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Resumen

La displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD), es
una enfermedad autosémica dominante, en la que el tejido mio-
cdrdico es sustituido por tejido fibrético y lipidico. Se manifiesta
con palpitaciones, lipotimia y muerte subita en gente joven y en
deportistas de alto rendimiento. Electrocardiograficamente se
caracteriza por la presencia de ondas épsilon y morfologia de
bloqueo de rama derecha. El diagnéstico se confirma con ecocar-
diografia y resonancia magnética nuclear. El tratamiento es a
base de antiarritmicos como betabloqueadores y disopiramida, y
el implante de un desfibrilador automdtico implantable. (DAI).
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A propoésito de un maratonista y un jugador de futbol

Recientemente se presenté un evento desafortunado en
dos deportistas de alto rendimiento. En el maratén de la
Ciudad de México fallecié durante la competencia uno de
los corredores, hombre de 47 afos sin enfermedades pre-
vias, y el jugador de futbol Antonio Puerta del Club Sevilla
se desvanecié durante un partido y en el vestidor present6
paro cardiaco. Ambos fueron sometidos a maniobras de
reanimacién, el primero no respondié, el segundo tuvo
mejor suerte al inicio pero acabé muriendo. Estos casos
ejemplifican lo que han sufrido un buen nimero de depor-
tistas jévenes de entre 20 a 40 anos, aparentemente sa-
nos, que han fallecido en los entrenamientos o durante la
competencia, y que como causa de muerte se ha diagnos-
ticado en la mayoria golpe de calor o miocardiopatia hi-
pertrofica. Pero en los Gltimos afos se ha identificado con
mayor frecuencia como etiologia de estos casos desafor-
tunados a la displasia arritmogénica del ventriculo dere-
cho, motivo por el cual es importante poner al dia a la
comunidad médica de la Fundacién Clinica Médica Sur
sobre esta entidad

Abstract

Right ventricular arrhythmogenic dysplasia it’s an autosomic dom-
inant illness, where the myocardial tissue is substituted by fybrotic
and lipoid tissue. Clinical manifestations include palpitations, lypo-
thimia and sudden death in young people and high performance
sportsman. Electrocardiogram shows Epsilon waves and right bun-
dle branch block morphology. The diagnosis is confirmed by
echocardiography and magnetic nuclear resonance image. The
treatment is with beta-blockers, dysopiramida, and implantable
automatic defibrillator.

Key words: Right ventricular arrhythmogenic dysplasia, arrhyth-
mia, magnetic nuclear resonance, epsilon wave.

Displasia arritmogénica del ventriculo derecho

La displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD), o
cardiomiopatia arritmogénica del ventriculo derecho es una
enfermedad genética que involucra a ambos ventriculos.
Se caracteriza por atrofia miocdrdica y reemplazo por tejido
fibroso y adiposo. Es una enfermedad autosémica domi-
nante con penetrancia incompleta, aunque se han descrito
algunas formas recesivas. La prevalencia en la poblacién
general se estima en 1 en 5,000, y se considera una de las
principales causas de muerte en gente joven.'"

Diagnostico

En base a los casos descritos y lo que se ha presentado en
deportistas de alto rendimiento seria conveniente que a
este grupo se le estudiara integralmente para descartar
esta entidad, debido a que habitualmente es asintomdti-
ca o los sintomas son menores (palpitaciones, lipotimia) y
pasados por alto y la primera manifestacién es la presen-
tacién de arritmia maligna o muerte subita durante la ac-
tividad fisica.'3

* Academia Nacional de Medicina. Academia Mexicana de Cirugia. Jefe UTI Fundacién Clinica Médica Sur.
** Residente de Primer Ano de Medicina del Enfermo en Estado Critico. Fundacién Clinica Médica Sur.
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Para unificar criterios se reunié un grupo de expertos.
Los criterios diagndsticos fueron establecidos por el «Wor-
king Group Myocardial and Pericardial Disease of the Eu-
ropean Society of Cardiology and of the Scientific Council
on Cardiomyopathies of the International Society and Fe-
deration of Cardiology»® y son:

* Historia familiar de muerte prematura (< 35 afos) atri-
buida o con sospecha de displasia arritmogénica del
ventriculo derecho.

e Historia familiar y/o diagnéstico clinico basado en los
siguientes criterios:

1) Anormalidades de la despolarizacién o anormalidades
de la conduccioén:

Mayores
* Ondas épsilon o prolongacion localizada (> 110 ms) del
complejo QRS en las precordiales derechas (V1 a V3)

Menores
* Potenciales tardios en el electrocardiograma

2) Anormalidades de la repolarizacion:

* Ondas T invertidas en las precordiales derechas (V2 a
V3) en personas mayores de 12 afos de edad en au-
sencia de bloqueo de rama derecha

3) Arritmias

* Taquicardia ventricular con imagen de bloqueo de rama

izquierda documentada en electrocardiograma de su-
perficie o Holter o durante prueba de esfuerzo.
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¢ Extrasistoles ventriculares frecuentes (> 1,000 en 24
horas por monitor de Holter)

4) Alteraciones estructurales o disfuncién regional o global

Mayores

e Dilatacién severa y reduccion de la fraccién de eyec-
cién del ventriculo derecho, con o sin involucro del ven-
triculo izquierdo.

¢ Aneurismas del ventriculo derecho (dreas ascinéticas o
discinéticas con abombamiento diastdlico)

* Dilatacién segmentaria del ventriculo derecho

Menores

* Dilatacién global leve del ventriculo derecho o reduc-
cién de la fraccién de eyeccién con ventriculo izquierdo
normal

* Dilatacién segmentaria leve del ventriculo derecho

* Hipocinesia regional del ventriculo derecho

5) Caracteristicas histolégicas de las paredes ventriculares

* Reemplazo miocdrdico por tejido fibroso en la biopsia
endomiocdrdica

La presencia de dos criterios mayores y 2 menores o 4
menores se consideran diagndsticos de displasia arritmo-
génica del ventriculo derecho.?

Existen algunos estudios en donde se ha identificado
que este padecimiento es progresivo y que involucra al
ventriculo izquierdo hasta en el 76% de los casos,” cuando
esto sucede las arritmias son mds frecuentes y se presenta
cardiomegalia e insuficiencia cardiaca.”

Figura 1. Electrocardiograma que
muestra taquicardia ventricular mo-

! nomérfica con eje desviado a la iz-
quierda y bloqueo de rama izquierda
indicando su origen en el ventriculo
derecho.”
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Electrocardiograma

Electrocardiogrdficamente pueden observarse arritmias
principalmente de origen ventricular (Figura 1), que sue-
len ser las responsables de la sintomatologia de los pa-
cientes o bien, de la muerte subita. Pero en el electrocar-
diograma de un paciente asintomdtico es posible identificar
un patrén como el observado en la figura 2.

Revista de Investigacion Médica Sur, México

Displasia arritmogénica del ventriculo derecho

i

Figura 2. Electrocardiograma del
mismo paciente posterior al tratamien-
to de la taquicardia ventricular mo-
nombérfica en donde se aprecia la clg-
sica onda épsilon (Flecha) y la
inversién de las ondas T en V1 y V2,
con patrén de bloqueo de rama de-
recha.”

Figura 3. En el panel imdgenes en
fase diastdlica (A) y sistélica (B), ima-
gen con reforzamiento tardio con
gadolinio (C). Se observa un marca-
do adelgazamiento de la pared pos-
terolateral izquierda con discinesia
(flechas A 'y B) y regiones focales de
fibrosis (C flechas vacias) en el ventricu-
lo izquierdo. Panel inferior: Eje cortos
ventriculares en fase diastélica (D) y
sistélica (E) e imagen con reforza-
miento tardio con gadolinio (F). Abom-
bamiento discinético de la pared libre
del ventriculo derecho (flecha en E)
con reemplazo fibrético (asteriscos en
F). Areas de tejido fibroso en el ven-
triculo izquierdo (flechas en F) que
corresponden a regiones de fibrosis
en la vista de tres cdmaras (C).”

Estudios de imagen

La resonancia magnética es en la actualidad una herra-
mienta importante para confirmar el diagndstico, ya que
la nitidez de las imdgenes pone de manifiesto las altera-
ciones estructurales de la pared miocdrdica. En las figuras
3y 4 se muestran las alteraciones caracteristicas del cora-
z6n con DAVD.
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Figura 4. Imagen transaxial mostrando adelgazamiento de la pa-
red libre del ventriculo derecho, con intensificacién de la serial en el
dpex y pared libre del VD que sugieren infiltrado lipidico (flechas).”

Tratamiento

El tratamiento de la DADV es con antiarritmicos, de prefe-
rencia betabloqueadores, disopiramida y con la coloca-
cion de un desfibrilador automdtico implantable (DAI).>

Conclusiones

La DAVD es una causa de muerte subita en personas jove-
nes y deportistas de alto rendimiento, que es poco conoci-
da y no diagnosticada. En base a los casos descritos y lo
que se ha presentado en deportistas de alto rendimiento
seria conveniente que a este grupo se le estudiara inte-
gralmente para descartar esta entidad, debido a que habi-
tualmente es asintomdtica o los sintomas son menores
(palpitaciones, lipotimia) y pasados por alto y la primera
manifestacién es la presentacién de arritmia maligna o
muerte subita durante la actividad fisica
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