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RESUMEN

La miocardiopatia arritmogénica ventricular derecha es una entidad
de etiopatogenia desconocida, que patologicamente se caracteriza por
atrofia miocérdica ventricular derecha y sustitucion por tejido fibroadi-
poso. Presentamos un paciente de 65 afios de edad diagnosticado de
hepatopatia crénica, cuyo estudio llevé a diagnostico de miocardiopatia
arritmogénica ventricular derecha.
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ABSTRACT

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy is a entity of unk-
nown etiology, that is pathologically characterized by right ventricular
myocardial atrophy and fibroadipous tissue replacement. We present the
case of a 65-year-old male patient with the diagnosis of chronic liver
disease, whose study lead a diagnosis of Arrhythmogenic right ventricu-
lar cardiomyopathy.
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INTRODUCCION

La miocardiopatia o displasia arritmogénica ventricular
derecha es una enfermedad del musculo cardiaco que se
caracteriza por una disminucion de los elementos contractiles
de la pared del ventriculo derecho y su sustitucién por tejido
adiposo o fibroadiposo (1). Su incidenciay prevalenciaen la
poblacion general es desconocida. Presentamos el caso de un
paciente afecto de miocardiopatia ventricular derecha arritmo-
génica diagnosticado de hepatopatia cronica.

CASO APORTADO

Se trata de un paciente varén de 65 afios de edad, diagnosticado
de hepatopatia crénica de probable origen endlico, en tratamiento
con furosemida y espironolactona. Acudid a Servicio de Urgencias
por disnea intensa de reposo, intolerancia a dectbito y edemas en
miembros inferiores. Entre sus antecedentes personal es destacaba ser
fumador de 1,2 paguetes de cigarrillos por dia, etilismo crénico de 35
gramos de alcohol por dia, obstruccion cronica a flujo aéreo, y
hemorragia digestiva alta por lesiones agudas de |la mucosa gastrica
en febrero de 1997. Desde hacia aproximadamente 2 afios presentaba
disnea a esfuerzos moderados, distension abdominal y edemas en
miembros inferiores.

Trabajo aceptado: 30 de Septiembre de 1999

La exploracion fisica a ingreso mostrd: hipotension arterial
(80/50), acrocianosis, tolerancia parcial a dectbito, taguipnea, eingur-
gitacién venosa yugular “pasiva’ ++++/++++ a45°, La exploracion
cardiol6gicarevel 6 latido de la punta desplazado ligeramente hacia
abajo y en linea axilar anterior, y unos ruidos cardiacos ritmicos de
baja intensidad, taquicardicos, sin soplos, ni roce; en la auscultacion
pulmonar disminucién del murmullo vesicular en tercio inferior de
hemitorax izquierdo, que se encontraba abolido en los dos tercios infe-
riores de hemitorax derecho, con soplo pleural aese nivel. En el abdo-
men existia hepatomegalia no pulsétil de 4-5 cm. bajo reborde costal
derecho, oleada asciticay ruidos intestinales presentes. Presentaba
edemas en ambas rodillas y tobillos ++/+++. Laanalitica sanguinea se
encontré con parametros dentro de limites normales, excepto plague-
tas: 115 x 10° /1, creatinina: 1,6 mg/dl, albimina: 3,3 gr/dl, bilirrubina
total: 1,4 mg/dl (directa: 0,8; indirecta: 0,6), y GGT 116 U/I. El elec-
trocardiograma mostré taquicardia de QRS ancho a 180 |pm, ge +60°
y morfologia de blogueo completo de ramaizquierda, que tras cardio-
version con 200 julios, pasd aritmo sinusal con un gje +120°y trastor-
nos difusos de larepolarizacion ventricular. La Rx de térax objetivo
una silueta cardiaca aumentada de tamafio por crecimiento de cavida-
des derechas y derrame pleural bilateral con predominio en el lado
derecho. Selerealiz6 un Eco 2D y M que mostré un ventriculo
izquierdo ligeramente hipertréfico con cavidad pequefia, dilatacién
importante de cavidades derechas, y disfuncion diastdlicay sistélica
del ventriculo derecho. Se realiz6 toracocentesis evacuadoray se esta-

Correspondencia: Alberto Dominguez Rodriguez. Servicio de Cardiologia. Hospital Universitario de Canarias. Ofra §/n. La Cuesta. 38320 La Laguna. Santa

Cruz de Tenerife.

45



324 A. DOMINGUEZ RODRIGUEZ ET AL.

AN. MED. INTERNA (Madrid)

Fig. 1. Resonancia magnética nuclear. Dilatacién de ventriculo y
auricula derecha, con areas de infiltracion grasas.

bilizo e cuadro clinico con tratamiento médico (diuréticosy aminas).
Posteriormente se | e realizé estudio hemodinamico y angiogréfico que
mostré: arterias coronarias normales, ventriculo izquierdo muy defor-
mado con funcion sistélica conservada, y dilatacion del ventriculo
derecho con reduccidn de su contractilidad. Por Gltimoy con €l fin de
completar el estudio, se le practicd una resonancia magnética nuclear
(Fig. 1) que evidenci6 unaimportante dilatacion tanto del ventriculo
como de la auricula derechos, con significativo adelgazamiento dela
pared del ventriculo derecho, sugestivo de areas de infiltracion grasa,
hallazgos compatibles con la existencia de una miocardiopatia arritmo-
génica de ventriculo derecho (MAVD), para cuyo diagnostico €
paciente reline suficiente criterios.

DISCUSION

Como es sabido, lainsuficiencia cardiaca derecha croni-
ca puede dar origen a una hepatopatia cronica, debido a la
transmision retrograda de la presion venosa elevada a través
de lavenacavainferior y de las venas hepéticas que produce
congestion hepética, y que en los casos de larga evolucién
puede conducir a cirrosis hepética. En muchas ocasiones es
un reto parael clinico filiar la etiologia de ésta Ultima cuan-
do el paciente se presenta en un estado avanzado de la enfer-
medad, por no ser muy evidentes, o incluso estar enmascara-
dos signos inequivocos de insuficiencia cardiaca derecha,
como son |a hipertension venosa yugular, por el uso de tera-
pia diurética habitualmente utilizada en estas situaciones.
Aportamos el caso de un paciente varén diagnosticado de
hepatopatia crénica por semiologia ascitico-edematosa de
probable origen etilico, que acudi6 a urgencias por cuadro
de insuficiencia cardiaca derecha severo y taquicardia ven-
tricular sostenida en el que més tarde se demostré que pade-
ciaunaMAVD.

La MAVD es una enfermedad que se caracteriza por la
sustitucion progresiva de las fibras del ventriculo derecho por

TABLA |
CRITERIOS PARA EL DIAGNOSTICO DE MAVD

A) Disfuncion global o regional y cambios estructurales
(detectados por ecocardiografia, angiografia, resonancia
magnética o ventriculografia isotdpica)

Mayores
Dilatacidn severa y reduccion de la fraccién de eyeccién
del VD sin afectacion (o solo ligera) del VI
Aneurismas localizados del VD (areas acinéticas o disciné-
ticas con abultamiento diastélico)
Dilatacion severa del VD

Menores
Ligera dilatacion global del VD y/o reduccion de la frac-
cién de eyeccién con VI normal
Dilatacién ligera y segmentaria del VD
Hipocinesia regional del VD

B) Caracteristicas tisulares

Mayores
Sustitucion del tejido miocardico por tejido fibroadiposo
en la biopsia endomiocardica

C) Anomalias de la repolarizacién

Menores
T invertidas en las derivaciones precordiales derechas (V2
y V3) (individuos de més de 12 afios y en ausencia de
blogueo completo de rama derecha)

D) Anormalidades de la despolarizacién/conduccion

Mayores:
Ondas epsilén o prolongacion localizada (> 110 ms) del
QRS en las derivaciones precordiales derechas (V1-V3)

Menores
Potenciales tardios (en el electrocardiograma de sefial pro-
mediada)

E) Arritmias
Menores
Taquicardia ventricular con patron de bloqueo de rama
izquierda (sostenida o no sostenida) (en el ECG, Holtter,
ergometria)
Extrasistolia ventricular frecuente (>1000/24h) (Holter)

F) Historia familiar

Mayores
Enfermedad familiar confirmada en la autopsia o en ciru-
gia

Menores
Historia familiar de muerte stbita prematura (< 35 afios)
con sospecha de displasia arritmogénica de VD
Historia familiar (diagnostico clinico basado en los criterios
expuestos)

VD: Ventriculo Derecho. VI: Ventriculo izquierdo.
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tejido adiposo. La MAVD es progresiva y puede presentar
varios patrones clinicopatolégicos: 1) una forma “silente”
donde existen anormalidades miopéticas localizadas en el
ventriculo derecho en victimas asintométicas de muerte stibi-
ta, 2) otraforma caracterizada por cambios estructurales en €l
ventriculo derecho que se afecta de forma segmentaria o glo-
bal y cursa con arritmias ventriculares sintomaticas y; 3) un
estado final que afecta a ambos ventriculos, y se asemeja a
una miocardiopatia dilatada, que conduce a insuficiencia car-
diaca progresiva y puede requerir trasplante cardiaco (2). Su
presentacion clinica habitual consiste en la presencia de crisis
de taquicardia ventricular monomorfica, donde se observa
electrocardiograficamente un patron de bloqueo de rama
izquierda. Igualmente la enfermedad, en algunos casos, se
puede manifestar en forma de insuficiencia ventricular dere-
cha lentamente progresiva sin episodios de taquicardia ventri-
cular (3). En € diagndstico de ésta enfermedad hoy dia conta-
mos con técnicas de imagen no invasivas (ecocardiograma (4)
y resonancia magnética nuclear) (5) que aportan informacion
suficiente en la mayor parte de los casos, y hacen innecesaria
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la realizacion de biopsia endomiocardica y ventriculografia
derecha. Se ha publicado un informe6 que define los criterios
parael diagnostico de ésta enfermedad (Tablal) basandose en

laidentificacion de anomalias estructurales, la sustitucion del

tejido miocardico por tejido fibroadiposo, alteraciones en el

electrocardiograma, la existencia de taguicardia ventricular

con morfologia de bloqueo de rama izquierda e historia fami-

liar. El tratamiento de ésta enfermedad consiste en suprimir

las arritmias ventriculares, evitar la muerte stbita, y en algu-

nos casos raros, tratar lainsuficiencia cardiaca derecha. En un

informe de 1995 la OM S/International Society and Federa -
tion of Cardiology Task Force, reevalud la clasificacion etio-

I6gica de las miocardiopatias, y considerd que la MAVD

constituye una categoria aparte. Creemos que es de interés
divulgar este caso con €l fin de recordar que este tipo de mio-

cardiopatia debe ser sospechada sisteméticamente en pacien-

tes con arritmias ventriculares que tengan un origen en el ven

triculo derecho, pero también en aquellos con una clinica de
insuficiencia cardiaca derecha lentamente progresiva sin epi-

sodios de arritmias (7).
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