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Displasia Arritmogénica del Ventriculo Derecho: Relato de Caso y
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Introduccion

La displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD)
es una cardiomiopatia hereditaria caracterizada anatomo-
patolégicamente por sustitucién fibrograsa del miocardio del
ventriculo derecho (VD), causando inestabilidad eléctrica y
alteraciones estructurales en el VD, resultando en arritmias
ventriculares.! Generalmente el VD es més afectado, entre tanto,
el ventriculo izquierdo (V1) también puede estar envuelto.?

Los pacientes presentan cuadro clinico variado,
principalmente después de la pubertad y antes de los 50 afios.?
Ademas de eso, la historia familiar esta presente en 30% a 70%
de los casos debido a la herencia autosémica dominante.*

La historia natural es caracterizada por inestabilidad
eléctrica ventricular, principalmente por la taquicardia
ventricular (TV), que puede evolucionar en 5 a 20% de los
casos a muerte stbita (MS), mas prevalente en pacientes
jovenes y atletas."?

Relato del Caso

Paciente femenina, 42 anos, refirié disconfort toracico,
disnea y sincope. Al examen fisico, estaba taquicardica
(FC = 200 Ipm); realizé electrocardiograma (ECG), que
evidencié TV con estandar de bloqueo de rama izquierda
(Figura 1A). Fue realizada cardioversion eléctrica (CVE)
y, después de estabilizacién, fue realizado nuevo ECG
(Figura 1B). Al examen fisico, después de la CVE, presentaba
ritmo cardiaco regular, ruidos normofonéticos y sin soplos;
murmullo vesicular presente en ambos hemitérax, sin ruidos
adventicios y los exdimenes de laboratorio (enzimas cardiacas;
electrolitos; funcion renal; serologia para enfermedad de
Chagas negativa; funcién tiroidea) fueron normales.

Ecocardiogramas transtoracico (ETT) y transesofagico (ETE)
revelaron aumento del AD (volumen indexado = 73,5 ml/m? —
valor de referencia: 25 = 7 ml/m2); aumento del VD (didmetro
diastélico basal = 50,8 mm - valor de referencia: hasta
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40 mm; diametro de la via de salida proximal del ventriculo
derecho en el eje paraesternal longitudinal = 51,3 mm — valor
de referencia: 21-35 mm; didametro de la via de salida en el
eje paraesternal transverso = 37,1 mm — valor de referencia:
hasta 27 mm); hipocinesia difusa y disfuncién del VD
(TAPSE = 13,5 mm — valor de referencia: mayor que 17 mm;
S’al TDI = 7,46 cm/s —valor de referencia: mayor que 9,5 cm/s
y FAC = 31% - valor de referencia: mayor que 35%); funcién
sistélica del VI preservada (Figuras 2 y 3). El septo atrial era
integro y las valvulas pulmonar y trictspide no presentaban
alteraciones morfolégicas.

HOLTER evidenci6 trastorno de conduccién de la
rama izquierda; 337 extrasistoles supraventriculares; 8747
extrasistoles ventriculares; 7 episodios de TV no sustentados.

Se realiz6 ECG modificado con las derivaciones de Fontaine
(Figura 4), que revelé la onda épsilon.

Con base en los criterios de la Fuerza Tarea (2010), fue
realizado el diagnéstico de DAVD vy se inici6 la terapéutica
medicamentosa, indicindose el cardiodesfibrilador
implantable (CDI).

Discusion
En 1994 la Organizacién Mundial de la Salud clasificé la
DAVD como parte de las cardiomiopatias no isquémicas.>®

Es mds comin en el sexo masculino (3:1), jovenes y es
importante causa de MS en jovenes atletas, siendo responsable
por menos de 10% de las MS en personas con menos de 65 afos.®

Generalmente el cuadro clinico surge entre la segunda
y cuarta décadas de vida. Los pacientes pueden relatar
palpitaciones consecuentes a extrasistoles ventriculares,
TV, senales de insuficiencia cardiaca, sincope y hasta MS.
Muchas veces, la DAVD es subdiagnosticada.”

La DAVD estd asociada a dos sindromes: Naxos y Carvajal.
El sindrome de Naxos es un desorden autosémico recesivo
relacionado con la mutaciéon del gen de la placogobina
(17921), caracterizada por la afectacién cardiocutanea:
displasia arritmogénica del ventriculo derecho, cabello en
lana de oveja e hiperqueratosis palmoplantar. El sindrome
de Carvajal es relacionado con la mutacién del gen de la
desmoplaquina (6p24) y caracterizado por cabello enrulado,
hiperqueratosis palmoplantar y cardiomiopatia dilatada.”

El diagndstico es basado en criterios fundamentados en
hallazgos del ECG (Tabla 1), HOLTER, biopsia endomiocardica,
historia familiar y examenes de imagen (Fuerza tarea:
2 mayores o T mayor y 2 menores o 4 menores de diferentes
categorfas)®’ revisados en 2010 que elevaron la sensibilidad
y mantuvieron la especificidad.
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Figura 1 - A: ECG de 12 derivaciones evidenciando TV con estandar de bloqueo de rama izquierda. B: ECG de 12 derivaciones evidenciando ondas T invertidas en

V1, V2y V3.

Figura 2 — A: ETT - ventana paraesternal eje largo. Diametro proximal de la VSVD = 37,1 mm. Al: atrio izquierdo; VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho;
VSVD: via de salida del ventriculo derecho; AP: arteria pulmonar. B: ETT - ventana paraesternal eje corto. Diametro de la VSVD = 51,3 mm. C: ETT - ventana apical
cuatro camaras. Volumen indexado del AD = 73,1 mi/m?. D: ETT - ventana apical cuatro cdmaras. Diametro basal del VD = 50,8 mm.

Las alteraciones electrocardiogréficas son encontradas en
mas de 90% de los portadores de DAVD.® Cerca de 40%
de los pacientes pueden presentar ECG normal, entre tanto,
todos presentaran anormalidades a lo largo de 6 afos, siendo
frecuentes los trastornos de la repolarizacién. Atraso en
la activacion terminal y QRS fragmentado también son
prevalentes. La baja amplitud y la fragmentacién del QRS
son factores de riesgo independientes para eventos adversos.

La prevalencia de las ondas épsilon es de hasta 30%, haciendo
parte de los criterios mayores para el diagnéstico de la DAVD,
teniendo, entre tanto, baja especificidad.”?

La derivacion de Fontaine fue desarrollada para aumentar
la sensibilidad diagnéstica: se coloca el electrodo del brazo
derecho en el manubrio esternal, el del brazo izquierdo en el
apéndice xifoides y el de la pierna izquierda en la posicion del
V4 (Figura 4). Se utiliza el doble de la velocidad (50 mmy/s), el
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Figura 3 - A: ETT. Funcién sistélica del VI al modo M. B: ETT. Funcién sistélica del VD al modo M (TAPSE = 13,5 mm). TAPSE: excursion sistélica del plano del anillo
tricuspide. C: ETT. Funcién sistolica del VD al Doppler tisular (Velocidad de la onda S’= 7,46 cm/s). D: Disfuncion sistolica del VD - FAC = 31%(D1: medida en diéstole,

D2: medida en sistole). FAC: variacion fraccional del érea.

Figura 4 - A: ECG 3 derivaciones - derivaciones de Fontaine, evidenciando la onda épsilon (flechas rojas). B: Posicionamiento de los electrodos para registrar ECG

con las derivaciones de Fontaine.

Tabla 1 - Escore de riesgo electrocardiografico para diagnéstico de
la DAVD

Score de riesgo electrocardiografico para DAVD Puntos
Inversioén de onda T anterior (V1-V3) en el ritmo sinusal 3
TVIESV:

* Duracion de un QRS > 120 ms 2

+ Entalle en el QRS en (multiples derivaciones) 2

+ Transition in V5 or after 1
TOTAL DE PUNTOS 8

Un score mayor o igual a 5 puntos distingue DAVD de la TV idiopatica en 93%
de las veces (sensibilidad de 84%, especificidad de 100%, valor predictivo
positivo de 100% y valor predictivo negativo de 91%).

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2017;30(4):140-144

doble del voltaje (20 mm/s) y filtro de 40 Hz, aumentando la
sensibilidad para detectar la onda épsilon en 66% en relacion
al ECG convencional.’

El HOLTER también es importante pues TV inducida
por ejercicios y ectopias ventriculares son manifestaciones
comunes. El nimero elevado de las ectopias ventriculares esta
asociado al aumento de shocks apropiados y recurrencia de
TV después de ablacion.!

EI ETT es el examen de primera linea inicialmente, por no
ser invasivo, sin embargo es operador dependiente y existe,
generalmente, la dificultad de visualizar la pared libre del VD.
Anormalidades estructurales y funcionales del VD son evaluadas
por este método. El envolvimiento del VI puede estar presente
en algunas formas familiares y tiene impacto en el pronéstico
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de los pacientes.® Ademds de eso, es relatado que la FEVI y el
STRAIN de ambos ventriculos estan relacionados al pronéstico
del paciente, teniendo sobrevida disminuida cuando tenian
FEVI < 50% y cuando tenian alteracién de la deformidad,
al STRAIN, biventricular en relacién a solamente afectacion
del VD.? El STRAIN longitudinal del VD es superior a los
pardmetros ecocardiograficos convencionales para identificar
casos de DAVD, pudiendo ser (til en la investigacion diagndstica
en pacientes sospechados de tal patologfa. Sin embargo, su
capacidad de diferenciar la DAVD de otras alteraciones del
VD alin no es conocida.™

La resonancia magnética nuclear es un examen
independiente del operador y con mejor definicién de la
imagen. Los criterios evaluados en la fuerza tarea son: evaluacion
cualitativa de la cinética regional (acinesia, discinesia,
hipocinesia, micro o macroaneurismas; cuantificacién de
las dimensiones y funciones del VD (reduccién de la FE y
dilatacién del VD). Con el uso del gadolinio, se observa la
sustitucion fibrograsa del miocardio y se correlaciona con la
biopsia endomiocardica y el aumento del riesgo de induccién
de TV, pues identifica las dreas de fibrosis, mapeando las
regiones arritmogénicas.® Los lugares mas observados son el
“tridngulo de la displasia”, que corresponde a la via de entrada
del VD, via de salida del VD y dpex del VD. Entre tanto, se
demostré que las regiones mas afectadas son el epicardio de
la region subtricuspidea, la porcién basal de la pared libre del
VD 'y la pared lateral del VI, con el apex del VD y el endocardio
generalmente preservados."!

Por fin, la biopsia endomiocardica y el anélisis
inmunohistoquimico establecen el diagnéstico, demostrando
la sustitucién fibrograsa del miocardio, sin embargo hay
posibilidad de falso negativo.’

El tratamiento es basado en el tripode: estratificacién del
riesgo, minimizacion de las arritmias y enlentecimiento de
la progresion de la enfermedad. Pacientes con historia de
TV sustentada o fibrilacion ventricular tienen alto riesgo de
eventos arritmogénicos. Historia familiar de MS no es factor
de riesgo para pronéstico adverso."

Los objetivos del tratamiento con drogas antiarritmicas
es promover mejor calidad de vida y prevenir TV. Se puede
utilizar amiodarona 400 a 600 mg por dia, durante 3 semanas;
después, 200 a 400 mg por dia (manutencién), asociado o no
a betabloqueantes. Los betabloqueantes son recomendados
en el tratamiento en pacientes con DAVD, que evolucionan
con shocks apropiados, TV recurrente y en los casos asociados
a taquicardias supraventriculares.*'?

Los pacientes con dilatacién del VD tienen una incidencia
anual de 0,5% de evolucién con complicaciones resultantes de
fenémenos tromboembélicos, por lo tanto, en esos pacientes,
el uso de anticoagulantes se hace necesario.® En los pacientes
que evolucionan con IC derecha o izquierda, el tratamiento
es basado en el uso de IECA, betabloqueantes y diuréticos.

La sustitucién grasa del masculo cardiaco resulta en
la formacion de sustrato arritmogénico, favoreciendo la
recurrencia de TV. En estos casos, se puede realizar la
ablacion de esas dreas, con tasas de éxito de 60% a 80%;
entre tanto la tasa de recurrencia varia entre 50% y 70%,
en 3 a 5 afos. Aunque no existan estudios prospectivos
randomizados, numerosos estudios observacionales muestran
que el CDI implantable permite aumento en la sobrevida de
los portadores de DAVD. En 10 a 15% de los casos ocurren
shocks inapropiados por taquicardia sinusal o FA. EI CDI esta
indicado en pacientes con TV sustentada o MS abortada.'®"
Segin la directriz de 2006 de la AHA/ACC/ESC, laimplantacion
del CDI es recomendada con clase | para la prevencién de
muerte sdbita en pacientes con cardiomiopatia arritmogénica
del ventriculo derecho con TV y FV documentadas y estan en
tratamiento clinico optimizado y expectativa de vida mayor
de un afo. En la indicacion clase Il se incluyen los pacientes
con: DAVD extensa; envolvimiento del ventriculo izquierdo;
historia familiar de uno o mas miembros con muerte sdbita
abortada; sincope no diagnosticado cuando TV o FV no
fueron excluidas como posibles causas; tratamiento clinico
optimizado; expectativa de vida mayor de un ano."'?

Conclusion

Ese relato ilustra un caso en que se observan criterios
clinicos y de exdmenes complementarios estableciendo el
diagnéstico de DAVD.

El manejo de los pacientes con DAVD sufrié importantes
y cruciales cambios, siendo el tratamiento basado en la
prevencion de la MS y en la mejora de la calidad de vida de
los pacientes, sobre todo con el implante del CDI.
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