
(hipertensión arterial, tabaquismo e hiperlipidemia). El
electrocardiograma basal no mostró alteraciones específicas
de la repolarización. Se realizó una coronariografía, que
mostró una lesión severa de la arteria coronaria derecha
media, mientras que en el resto del árbol coronario no se
hallaron lesiones significativas (fig. 2A). Como en el caso
de su hermano, se trató la arteria coronaria derecha, aunque
en este caso con un stent metálico convencional (stent Dri-
ver de 4 × 15 mm, Medtronic Inc.) (fig. 2B). Tras un segui-
miento de 6 meses, este paciente se encontraba asintomáti-
co y sin reestenosis en el control angiográfico (fig. 2C).

Los primeros estudios cardiológicos en gemelos empe-
zaron con el análisis del electrocardiograma en 1925.
Posteriormente, a finales del siglo XX, se enfocó el estu-
dio sobre la EC, con una considerable atención y debate
sobre la influencia genética frente a la ambiental en su
patogenia.

Se ha demostrado que los gemelos tienen una alta con-
cordancia de EC, aunque este efecto disminuye con la
edad. Se estima, por ejemplo, que la probabilidad de falle-
cer por EC en los próximos 10 años es del 50% para un
hombre de 55 años si su gemelo tuvo un infarto de mio-
cardio2. En 1958, Benedict3 describió a 2 gemelos con EC.
En esa descripción había algunos puntos de interés: edad
joven (40 años), cambios electrocardiográficos similares y
desarrollo de eventos coronarios con una diferencia tem-
poral escasa (6 meses). En ese momento se consideró que
dicha descripción representaba un argumento a favor del
papel de la herencia en el desarrollo de la EC2,3. En otra
serie posterior, por ejemplo, se describió el caso de 2 ge-
melos de 50 años de edad que se presentaron con síndro-
me coronario agudo (uno con infarto y otro con angina)
con 2 años de diferencia y con similitud en la localización
y las características de las lesiones coronarias. A la luz de
estas descripciones, se consideró la necesidad de mantener
un alto índice de sospecha de EC oculta en el gemelo
asintomático si en su cogemelo se ha documentado un
evento coronario2.

En cuanto a la coronariografía, se conoce poco acerca de
la expresión angiográfica de la EC en gemelos4,5. En algu-
nos casos, la localización de la EC fue similar en ambos ge-
melos. Otros autores, por el contrario, remarcan que, a pe-
sar de las similitudes en los factores de riesgo, puede haber
diferencias importantes, tanto en la anatomía como en el
grado de EC en gemelos idénticos2,4. Los 2 pacientes que
presentamos tenían lesiones de idéntica localización (arteria
coronaria derecha) y, como dato interesante, los procedi-
mientos fueron realizados por el mismo operador (RM).

A diferencia de la genética mendeliana, las enfermedades
cardiacas tal vez representan una asociación más compleja
de genes que modifican el curso de la enfermedad con in-
fluencias del medio ambiente como factores de riesgo. En
cualquier caso, los pacientes que hemos descrito ilustran la
existencia del componente genético en la patogenia de la
EC, y, al menos, confirman la conveniencia de establecer un
alto grado de sospecha de EC en un gemelo una vez se ha
documentado EC en el otro.

Luis Seguraa, Raúl Morenoa y Carlos Macayab

aServicio de Cardiología Intervencionista. 
Hospital Clínico San Carlos. Madrid. España.

bServicio de Cardología. Hospital Universitario La Paz.
Madrid. España.
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Displasia arritmogénica del
ventrículo derecho en el anciano

Sr. Editor:

La prevalencia de la displasia arritmogénica del ventrícu-
lo derecho (DAVD) varía ampliamente según las series y la
región geográfica. Representaría el 5% de las muertes súbi-
tas en < 65 años1. La DAVD es una enfermedad de carácter
autosómico dominante con penetrancia variable y expresión
incompleta. Se observa una mayor prevalencia en los varo-
nes y pueden encontrarse antecedentes familiares en aproxi-
madamente un 30% de los pacientes2. La edad media en el
momento del diagnóstico se sitúa en torno a los 30 años,
mientras que la presentación en pacientes > 65 años es ex-
cepcional.

Presentamos el caso de un varón de 76 años con antece-
dentes de hiperplasia benigna de próstata, sin factores de
riesgo cardiovascular. Entre los antecedentes familiares des-
tacaba la muerte de 2 hermanos a los 50 y 60 años por cau-
sas no aclaradas, así como el fallecimiento de una hermana a
los 11 años por causa desconocida; asimismo, 2 de sus hijos
fallecieron de forma accidental. Consultó por malestar cen-
trotorácico, mareos y palpitaciones; se realizó un electrocar-
diograma que mostró una taquicardia regular con complejo
QRS ancho y morfología de bloqueo de rama izquierda.
Tras administrar amiodarona intravenosa, y ante la persis-
tencia de la taquicardia, se realizó una cardioversión eléctri-
ca, con lo que ésta pasó a ritmo sinusal con hemibloqueo an-
terior izquierdo y ondas T negativas en V2-3.

El ecocardiograma mostró una buena función del ventrícu-
lo izquierdo (VI) y disfunción del ventrículo derecho (VD)
con dilatación (43 mm), sin alteraciones valvulares ni datos
de hipertensión pulmonar (fig. 1A). En el cateterismo se
apreció dilatación del VD y una importante trabeculación con
imagen de «monedas apiladas», con presión pulmonar nor-
mal; el VI y las arterias coronarias eran normales (fig. 1B).
La resonancia magnética (fig. 1C) mostró dilatación del VD
con una zona de discinesia apical y adelgazamiento de las pa-
redes. El Holter recogió 352 extrasístoles ventriculares, sin
episodios de taquicardia ventricular (TV). En el estudio elec-
trofisiológico realizado después de haber utilizado amiodaro-
na intravenosa durante varios días, se constató estabilidad
eléctrica ventricular.

Se estableció el diagnóstico de DAVD según la presencia
de criterios diagnósticos para la enfermedad2 y, dado que el
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paciente había presentado TV mientras estaba en tratamien-
to con amiodarona, se implantó un desfibrilador monocame-
ral3. Posteriormente tuvo episodios de fibrilación auricular
paroxística que desencadenaron descargas inapropiadas y en
los meses siguientes presentó TV que se consiguieron con-
trolar con sotalol 160 mg/día.

Mediante la base de datos Medline (National Library of
Medicine, Bethesda, MD), se localizaron 5 casos de
DAVD en ancianos4-7, todos fallecidos y con diagnóstico
anatomopatológico (tabla 1). Un paciente fue diagnostica-
do a los 72 años, si bien presentaba historia de TV desde
los 45 años4. La edad media de los pacientes fue 75,8
años, 4 eran hombres y 2, mujeres. En ninguno de los ca-
sos se menciona la historia familiar, excepto en el caso
presente. Cuatro habían presentado TV, aunque uno de
ellos tuvo una TV polimórfica5 que, si bien no es la carac-
terística, se ha descrito en algunos casos de DAVD. Los
hallazgos electrocardiográficos más frecuentes fueron on-
das T negativas en las precordiales derechas (V2-3), y en
2 casos se apreciaron ondas épsilon7. 

Las nuevas terapias farmacológicas, la ablación con ra-
diofrecuencia y los desfibriladores3 probablemente ten-
drán un impacto favorable en la supervivencia de estos
pacientes y harán que no sea improbable ver a pacientes
ancianos con DAVD. Por otro lado, también habría que
sospechar la posibilidad de un inicio tardío de la enferme-
dad. El desfibrilador bicameral en estos pacientes podría
mejorar el diagnóstico de las arritmias supraventriculares,
por un lado debido a que son pacientes mayores en los
que la prevalencia de fibrilación auricular aumenta, y por
otro, a que las terapias inapropiadas por taquiarritmias su-
praventriculares pueden ser más frecuentes en los pacien-
tes con DAVD8.

Antonio García-Quintana, José R. Ortega-
Trujillo y Alfonso Medina Fernández-

Aceytuno

Servicio de Cardiología. Hospital Universitario de Gran
Canaria Dr. Negrín. Las Palmas de Gran Canaria.

España.

TABLA 1. Casos de displasia arritmogénica en el ventrículo derecho en pacientes ancianos documentados 
en la bibliografía

Caso Edad (años) Sexo TV ECG Necropsia Autor y referencia bibliográfica

1 76 Varón Sí T(–) V2-3 No Caso presente

2 72a Varón Sí FA, T (–) V2-3 Sí Kamide K et al4

3 76 Mujer Síb T (–) V2-3, ↑ QTc Sí Barriales et al5

4 74 Varón Sí R V2-6 y ondas ε Sí More D et al6

5 73 Varón No R V2-6 y ondas ε Sí

6 84 Mujer No BAVC, T (–) V2 Sí Ferreira AC et al7

aEste paciente presentó clínica de taquicardias ventriculares recidivantes desde los 45 años, aunque el diagnóstico se hizo a los 72 años. 
bEsta paciente presentó taquicardia ventricular polimórfica. 
BAVC: bloqueo auriculoventricular completo; FA: fibrilación auricular.

Fig. 1. A: electrocardiograma basal
del paciente con ondas T negativas en
V2-3 (círculos). B: ventriculografía
derecha en la que se aprecia dilata-
ción de ventrículo derecho (VD) e
imagen de «monedas apiladas». C:
resonancia magnética con aneurisma
apical (flecha).
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Síndrome de Kearns-Sayre:
síncopes de repetición y aleteo
auricular

Sr. Editor:

El síndrome de Kearns-Sayre es una enfermedad rara li-
gada a la herencia mitocondrial. La tríada diagnóstica carac-
terística está formada por oftalmoplejía externa progresiva,
degeneración pigmentaria de la retina y bloqueo auriculo-
ventricular1. Se puede asociar también con retraso mental,
ataxia, sordera, debilidad muscular y trastornos endocrinos,
como diabetes mellitus o hipotiroidismo. Presentamos un
caso clínico de un varón de 37 años con marcada manifesta-
ción fenotípica (fig. 1). Desde la infancia había presentado
progresivamente fotofobia, pérdida progresiva de visión, of-
talmoplejía externa, sordera neurosensorial, síndrome de
Adisson, debilidad muscular y ataxia. El cuadro clínico ac-
tual consistió en síncopes repetidos y aleteo auricular. La
asociación del síndrome de Kearns-Sayre con aleteo auricu-
lar no está descrita. 

Doce años antes del episodio actual había sido valora-
do cardiológicamente por el diagnóstico de síndrome de
Kearns-Sayre. El paciente se encontraba asintomático y
en el electrocardiograma mostraba bloqueo de rama de-
recha y hemibloqueo anterior. Se prescribió seguimiento
periódico. En los seguimientos sucesivos el paciente per-
maneció asintomático y sin cambios en el electrocardio-
grama.

El cuadro clínico actual se inició durante el postopera-
torio de una colecistostomía, cuando el paciente presentó
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varios episodios sincopales. En el electrocardiograma se
apreciaba ritmo de aleteo atípico y conducción regular con
frecuencia ventricular aproximada de 106 lat/min, bloqueo
de rama derecha y hemibloqueo anterior (fig. 2). El eco-
cardiograma fue normal. Se realizó un estudio electrofi-
siológico, que estableció el diagnóstico de aleteo depen-
diente del istmo cavotricuspídeo y rotación antihoraria
alrededor de la válvula tricúspide. Se procedió a la abla-
ción del istmo de forma efectiva. Tras la recuperación del
ritmo sinusal, el estudio de la conducción auriculoventri-
cular mostró una prolongación del intervalo HV y un in-
tervalo AH corto. La estimulación auricular creciente
puso de manifiesto un empeoramiento de la conducción
infrahisiana. Estos hallazgos se consideraron explicativos
del cuadro de síncopes de repetición, por lo que se im-
plantó un marcapasos bicameral. Posteriormente ha per-
manecido asintomático, sin signos de nuevos trastornos
del ritmo. La manifestación cardiaca más frecuente y ca-
racterística en este síndrome es la alteración de la conduc-
ción, que evoluciona de forma acelerada e impredecible a
bloqueo completo2. Éste se considera el principal meca-
nismo de la elevada incidencia de muerte súbita en el sín-
drome de Kearns-Sayre. 

Las guías de actuación recomiendan el implante de mar-
capasos en pacientes con síndrome de Kearns-Sayre, con
una indicación de clase I y un grado de evidencia C en los
casos de bloqueo auriculoventricular de tercer grado y de se-
gundo grado avanzado aun asintomáticos, y con indicación
de clase IIb ante cualquier grado de bloqueo3.

No conocemos ninguna descripción previa del síndrome
de Kearns-Sayre asociado con aleteo auricular. La conduc-
ción lenta localizada es una condición necesaria para que se
produzca una arritmia reentrante como el aleteo auricular.

Fig. 1. Fenotipo del paciente. Destaca la presencia de exoftalmos y
ptosis bilateral.
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