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Resumen

Introduccién y objetivos. Lataquicardiaventricular polimérfica catecolaminérgica (TVPC) es un trastorno
hereditario caracterizado por arritmias potencialmente letal es inducidas por emociones o deporte en
corazones estructuralmente normales. En estos casos, no se identifican anomalias histopatol 6gicas cardiacas
en | os estudios postmortem, por 1o que son clasificados como sindrome de muerte stbita arritmica (SADS).
Estudios experimental es han sugerido que las fibras de Purkinje (FP) podrian ser €l origen celular de las
arritmias ventriculares en los pacientes con TVPC. El objetivo de este trabgjo fue analizar retrospectivamente
en detalle las FP en aquellos casos con SADS-TVPC.

M étodos. Sellevaron a cabo autopsias forenses y un abordaje cardiogenético familiar en aguellas familias
con casos de SADS relacionados con RyR2.

Resultados: Seincluyeron 7 casos. En una primera vision microscopica a bajo-medio aumento, se observé
hipertrofia fibrilar con marcada fasciculacion y fibrosis perimisial (de colageno y reticulinag). Se identifico
fibrosis subendocardica e infiltracion grasa alrededor de las FP, hallazgos no habitual es a edades jovenes
como las de estos pacientes, caracterizandose por depdsitos anormales de colageno sin un incremento
marcado del patron de reticulina. Las FP aparecian hipertrofiadas y profundizaban desde |os huecos de las
trabéculas miocardicas hacia el miocardio compacto através de finos tabiques de tejido conectivo orientados
perpendicularmente. Las fibras més periféricas contactaban con los cardiomiocitos fasciculares mediante
proyecciones | aterales.

Conclusiones: Un estudio detallado de las FP distales podria ayudar a sospechar TV PC, en caso de que
nuestros hallazgos sean replicados en series méas amplias siempre que estén ausentes en otras causas de
SADS. Dada la ausencia de marcadores histol 6gicos de TV PC en |os estudios postmortem rutinarios,
creemos que un protocolo de estudio mas extendido podria dar més informacion, siendo necesario
adaptar/actualizar lainvestigacion cardiaca postmortem a los avances actuales en el conocimiento.



INNEST/2021/55.



