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Displasia arritmogénica del ventriculo
derecho con compromiso de ventriculo
izquierdo: valor diagnéstico de la
resonancia cardiaca

RIENZI DiAZ'?, DANILO SILVA3

Cardiac magnetic resonance in
arrhythmogenic right ventricular dysplasia.
Report of two cases

Arrhythmogenic right ventricular dysplasia is an inherited condition cha-
racterized by replacement of normal myocardium by fatty or fibro-fatty tissue,
which mainly affects the right ventricle. The most frequent form of presentation
is ventricular tachycardia or sudden death, whose origin is considered to be a
product of fibrous or fatty infiltration of the myocardium. This structural damage
can be detected by cardiac magnetic resonance imaging (MR). We report two
patients with ventricular tachycardia due to arrhythmogenic right ventricular
dysplasia. A 49 year-old female with a history of ventricular tachycardia. EKG
showed epsilon waves and a prolonged QTc. Echocardiogram showed right
ventricular dilatation and dysfunction. MR showed right ventricular fatty infil-
tration. An implantable cardioverter-defibrillator was installed to the patient. A
37 year-old male was admitted for recurrent syncope. On admission a ventricular
tachycardia was detected. An echocardiogram showed right ventricular dilatation
and dysfunction. MR showed a large zone of fibrosis in the right ventricle. An
implantable cardioverter-defibrillator was also installed.
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derecho (DAVD) es una miocardiopatia
hereditaria y progresiva que compromete
principalmente el ventriculo derecho (VD)'~, pero
también puede afectar el ventriculo izquierdo (VI)
aumentando su severidad“***. Histopatoldgica-
mente se caracteriza por reemplazo fibrograso del
tejido miocardio que produce un dafio estructural
progresivo*®, manifestado comdnmente por taqui-
cardia ventricular (TV) y muerte stbita®’.
Producto de la complejidad de esta enferme-
dad, el Grupo de Trabajo para DAVD de la So-
ciedad Europea de Cardiologia propuso criterios

l a displasia arritmogénica del ventriculo

diagnosticos electrocardiograficos, arritmicos,
histopatoldgicos, genéticos y morfo funcionales,
internacionalmente aceptados®. Para aumentar
su sensibilidad diagndstica, estos criterios fueron
recientemente modificados, incluyéndose hallaz-
gos obtenidos en resonancia cardiaca (RC)*'.
Este método de diagndstico no-invasivo permite
evaluar con gran precision la anatomia, funcién
y caracteristicas del tejido miocérdico de ambos
ventriculos'>2,

Comunicamos dos casos en los que la RC
juega un papel clave para diagndstico de DAVD,
identificando de manera no-invasiva la infiltracién
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fibrograsa caracteristica de esta enfermedad y el
compromiso del VI.

Casos clinicos

Caso 1

Muyjer de 49 anos con historia de TV recurren-
te autolimitada referida para RC por sospecha
de DAVD. Sin historia familiar de cardiopatia
y exdmenes de laboratorio normales. El elec-
trocardiograma de reposo (ECG) mostr6 ondas
épsilon (flechas negras), ondas T (-) de V1 a V4,
y QT prolongado (QTc = 510 ms) (Figura 1A).
El ecocardiograma mostré un VD con didmetro
diastélico 30 mm, disfuncién ventricular mode-
rada sin alteracién segmentaria, ni formaciones
aneurismaticas.

La RC con secuencias de eco-gradiente en
4-cavidades (Figuras 1B y 1C) y eje corto (Fi-
guras 1E y 1F), mostr¢ dilatacion del ventriculo
derecho [VDVD/ASC 115/m?] con disfuncién
ventricular severa (FE 14%), microaneurismas
en la pared lateral del VD (flechas amarillas) y
zonas disquinéticas (flechas azules) en pared late-
ral (Figura 1C), pared anterior e inferior (Figura
1F). Ademds, infiltracién grasa en la region latero
apical del VI (flecha verde). El VI tenia voldmenes
internos normales y zona aquinética posterolateral
con miocardio adelgazado (flechas rojas). En la
imagen con secuencia potenciada en T1 (Figura
1D), se observé infiltracién grasa en la region
subepicédrdica y miocardio de la pared lateral del
VD y dpex, asi como en la region lateroapical del
VI (flechas verdes).

Los hallazgos descritos confirman el diag-
néstico de DAVD con compromiso de VI en
presencia de dos criterios diagndsticos mayores:
onda épsilon en derivaciones precordiales V1 a
V4; disquinesia regionales del VD mds cociente de
volumen telediastélico del VD > 100 ml/m? (muje-
res) y fraccion de eyeccion (FE) del VD < 40%. El
tratamiento dela paciente incluy6 la implantacién
de un cardiodesfibrilador (CDI).

Caso 2

Hombre de 37 anos, fumador de 60 cigarri-
llos/dfa desde su adolescencia, hospitalizado por
sincope recurrente. Al ingreso, se registr6 TV
monoforma con frecuencia de 233 Ipm en trazado
de monitor (Figura 2A), que convirtié espontd-
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neamente a ritmo sinusal (Figura 2B). El paciente
fue consumidor ocasional de cocaina hasta 3 afios
antes del ingreso. Neg6 tener angina o disnea. En
el ECG post-conversion a ritmo sinusal se observo
ondas T (-) en las derivaciones precordiales y de
pared inferior (Figura 2B). La troponina I alcanzé
un valor méximo de 0,8 ng/ml [VN < 0,4 ng/ml].
Un ecocardiograma revel6 leve aumento de los
didmetros internos del VI, disquinesia apical y
lateroapical con funcién sistdlica global levemente
disminuida [FE 45%, Simpson]. En la evaluacién
del VD no se encontré anormalidades. Con el
diagndstico presuntivo de enfermedad corona-
ria, se realiz estudio angiogréfico que mostré
arterias coronarias normales. Para avanzar en el
estudio diagndstico, se solicité RC. Las imédgenes
con secuencias de eco-gradiente en 4-cavidades
(Figura 2C) y eje corto (Figura 2E), mostraron
dilatacién del VD [VDVD/ASC 122/m?] con
acentuada disminucién del espesor parietal es-
pecialmente en pared lateral, microaneurismas
(flechas amarillas), disquinesia de pared lateral
basal e inferior (flechas azules) y funcién global
severamente disminuida (FE 19%). Al mismo
tiempo, se observd leve aumento de los didmetros
internos del VI con moderada diminucién de su
funcion sistolica global (FE 38%), dos zonas con
disquinesia en la regién apical con adelgazamiento
de la pared miocardica (flechas azules) y una zona
de aquinesia con miocardio adelgazado en pared
lateral (flecha roja) e infiltracién grasa adyacente
(flecha verde). En la imagen axial potenciada en
T1 (Figura 2F), se observa infiltracion grasa sube-
picardica en pared lateral del VD, y la pared lateral
y apex del VI (flechas verdes). A su vez, la imagen
de 4-cavidades con secuencias de inversion-
recuperacion para evaluar viabilidad, luego de la
administracién de gadolinio endovenoso (Figura
2D), mostré extensa drea de fibrosis (realce tardio)
en la pared lateral del VD y regién subtricuspidea
(flechas naranjas).

Los hallazgos descritos son diagnésticos para
DAVD con compromiso de VI, en presencia
de tres criterios diagndsticos mayores: ondas T
invertidas en derivaciones precordiales derechas
(V1 a V6) en individuo > 14 afos sin bloqueo
de rama derecho, disquinesia regionales del VD
mas cociente de volumen telediastélico del VD
> 110 ml/m? (varones); TV documentada. El tra-
tamiento de la paciente incluy?6 la implantacién
de un CDI.
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Figura 1. (A) Electrocardiograma de 12 derivaciones muestra inversién de onda T desde V1 a V5, ondas épsilon de V1 a
V4 (flechas negras) e intervalo QT prolongado (QTc = 510 ms). Imagenes de RC con secuencia de eco-gradiente en visién de
4-cavidades (B, diastole; C, sistole) y eje corto (E, diastole; F, sistole), muestran marcada dilatacion del VD y presencia de mi-
croaneurismas (flechas amarillas) y zonas disquinéticas (flechas azules) localizadas en pared lateral, anterior e inferior. Ademas,
infiltracion grasa en la regién lateroapical del VI (flecha verde). El VI tiene volimenes internos en rango normal con un &rea de
aquinesia posterolateral acompanada de miocardio adelgazado (flechas rojas). (D) Imagen de RC con secuencias potenciadas
en T1, revela la existencia de infiltracién grasa que compromete la regién subepicardica y miocardio de la pared libre del VD y
apex, asi como la region lateroapical del VI (flechas verdes). AD, auricula derecha; Al, auricula izquierda; RC, resonancia cardiaca;
VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo.
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Figura 2. (A) Trazado electrocardiogréfico de monitor de 1 derivacion, muestra taquicardia ventricular monomorfa de 233
Ipm. (B) electrocardiograma de 12 derivaciones post-cardioversién espontanea a ritmo sinusal, muestra ondas T (-) en deriva-
ciones precordiales y de pared inferior (flechas negras). Imagenes de RC con secuencia de eco-gradiente, visién de 4-cavidades
(C) y eje corto (E), en sistole muestran marcada dilatacién del VD con numerosos microaneurismas en pared lateral y anterior
(flechas amarillas) y disquinesia de pared lateral basal e inferior (flechas azules). El VI tiene leve aumento de sus volimenes
internos, dos zonas de disquinesia en la regién apical (flechas azules), un area de aquinesia en la pared lateral con adelgaza-
miento del miocardio (flecha roja) e infiltracién grasa adyacente (flecha verde). (D) Imagen de RC, vision de 4-cavidades, con
secuencias de inversidn-recuperacion para evaluar viabilidad luego de la administracion de gadolinio endovenoso, revela extensa
area de fibrosis (realce tardio) en la pared lateral del VD y region subtricuspidea (flechas naranjas). (F) Imagen axial de RC con
secuencia potenciada en T1, muestra la existencia de infiltracién grasa sub-epicérdica en la pared lateral del VD, dpex y pared
lateral del VI (flechas verdes). AD, auricula derecha; Al, auricula izquierda; RC, resonancia cardiaca; VD, ventriculo derecho; VI,
ventriculo izquierdo.
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Discusién

La DAVD se presenta comtUnmente por pal-
pitaciones, fatiga y sincope. En algunos casos, la
muerte stibita post esfuerzo puede ser la primera
manifestaciéon® y muy ocasionalmente debuta
como un sindrome coronario agudo®.

La elevada mortalidad inherente a la DAVD
amerita que el diagndstico sea establecido lo mds
precozmente posible, permitiendo optimizar su
manejo con el objeto de prevenirla muerte stbita.

Una de las caracteristicas electrocardiografi-
cas tipicas de la DAVD es la presencia de ondas
épsilon, que representan potenciales eléctricos
post-excitacién de baja amplitud, registrados al
final del complejo QRS (Figura 2D) y constitu-
yen un criterio diagnoéstico electrocardiografico
mayor para DAVD*”'4 hallazgo presente en
nuestra primera paciente (Figura 1A). Estas ondas
se originan en zonas de tejido sano rodeadas por
tejido fibrograso y exteriorizan areas de conduc-
ci6n lenta que gatillan la generacién de arritmias
ventriculares por re-entrada.

Por otra parte, el ecocardiograma es una
herramienta de gran utilidad diagnéstica, que
eventualmente permite objetivar la existencia de
alteraciones segmentarias de la contraccién (ASC)
del VD, las que asociadas a dilatacién ventricular
derecha o cambios del drea fraccional del VD
< 33%, constituyen criterios ecocardiograficos
mayores para el diagnéstico de esta afeccion”'.
Sin embargo, siendo la ecocardiografia una técnica
util, tiene limitaciones para la valoracién de las
ASC del VD, incluso en manos experimentadas y
mas alld de las relacionadas con ventanas ecocar-
diogréficas sub-6ptimas'’. De hecho, la ecocardio-
grafia bidimensional en nuestros pacientes sdlo
mostrd leve dilatacién del VD en el primer caso
y un VI levemente dilatado con aquinesia apical
en el segundo, ninguno de los cuales constituyen
criterios diagndsticos mayores para DAVD*!,

Durante mucho tiempo, la ventriculografia
ha sido considerada el patrén diagnéstico de oro
parala DAVD, porque puede complementarse con
la toma de biopsias para localizar la infiltracién
fibrograsa, pero es una técnica invasiva no exenta
de complicaciones. En la actualidad, no parece
necesaria su realizacion rutinaria al existir la RC
que permite identificar la infiltracién fibrograsa
intramiocdrdica'>'?, como ocurrié en nuestros
pacientes (Figura 1D y Figura 2F). A suvez,la RC
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con contraste-luego de la administracién de gado-
linio endovenoso-permite descubrir la presencia
de fibrosis que se manifiesta como hiper-realce
en imdgenes tardias post-gadolinio, propiedad
observada en el segundo caso (Figura 2D). Por lo
tanto, la RC debe ser ahora considerada la técnica
imagenoldgica de eleccién para la valoracion diag-
noéstica de pacientes con sospecha de DAVD*!!,
En la modificacién de los criterios diagndsticos
para DAVD?', los siguientes hallazgos en RC
constituyen criterios diagndsticos mayores: areas
de aquinesia, disquinesia o contraccién disincré-
nica de VD, asociadas a dilatacion ventricular con
volumen final de didstole indexado > 110 ml/m?
en varones y = 100 ml/m? en mujeres, y/o disfun-
cién de VD [FE <40%], caracteristicas presentes
en ambos casos.

Ademds de los criterios diagndsticos por
RC, nuestros pacientes tenian también criterios
electrocardiogréficos mayores para DAVD®!°. El
ECG en la primera paciente registré ondas épsilon
(Figura 1A) y en el segundo ondas T invertidas
en todas las derivaciones precordiales y de pared
inferior (Figura 2B), que en ausencia de bloqueo
completo de rama derecha en un paciente > 14
anos, también es criterio diagndstico mayor para
DAVD.

De acuerdo a los nuevos criterios diagndsticos
para la DAVD, el diagndstico definitivo requiere
presencia de dos criterios mayores o un criterio
mayor y dos menores, o cuatro criterios menores
de categorias diagnosticas diferentes'®.

El objetivo del tratamiento de la DAVD es el
manejo adecuado de la TV y la prevencién de la
muerte stubita. Los beta-bloqueadores y la amio-
darona siguen siendo el tratamiento de base, sin
embargo, para la prevencion de la muerte sabita
la implantacién de un CD es mandatoria®.

Por otra parte, la identificacién de fibrosis por
RC es un predictor de induccién de TV en estudios
electrofisiolégicos al tener propiedades arritmo-
génicas''. A su vez, la ausencia de realce tardio en
algunos casos, puede explicarse por la presencia
exclusiva de infiltracién grasa o con escasa fibrosis
que impide su pesquisa en la RC. En consecuencia,
la posibilidad de objetivar fibrosis en los estadios
tempranos de la enfermedad es relevante, porque
permite el manejo oportuno y por ende prevenir
la muerte subita.

Por dltimo, es indispensable mencionar que en
el estudio de pacientes con TV de VD, en los cuales
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la RC no es concluyente para DAVD, los estudios
genéticos pueden ser la herramienta diagndstica
al identificar una mutacién patégena asociada, o
probablemente asociada a DAVD*2!,

Los casos clinicos comunicados ilustran el rol

clave que tiene la RC para diagnéstico definitivo
de DAVD, identificando de manera no invasiva
caracteristicas estructurales y morfofuncionales
de esta grave enfermedad cardiaca.
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