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Resumen

Introduccién y objetivos. Bajo los epigrafes de miocardiopatia dilataday no dilatada con afectacion del
ventriculo izquierdo (V1), se incluye la anteriormente denominada miocardiopatia arritmogeénica con
afectacion del VI (MAVI). Esta patologia abarca aquellos pacientes con un especial riesgo arritmico,
generalmente vinculado a variantes que afectan a genes que codifican proteinas desmosomales, del
citoesquel eto o de la membrana nuclear. No obstante, actual mente existe un vacio en nuestro entendimiento
respecto alalocalizacion del sustrato que origina las taquicardias ventriculares monomorficas sostenidas
(TVMS) en estos pacientesy su relacion con el genotipo.

M étodos: Estudio multicéntrico observacional y retrospectivo de una serie de 71 pacientes de 18 centros
europeos y americanos con MAV I, portadores de variantes genéticas patogenicas, en los que serealizo un
estudio electrofisiol6gico (EEF) para ablacion de TVMS. Paralalocalizacion del circuito delas TVMS se
empled: andisis del sustrato mediante mapa de voltaje/conduccion decremental/mapa de isocronas, mapa de
activacion y topoestimulacion.

Resultados: Seincluyeron 71 pacientes (49,6 Q1-Q3 [40-60] aflos,76% varones). Latablarecoge las
caracteristicas principales del fenotipo, ECG y EEF. Lalocalizacion del sustrato (p 0,001) y del istmo critico
(p =0,001) de las TVMS fue significativamente diferente en funcion del genotipo (figura). Los pacientes con
variantes en DSP, FLNC y DES presentaron TVMS con morfologia de bloqueo de rama derechay sustrato
localizado en endocardio y epicardio de los segmentos inferolaterales del VI, mientras que |os pacientes con
PKP2, DSG2y TMEMA43 presentaron TVMS con morfologia de bloqueo de ramaizquierday sustrato en
ventriculo derecho. Finalmente, en el caso delaLMNA lalocalizacion fue en e septo interventricul ar.
Durante un seguimiento de 26 Q1-Q3 [10,6-65] meses, 27% de |0s pacientes experimentaron recurrencias de
laTVMS clinica, con diferencias entre genotipos (log rank 0,001), y mayores tasas de recurrencia en los
pacientes con LMNA.

Caracteristicas basales, electrocardiograficas, de resonancia magnéticay electrofisiol 6gicas
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VI anterior 2(3,4) 1(5) 0 0 0 0 0 0 0

TSVD 8(137) 1(5 5(4L6) O 0 0 125 O 1(50)
I\i/t?rgared 10(17,3) 0 5(41,6) 0 4(57,1) 0 125 0 0

L ocalizacion del istmo/sustrato por segmentos:

Vi
erolater a3 (639 17(77,3) 3(25)  10(100) 1(125) 1(145) 1(167) 3(100) 1(S0)
Visepto  7(99 1(45 - - - 6(85,7) - - ;

0,001
VI anterior 1(1,4) 1(45) - - - - - - -

TSVD  12(169) 1(45) 1(83) - 5(62,5) - 4(66,7) - 1(50)
I\i/ggared 13(12) 2(91) 8(66.7) - 2(25 - 1(167) - i

MCA: miocardiopatia arritmogénica; BiV: biventricular; ECG: electrocardiograma; TVMS: taquicardia
ventricular monomorfica sostenida; BRDHH: blogueo de rama derecha del haz de His; BRIHH: bloqueo de
ramaizquierda del haz de His, RMC: resonancia magnética cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio; V1:
ventriculo izquierdo; TSVD: tracto de salida de ventriculo derecho; VD: ventriculo derecho.

Localizacion anatomica del sustrato de las taquicardias ventriculares monomorficas por genotipo.

Conclusiones: Existen patrones genotipo-fenotipo en lalocalizacion anatdmica del sustrato delas TVMS en
MAVI. Esto puede mejorar |os resultados del EEF, que en la actualidad presenta una elevadatasa de
recurrencias, especialmente entre los pacientes con LMNA.



