 61,5% tenia antecedente
de taquicardia ventricular no sostenida (TVNS) registrado en
un estudio Holter de 24 h y el 46,1% presenté més de 500
extrasistoles ventriculares (EVs) en el mismo estudio con una
media de 5755 EVs (Tabla 1y Figura 1).

Hallazgos ecocardiograficos

Los principales hallazgos ecocardiograficos se detallan
en la Tabla 2. Teniendo como referencia los criterios Task Force, el
TSVD en para esternal eje corto > a 32 mm se presenté en el 84,5%
de los casos, mientras que en para esternal eje largo la dilatacién
del TSVD = a 29 mm, se dio en el 76,8% de los casos. El TSVD/ASC
en eje corto > a 18 mm/m?se evidencié en el 84,5%y el TSVD/ASC

en eje largo = a 16 mm/m? se presento en el 76,8% de los casos.

El 100% de los pacientes presentd algun trastorno

segmentariodelamotilidad; el 69,2% presenté hipocinesia; el 30,7%

presentd acinesia y el 30,7% presenté discinesia del ventriculo
derecho (VD) o del ventriculo izquierdo (VI). Los trastornos de
motilidad se ubicaron mas frecuentemente en la pared libre del VD,
region basal — medio y apical e hipocinesia de manera difusa en el
VI. El 46,1% presentd un aneurisma ventricular ubicado en la pared
basal, medial e inferior del VD y en la pared inferior e inferolateral
delVI. La afeccién biventricular por ecocardiografia se dio en el 69,2

% de los casos (Tabla 2 y Figura 2).

Hallazgos en la resonancia magnética cardiaca (RMC)

Se realiz6 RMC a siete de los trece pacientes,
evidencidndose en todos ellos trastornos de la motilidad (57%
hipocinesia, 57% discinesia y 42,8% acinesia). La localizacion
mas frecuente del trastorno de motilidad se encontré en la pared
libre basal - medio y anterior del VD. La fraccién de eyeccion del
VD < 40% se encontré en el 57,1% de los pacientes y el volumen
telediastolico del VD (VTDVD)/ASC = 90 mL/m? se encontrd
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Tabla N° 2. Hallazgos en el ecocardiograma transtoracico

Hallazgos Total
FEVI* 45,1%
FEVI preservada (=50%) 4(30,8%)
FEVI intermedia (40-49%) 4(30.8%)
FEVI reducida (<40%) 5(38,5%)
FACVD* 23,5%
FACVD < 33% 11(84.6%)
FACVD 34%-40% 1(7,7%)
Dilatacion Al 6 (46,2%)
Disfuncién diastdlica lll 1(7,7%)
Alteracion regional de motilidad 13 (100%)
Acinesiadel VD oVI 4(30,7%)
Discinesia del VD o VI 4(30,7%)
Aneurisma del VD 4(30,7%)
Aneurisma del VI 2(15,3%)
TSVD PEEL* 352mm
TSVD PEEC* 41,imm
TSVD PEEL = 32 mm (=19 mm/m?) 8(61,5%)
TSVD PEEC = 36 mm (=21 mm/m?) 9 (69,2%)
TSVD PEEL = 29y < 32 mm (>16-19 mm/m?) 2(15,3%)
TSVDPEEC =32y <36 mm (>18-21 mm/m?)  2(15,3%)
Insuficiencia mitral 9 (69,2%)
Leve - moderada 9 (69,2%)
Insuficiencia tricuspidea 10(76,9%)
Leve 5(38,5%)
Moderada 2(15,4%)
Severa 3(23,1%)
Derrame pericérdico leve 2(15,3%)

Datos expresados en frecuencia y porcentaje, excepto * Mediana.
Abreviaturas: VI- ventriculo izquierdo, VD- ventriculo derecho, FEVI-
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo, FACVD- Fracciéon de
acortamiento del ventriculo derecho, Al- auricula izquierda, TSVD- Tracto
de salida del VD, PEEL- para esternal eje largo, PEEC- para esternal eje
corto. Alteracion de la motilidad: Acinesia o discinesia regional.

en el 71,4% de los casos. Se encontré infiltracién fibroadiposa
biventricular en todos los pacientes y aneurismas ventriculares

en la pared basal e inferior del VD en el 42,8% (Figura 3).

Hallazgos en la tomografia cardiaca

Se realizé6 tomografia cardiaca (TC) al 46,1% de los
pacientes, evidencidndose infiltracién grasa biventricular en
todos los casos, y presencia de aneurismas ventriculares en el
46,6%. La localizacion mas frecuente de los aneurismas fue la
pared libre del VD y la pared inferolateral del VI (Figura 4).

Hallazgos anatomopatolégicos

Se realizaron tres estudios anatomopatolégicos,
dos biopsias fueron realizadas al explantar el corazén con
cardiomiopatia arritmogénica y realizar el trasplante cardiaco,
la tercera biopsia fue endomiocérdica via transvenosa. En
los tres estudios se encontré infiltracién de tejido fibroso y
adiposo en VD y subepicardio de la pared libre de VI (Figura 5).

Estrategias terapéuticas

El 100% de los pacientes recibia tratamiento
farmacolégico, todos usaban algin betabloqueador; el
92,3% usaba amiodarona; el 46,1% espironolactona; el 38,4%
furosemida; el 30,7% un inhibidor de la enzima convertidora
de angiotensina (IECA) o un antagonista del receptor de
angiotensina (ARA) II; el 15,3% sotalol y el 7,8% digoxina.
Como estrategias terapéuticas invasivas se colocé un DAI
como prevencion secundaria en el 76,9% de los casos (el 50%
de estos pacientes recibi6 alguna terapia apropiada por parte
del DAl en su evolucion); ablacion endocardica o epicardica en
el 15,3% (ver material suplementario) y trasplante cardiaco
en el 15,3% de los casos (Tabla 1).

Sobrevivencia

El 84,6% de los pacientes viven hasta la actualidad,
dos fallecieron, el primero en el contexto de un choque
cardiogénico, por falla cardiaca avanzada con disfuncién
severa biventriculary no era portador de un DAI, mientras que
el segundo fallecié por MSC después de 3 afios de recibir un

trasplante cardiaco (Tabla 1).

Discusion

La cardiomiopatia arritmogénica se considera,
actualmente, la segunda causa mas comun de MSC después
de la miocardiopatia hipertréfica en pacientes menores de 35
afos, con una mortalidad de hasta el 20% “. Hasta el dia de
hoy no existe una prueba diagndstica Unica para esta entidad,
el diagndstico se basa en los hallazgos clinicos, antecedentes
familiares, episodios arritmicos, hallazgos electrocardiogréficos,
imagenolégicos y anatomopatoldgicos, presentes en los
criterios Task Force publicados en el aflo 2010 “ (ver material

suplementario).

Los trece pacientes enrolados en el estudio tenian una
mediana de edad al momento del diagnéstico de 38,2 afos;
sin embargo, el 15,3% recibio el diagndstico después de los 50
anos de edad. Ademas, se evidencié que esta entidad afectaba

predominantemente al sexo masculino. Segun lo investigado,
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Figura 2. Ecocardiograma transtoracico correspondiente al caso 4. A) Vista para esternal eje largo donde se evidencia una dilatacién
severa del TSVD, cuantificado en 62 mm. B) Vista paraesternal eje corto donde se cuantifica un TSVD de 45 mm. C) Vista para esternal eje
corto donde se evidencia que el VD estd severamente dilatado, llegando a ser mas grande que el Vly desviando el SIV hacia la izquierda,
generando que el VI adopte la forma de una letra «D» durante la diéstole, sugestivo de sobrecarga de volumen. D) Vista apical cuatro
camaras, la flecha amarilla sefiala un aneurisma en la region basal de la pared libre del VD, la flecha blanca sefiala la presencia del cable del
cardiodesfibrilador. E) Vista apical cuatro camaras, se realiza la medicion del FACVD en 15% F) Strain longitudinal del VD -6.9.

TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; SIV: septum interventricular;
FACVD: Fraccién de acortamiento de ventriculo derecho, Ao: aorta; VAo: valvula adrtica; TAP: tronco de arteria pulmonar; AD:

auricula derecha; Al: auricula izquierda
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Figura 3. Resonancia magnética cardiaca correspondiente al caso 11. A) Secuencia de imagen eco planar del ventriculo derecho
en eje corto, que esta dilatado, volumen: 118 mL/m? con la presencia de un aneurisma en pared inferior, las flechas sefalan la
infiltracion fibroadiposa subepicérdica. B) Secuencia eco planar del ventriculo izquierdo en eje corto, las flechas sefialan la infiltracion
fibroadiposa subepicardica. C) Secuencia eco planar del ventriculo derecho en dos cdmaras. D) Secuencia de realce tardio, se observa
retencion anormal de gadolinio miocardico en patrén subepicardico que compromete la pared inferior del ventriculo derecho de
base a dpex y los segmentos antero lateral basal -medio, inferolateral medio- apical e inferior de VI (flechas verdes).

las mujeres con una mutacién en algun gen codificador de
proteinas desmosomales tienen menor riesgo de expresar
la enfermedad con respecto a los varones, la razén de esta
penetrancia variable relacionada al sexo no esta esclarecida,
pero se postula que podria ser por la influencia del perfil
hormonal en la fisiopatologia de la enfermedad, asi como por
la mayor participacion de los hombres en ejercicios de alta

intensidad ©.

Tal y como lo informa Corrado et al. (2017) ©, las
manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron tres: las
palpitaciones taquicardicas en el 92,3% de los casos; el
presincope en el 84,6% (en correlacion con la presencia de una
arritmia ventricular en ese momento) y la falla cardiaca crénica
en 69,2% de los casos. La razén por la cual ese porcentaje de
pacientes cursa con falla cardiaca podria estar correlacionado

con la presencia de alguna mutacién genética desmosomal no
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diagnosticada que esté asociada con un fenotipo mas severo
de enfermedad, mayor compromiso del VI y mayor riesgo de
falla cardiaca; sin embargo, otra razon podria ser el diagnéstico
tardio de la enfermedad, por la baja sospecha clinica o por la
falta de sensibilidad de los criterios Task Force especialmente
en estadios tempranos ©% 3", El 23% tenia el antecedente
de un arresto cardiaco, porcentaje que se aproxima con el
descrito por Gubpta et al. (2017) cuando estudié la prevalencia
de arrestos cardiacos en los pacientes con cardiomiopatia
arritmogénica 7.

Nunes et al. (2017) informaron que la cardiomiopatia
arritmogénica es una enfermedad que se caracteriza por el
reemplazo de los cardiomiocitos por tejido fibroadiposo,
especialmente localizado en el llamado tridngulo de la
displasia conformado por el tracto de entrada del VD, el TSVD
y la regién posterolateral del VI, ademas, al estar afectados los
desmosomas cardiacos y sus uniones gap también se afecta la
integridad eléctrica predisponiendo a los pacientes a una serie
de alteraciones electrofisioldgicas 2.

Estos hallazgos son responsables del retraso en la
despolarizacién ventricular derecha que se manifiesta en el
electrocardiograma por la presencia de una onda épsilon, onda
de baja amplitud localizada entre el final del QRS y el inicio de
la onda T presente en precordiales derechas, esta onda esta
presente generalmente en el 10 — 35% de los casos y, usualmente,
determina severidad, un estadio més avanzado de enfermedad
y un fenotipo familiar ©'9. En nuestro estudio, el 69,2% de los
pacientes presentaba una onda épsilon, lo que podria sugerirnos
segun lo descrito, una presentacién mas avanzada o mas severa de
la enfermedad, por tanto, la necesidad de una mejor estratificacion
de riesgo de MSC, la necesidad de una mejor optimizacion del
tratamiento de la falla cardiaca, y un mayor screening diagndstico a

todos los familiares de primer grado de nuestros pacientes.

Las alteraciones en la repolarizacién son mas
frecuentes que las de despolarizacion en la cardiomiopatia
arritmogénica, suelen instaurarse de forma progresiva en el
tiempo y estan relacionadas con el avance de la enfermedad y
con el volumen del VD ©. La aparicion de las ondas T negativas
en V1-V3 en pacientes mayores de 14 afos se considera un
criterio mayor Task Force para el diagndstico de cardiomiopatia
arritmogénica. Ademds, se ha descrito, que la extensién
de este hallazgo en derivadas laterales e inferiores sugiere
compromiso de VI @, Todos los pacientes en el presente
estudio con alteracién en la repolarizaciéon de V1 - V5, tuvieron
compromiso del VI y una FEVI < de 40%.

Con respecto a las arritmias, el 92,3% de las TVS
tuvieron morfologia de BCRI y eje superior, hallazgo
caracteristico de la cardiomiopatia arritmogénica y criterio

mayor para el diagnéstico segun Task Force 2010, que sugiere
que el origen de la arritmia ventricular proviene de la base del
VD o del TSVD. Solo un paciente presenté un episodio de TVS
con morfologia de bloqueo completo de rama derecha (BCRD),
polaridad negativa del QRS en DI, eje superior (complejo QRS
negativo en DI, DIlI, AVF) y QRS negativo en AVL, sugiriendo
un origen inferolateral del VI, y que concuerda con la presencia
de un aneurisma ventricular encontrado en dicha zona por
ecocardiografia y que pudiese justificar el origen de esta

arritmia (2,

Con respecto a los hallazgos ecocardiogréficos, la
afeccion biventricular se dio en el 69,2% de los casos, lo que
confirma que la cardiomiopatia arritmogénica no solo afecta
al VD, sino también al VI, y esta afeccion se hace evidente por
la presencia de disfuncion sistélica, dilatacién del VI, trastornos

de motilidad y presencia de aneurismas ventriculares.

La caracterizacion tisular miocardica es otra categoria
diagnostica, esta se puede realizar a través de una biopsia
endomiocardica via transvenosa o a través de una cirugia cardiaca.
Esta técnica tiene el potencial de demostrar el reemplazo del
tejido miocardico por la presencia de tejido fibroadiposo 7.
Es importante mencionar que la infiltracion grasa de manera
aislada en el miocardio del VD o del VI no es especifico de la
cardiomiopatia arritmogénica, ya que esta presente también en
corazones humanos sanos, en ancianos y en obesos "®. Con esta
premisa, se introdujo el concepto de que la presencia de fibrosis
es esencial para el diagnéstico 8. Debido a la naturaleza invasiva
y alos riesgos que podria ocasionar este procedimiento, la RMC se
ha convertido en un gran apoyo para la deteccién de infiltraciéon
fibroadiposa en el miocardio, a pesar de que este hallazgo no es
considerado dentro de los criterios Task Force 2010 %2032, |a
RMC, ademas, es el método gold standard para evaluar volimenes
ventriculares, funcion sistdlica, alteraciones segmentarias de la
motilidad, asi como para caracterizar la composicion del tejido
miocardico %29, Estudios recientes han demostrado una mejor
precisiéon diagnéstica para cardiomiopatia arritmogénica al
combinar las alteraciones segmentarias de la motilidad de la
pared (acinesia o discinesia) y la caracterizaciéon tisular por
RMC @ 2228 Sj Je sumamos a estos hallazgos, la presencia de
una fracciéon de eyeccion del VD menor del 40%, un VTDVD/ASC
mayor de 90 mL/m? y la presencia de aneurismas ventriculares,

aumentamos nuestra precision diagnostica "%,

A pesar de que los hallazgos imagenolégicos por
TC no se encuentran incluidos en los criterios Task Force
2010, actualmente se considera una técnica diagndstica
apropiada segun un consenso de expertos contemporaneo
@3, Esta modalidad de imagen tiene una excelente resolucion

espacial, capacidad de cine en cuatro dimensiones, administra
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Figura 4. Tomografia cardiaca sin y con contraste correspondiente al caso 2 y 3. A. Infiltracién grasa en la pared libre del ventriculo
derecho (flechas amarillas) y en el septum interventricular basal y apical (flechas rojas). B. Aneurisma en la pared libre del ventriculo
derecho (flecha amarilla). C. Aneurismas en la pared inferolateral del ventriculo izquierdo (flechas blancas). D. Reconstruccion
tridimensional de aneurismas en la pared lateral del ventriculo izquierdo (flechas blancas).

dosis de radiacion cada vez mds bajas, permite una rapida
adquisicién de imagenes, es asequible y posible de realizar
en pacientes con arritmia severa, claustrofobia o portadores
de un DAl @4, Tiene la capacidad de detectar anomalias
regionales del movimiento, brinda una representacion
precisa de la infiltracion grasa epicdardica o intramiocdrdica en
la pared libre del VD o del VI, y tiene la capacidad de detectar
presentacionesfocales de la enfermedad como los aneurismas
ventriculares, alcanzando una buena correlacién con las areas
de bajo voltaje detectadas por un sistema mapeo de voltaje

endoepicardico del VD @,

La clasificacion actual de cardiomiopatia arritmogénica
incluye el fenotipo clasico, el originalmente reportadoy la variante
mas comun de enfermedad, caracterizado por un compromiso
aislado del VD, la variante biventricular, que a su vez puede ser
balanceada, dominante derecha o dominante izquierda y el
fenotipo ventricular izquierdo caracterizado por el compromiso
aislado del V1379, Por todo lo mencionado, podemos afirmar que
el fenotipo mas frecuente de cardiomiopatia arritmogénica en
nuestra institucion fue la variante biventricular con dominancia
derecha, evidenciado por los hallazgos electrocardiograficos,

imagenoldgicos y anatomopatoldgicos.
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Figura 5. Anatomia patolégica microscopica correspondiente al caso 1. A) Imagen 4x donde se evidencia infiltracién miocérdica por
tejido fibroadiposo. B) Imagen 10 x, en la parte central se identifica la presencia de cardiomiocitos atréficos circunscritos por un drea

de fibrosis.

El objetivo principal del manejo de la cardiomiopatia
arritmogénica es evitarla MSCy retrasar el inicio o la progresion
de la falla cardiaca. Todos los pacientes usaban tratamiento
antiarritmico como algin betabloqueador, amiodarona o
sotalol, el 46,1% usaba espironolactonay el 30,7% usaba algun
IECA/ARA II. Dentro de las estrategias terapéuticas invasivas, se
colocé un DAI como prevencion secundaria en el 76,9% de los
casos, porcentaje que es menor al esperado, asumiendo que
todos los pacientes en el estudio tenian el antecedente de uno
0 mas episodios de TVS. Este hallazgo podria haberse dado
por la fase avanzada de la enfermedad con la que se presentd
un paciente, y por el reciente ingreso de otros pacientes a
nuestra institucién quienes se encuentra en espera de dicho

procedimiento.

A pesar que la eficacia del DAI no ha sido probada
en estudios controlados randomizados, su eficacia si se ha
establecido en multiples estudios observacionales %%, Segun
el Colegio Americano de Cardiologia y la Sociedad Europea
de Cardiologia, la colocacién de un DAI para prevenir la MSC
tiene un nivel de recomendacion IA en pacientes que han
sobrevivido a un episodio de MSC secundario a fibrilacién
ventricular (FV), en pacientes que han tenido 1 o mas episodios
de TVS o en pacientes que presentan disfuncién severa del VD,
VI o afeccién biventricular ©29, Por otro lado, el implante de un
DAl se considera nivel de recomendacién lIA en pacientes con
1 0 mas factores de riesgo mayores como es el antecedente
de un sincope inexplicado, episodios de TVNS o disfuncién

moderada del VD, VI o biventricular ©29,

La ablacién, en la actualidad, se considera una medida
efectiva para disminuir la recurrencia de las arritmias ventriculares
en pacientes con o sin alteracién anatémica del VD. En un registro
multicéntrico, la respuesta clinica evaluada por la ausencia de
MSC, taquicardia ventricular (TV) o trasplante cardiaco después
de la ultima ablacion fue del 86% al afio, del 69% a los 5 afos
y 60% a los 10 afos, respectivamente ©. Ademds, el abordaje
endocardico-epicardico tuvo una mayor tasa de éxito y ofrecio
una mayor supervivencia libre de arritmias ventriculares a largo
plazo, comparandolo con el abordaje endocérdico aislado ©. La
experiencia institucional en este procedimiento se encuentra
en ascenso, se reporta una buena evolucion clinica en aquellos
pacientes a los que se le realizd una ablacion, al disminuir la
recurrencia de los episodios de TV y disminuir las terapias por
parte del DAL

Se estima que la mortalidad global en esta enfermedad
varia de un 0,08% hasta un 3,6% por ano @". En este registro,
el 84,6% de los pacientes con cardiomiopatia arritmogénica
viven hasta la actualidad y esto como resultado de un
diagndstico oportuno, el inicio de tratamiento farmacolégico
antiarritmico, el uso de técnicas invasivas como la colocacién
de un DA, la experiencia creciente en ablacién endoepicérdica
y el trasplante cardiaco, asi como por el inicio de tratamiento
farmacoldgico para prevenir o retrasar el progreso de la falla
cardiaca. Ademas, resaltamos la necesidad de fomentar la
prevencién primaria a través de una estratificacion de riesgo

de MSC adecuada, un screening diagnoéstico seriado a los
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familiares de primer grado que incluya pruebas genéticas y

seguimiento médico de los mismos cada 2-3 afios 2529,

Conclusiones

La cardiomiopatia arritmogénica, en nuestro estudio,
afecté predominantemente a poblacién joven y de sexo
masculino. Todos los pacientes tuvieron uno o mas episodios
de taquicardia ventricular, en la mayoria de los casos con
morfologia de BCRI y eje superior. La afeccién biventricular
por ecocardiografia y por resonancia magnética cardiaca se
evidencio en el 69,2% y 100% de los casos, respectivamente.
Las estrategias terapéuticas empleadas fueron por orden de
frecuencia: el tratamiento médico antiarritmico; implante de un

DAl como prevencion secundaria; la ablacion endoepicardica
y el trasplante cardiaco. Hasta la actualidad, el 84,6% de los
pacientes, sobrevive. El diagnostico correcto de esta patologia
contribuird a instaurar un tratamiento oportuno que ayude a
mejorar la calidad de vida y sobrevida a corto y largo plazo de

estos pacientes.
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