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Resumen

Introduccién y objetivos. Laforma clasica de displasia arritmogéni ca af ecta sobre todo el ventriculo
derecho. Sin embargo, en los recientes estudios se ha descrito una forma con predominante y temprana
afectacion del ventriculo izquierdo (V1), miocardiopatia arritmogeénica predominantemente izquierda
(MCALI). Nuestro objetivo ha sido estudio de presentacion clinica de pacientes con patrén de MCAI en RMN
cardiacay busgueda de posibles pardmetros pronosticos.

M étodos: A raiz del hallazgo de realce tardio de gadolinio (RT) meso-subepicardico en familiares de un
paciente con muerte stbita (MS) y en otros cuatro pacientes con MS, revisamos nuestra base de datos de
RMN en busgueda de més casos con patron compatible con MCAL. Analizamos solo |os casos que cumplian
los criterios de grupo de McKenna de MCAL.

Resultados: Hemos encontrado 24 pacientes (edad mediana 51 afios, 75% varones) con imagenes de RMN
sugestivas de MCAI gue también cumplian criterios clinicos de esta patologia. Las indicaciones iniciales para
realizar RMN cardiaca han sido: arritmias ventriculares con morfologia de BCRD (50%), antecedentes
familiaresde MS 0 MCAI (21%), MCD (12%), M S reanimada (8%), dolor toracico con arterias coronarias
normales (4%). La ecocardiografia era normal en lamayoria de los casos. Patrén meso y/o subepicardico de
RT (100%), infiltracion grasa (71%) y asinergias de la contractilidad V1 (58%) fueron los hallazgos més
frecuentes. Lamediana de FEV I era del 46%. Doce pacientes presentaron eventos clinicos (tabla). En la
autopsia realizada en un caso de MS se confirmé MCAI y el estudio genético evidencié una mutacién de gen
de filamina (FLNC). En otros 3 casos se encontraron mutaciones en los genes de ladesminay la
desmoplagquina (DES y DSP). Hemos encontrado que lainfiltracién grasa (p = 0,034), y no grave de RT (p =
0,5) ni FEVI 50% se asociaron con la aparicién de eventos clinicos.

Eventos clinicos

TV con morfologia de BCRD 58% (n=7)

RIVA 8% (n = 1)

MS reanimada 17% (n=2)




MS

17% (n = 2)

Conclusiones: El realce tardio mesosubepicardico ha sido recientemente descrito como uno de los criterios
de MCAI. Hemos encontrado este patrén en pacientes inicialmente diagnosticados de MCD, dolor toracico
con coronarias normales pero también en pacientes asintomaticos. Dado que la forma de presentacion es
variabley la ecocardiografia puede ser normal deberiamos tener mas en cuenta esta patol ogia dado que su
evolucion puede ser fatal. Hemos asociado infiltracion grasa con desarrollo de eventos clinicos.




