CASUISTICA

ISSN 0025-7680

DISPLASIA ARRITMOGENICA DEL VENTRICULO DERECHO Y
ENFERMEDAD DEL NODULO SINUSAL
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Resumen La displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD) compromete principalmente al ventriculo
derecho y debe ser considerada en pacientes jévenes que presentan sincope, taquicardia ventricular
o paro cardiaco y en adultos con insuficiencia cardiaca congestiva. Las alteraciones eléctricas auriculares de-
bidas a DAVD han sido poco descriptas. Informamos el caso de un varén de 60 afios con DAVD que durante la
evolucion presenté enfermedad del nédulo sinusal (tiempo de recuperacion del nédulo sinusal de 6113 mseg).
Las arritmias auriculares se podrian explicar por el reemplazo gradual de los miocitos auriculares por tejido

adiposo.
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Abstract Arrhythmogenic right ventricular dysplasia and sick sinus syndrome. Arrhythmogenic right ven-
tricular dysplasia (ARVD) involves primarily the right ventricle, and should be considered in young
patients presenting with syncope, ventricular tachycardia, cardiac arrest or in adults patients with congestive
heart failure. Atrial electrical abnormalities due to ARVD have been rarely described. We report a case of ARVD
in a 60-year-old man who developed sick sinus syndrome during evolution (sinus node recovery time of 6113

mseg). Atrial arrhythmias may be explained by gradual replacement of right atrium myocytes by adipose tissue.
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El término displasia arritmogénica del ventriculo
derecho (DAVD) fue propuesto inicialmente por Fon-
taine y col' en 1977. Se trata de una enfermedad
miocardica que afecta principalmente al ventriculo de-
recho (VD) y que se caracteriza histolégicamente por el
reemplazo gradual de los miocitos por tejido adiposo y
fibroso®.

La DAVD es mas frecuente en los jovenes y el 80%
de los casos se diagnostican antes de los 40 afios!. Es
una causa importante de muerte subita en individuos
menores de 30 afios? La prevalencia en la poblacion
general es de aproximadamente un caso en 5000 habi-
tantes, aunque esta cifra es estimativa debido probable-
mente a dificultades en su diagndéstico?.

Esta enfermedad tiene un patron de herencia auto-
somico dominante con penetrancia variable y expresion
incompleta®. Los genes responsables no han sido com-
pletamente identificados, aunque se han relacionados siete
loci localizados en los cromosomas 14, 1, 2, 3y 103,
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Los criterios diagnoésticos de la DAVD se establecie-
ron en 19944 Los criterios diagndsticos mayores son:
alteracion estructural severa del VD en ausencia de in-
suficiencia cardiaca izquierda, infiltracion fibroadiposa en
biopsia miocardica, ondas épsilon o prolongacion del QRS
en precordiales derechas y antecedente familiar de DAVD
confirmada histolégicamente®. Los criterios diagndsticos
menores son: alteracion leve o regional del VD en au-
sencia de insuficiencia cardiaca izquierda, ondas T in-
vertidas en precordiales derechas, potenciales tardios,
taquicardia ventricular (TV) con morfologia de bloqueo
completo de rama izquierda (BCRI), extrasistoles
ventriculares frecuentes (>1000/24 horas) y anteceden-
te de muerte subita debido a probable DAVD en familia-
res menores de 35 afios*. Para el diagndstico definitivo
se requiere la presencia de dos criterios mayores, uno
mayor mas dos menores 0 cuatro menores®.

La presentacién mas comun es la TV con morfologia
de BCRI. La muerte subita es frecuente y se debe a la
degeneracion de TV en fibrilaciéon ventricular, siendo el
principal factor de riesgo el deterioro funcional y estruc-
tural del VD™

La manifestaciéon de la DAVD como enfermedad del
nddulo sinusal es infrecuente y la mayoria de los infor-
mes de arritmias auriculares asociadas a DAVD, son pre-
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Fig. 1.— ECG que muestra bloqueo auriculoventricular de primer grado y ondas T invertidas
en las derivaciones precordiales derechas.

Fig. 2.— Resonancia magnética de corazén que muestra ima-
gen hiperintensa en T1 en la pared del ventriculo dere-
cho (flechas). VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo iz-
quierdo.

vios a la formulacion de los criterios diagnésticos de la
enfermedad.

Caso clinico

Se presenta el caso de un paciente de 60 afios de edad de-
rivado para evaluacion de taquicardia paroxistica con disnea.
Habia comenzado a los 14 afios de edad con episodios de
taquicardias inducidas por el ejercicio, documentadas como
TV con morfologia de BCRI, que habian tenido buena res-
puesta al tratamiento con propranolol. El paciente era
tabaquista leve y 10 afios atras present6 un sincope con una
situacion emocional. Ademas refiri6 antecedente de muerte
subita en 10 familiares cercanos, todos antes de los 35 afios.
Otros dos familiares requirieron marcapasos por bloqueos
auriculoventri-culares completos. El examen fisico fue normal.
El ECG mostr6 frecuencia de 68 latidos por minuto, bloqueo

auriculoven-tricular de primer grado, QRS de 127 mseg y on-
das T invertidas en las derivaciones precordiales derechas
(Fig. 1). La ergometria evidencié TV con morfologia de BCRI.
El ecocar-diograma transtoracico informé hipoquinesia apical.
La coronariografia fue normal e igualmente se objetivo
hipoquinesia en toda la punta. Se realiz6 un estudio
electrofisiolégico en ausencia de beta bloqueantes que mos-
tré taquicardia automatica de la unién con alta dependencia
adrenérgica y enfermedad del nédulo sinusal grave (tiempo
de recuperacion del nédulo sinusal de 6113 mseg) no pudién-
dose inducir TV. La resonancia magnética de corazén evi-
denci6 imagen hiperintensa en T1 en la pared libre del VD
compatible con reemplazo fibro-adiposo (Fig. 2). Se realiz6
el diagnostico de DAVD debido a que cumplié con cuatro
criterios diagnosticos menores de DAVD: hipoquinesia regio-
nal del VD, ondas T invertidas en las derivaciones
precordiales derechas, TV con morfologia de BCRI e histo-
ria familiar de muerte subita prematura (<35 afios) debido a
probable DAVD. Se coloc6 marcapaso bicameral y continué
con propranolol a mayor dosis. Tuvo buena evolucién poste-
rior y a dos afios del diagndstico no repitié episodios de TV
ni sincope.

Discusién

La DAVD ocurre principalmente a los jovenes aunque se
han descripto casos en pacientes de 9 a 80 afios® ®. En
EE.UU. al menos el 5% de las causas de muerte subita
en menores de 65 afios se deben a DAVD?.

El diagnéstico definitivo de la DAVD se realiza por
criterios que estan basados en estudios complementa-
rios*. La biopsia endomiocardica, si bien es un criterio
mayor, no es altamente sensible®. Esto se debe a que
los cambios anatomopatoldgicos tipicos de la enferme-
dad estan presentes en la pared libre del VD, por lo que
pueden no ser observados en el septum, que es el lugar
usual de la biopsia. A pesar de esto, las biopsias de la
pared libre o de la union del septum y la pared libre tie-
nen una sensibilidad del 67% y una especificidad del
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92%¢. Los riesgos del procedimiento son la perforaciéon
miocardica y el taponamiento cardiaco. Los hallazgos de
la resonancia magnética, si bien no estan incluidos en
los criterios diagndsticos, brindan un importante aporte
debido a que cuando la enfermedad es limitada y el
ecocardiograma es normal, pueden mostrar areas de in-
filtracion grasa’. El estudio es mas sensible cuando la
anormalidad se encuentra en la pared libre del VD’.

El antecedente familiar de muerte subita debe gene-
rar sospecha de DAVD, aunque su ausencia no excluye
el diagnéstico. Igual situacién acontece con la presencia
0 ausencia de hallazgos caracteristicos del ECG. El an-
tecedente familiar de bloqueo auriculoventricular es
destacable, debido a que se puede presentar en el 5%
de los pacientes con DAVD?® °.

La asociacion de la DAVD con enfermedad del nédulo
sinusal ha sido poco informada. Nogani y col'® describie-
ron un paciente en el que la DAVD se presenté como en-
fermedad del nédulo sinusal y bloqueo auriculoven-tricular.
Morady y col* informaron el caso de un varén de 25 afios
con tres criterios diagndésticos menores, que desarrollé en-
fermedad del ndédulo sinusal. De igual forma, la asocia-
cién de la DAVD con otras arritmias auriculares ha sido
poco descripta. En una serie de 24 pacientes con DAVD
s6lo un paciente presento bradicardia sinusal sin otra arrit-
mia auricular asociada®. Existen informes aislados de
DAVD asociada a pardlisis auricular, sindrome bradicardia-
taquicardia, aleteo auricular, alteraciones de la conduc-
cién intraauricular y taquicardia auricular?4,

La relacién entre DAVD y enfermedad del nédulo
sinusal podria deberse a la infiltracion del miocardio au-
ricular por tejido fibroadiposo, que se manifiesta con anor-
malidades electrocardiogréficas, tal como sucede en otras
miocardiopatias infitrativas como la amiloidosis, el
mixedema y la hemacromatosis?®.

La importancia del diagndstico reside en la disminu-
cién de la mortalidad cuando se realizan intervenciones
terapéuticas. La tasa de mortalidad anual de la DAVD ha
sido estimada en 3% sin tratamientos y 1% cuando se
realiza tratamiento médico sin incluir desfibriladores
implantables?. Por otro lado, una vez establecido el diag-
néstico, es mandatorio el screening familiar y las reco-
mendaciones derivadas de los resultados de éste.

En conclusién, describimos un caso de DAVD que en
su evolucion desarrollé enfermedad del nddulo sinusal,
la cuél es una manifestacion poco usual de esta enfer-
medad.
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| recommend you take care of the minutes, for the hours will take care of themselves.

Le recomiendo que tenga cuidado de los minutos, pues las horas ya cuidaran de si mismas.

Lord Chesterfield (1694-1773)



