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Historia natural y muerte subita en la
miocardiopatia arritmogénica de ventriculo
derecho: dos problemas sin resolver
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Aunque la cardiopatia isquémica es la causa magenético predispone a una enfermedad degenerativa o
frecuente de muerte subita cardiaca (MSC), existetiene un origen infeccioso o incluso una patogenia in-
otras entidades que con relativa frecuencia pueden onmune determinada genéticamente. La apoptosis puede
ginarla. Entre éstas se encuentra la miocardiopatidesempefiar un papel significativo. Tampoco esta claro
arritmogénica de ventriculo derecho (MAVD), que sesi se trata de una entidad Unica o el punto final comUn
ha identificado desde hace afios como una causa de varios procesos patolégicos.

MSC sobre todo en pacientes joveén&in embargo, La MAVD es una miocardiopatia progresiva con un
su incidencia no es bien conocida, como tampoco Igran polimorfismo y un amplio espectro de manifes-
son su historia natural o los marcadores de mal prdaciones clinicas y patoldgicas que abarca desde pa-
néstico en estos paciemteRrobablemente constituye cientes asintomaticos o con palpitaciones aisladas a
una causa no infrecuente de MSC en personas jévenpacientes con taquicardia ventricular monomorfica sos-
de paises mediterraneos, siendo la afectacién de vetenida, insuficiencia cardiaca o MSC. Esta Ultima pue-
triculo izquierdo un marcador de mal pronéstico. Elde producirse incluso en pacientes previamente asinto-
articulo de Aguilera et al, publicado en el presente nimaticos. La edad media en el momento del diagnosti-
mero de la RvisTA EspAROLA DE CARDIOLOGIA, aporta  co se sitla en torno a los 30 afios y es més frecuente
una interesante informacién sobre esta enfermedaen varones. El grado de afectacion miocardica es va-
como causa de MSC en nuestro pais y las caracteristiable, y el VI y septo interventricular estan afectados
cas patologicas de estos cdsos entre el 50 y el 67% de los casos, a menudo en esta-

La MAVD (también denominada displasia arritmo- dios finales de la enfermedad
génica de ventriculo derecho) es una enfermedad mio- El diagnéstico definitivo de MAVD se basa en la de-
cardica caracterizada por atrofia y sustitucion progremostracion histolégica de la sustitucion transmural del
siva del miocardio del ventriculo derecho (VD) o demiocardio de VD por tejido fibroadiposo. Sin embar-
ambos ventriculos por tejido fibroadiposo. Aunque ini-go, dada la dificultad de valoracion de la estructura y
cialmente la afectacién es de VD y tipicamente regiofuncion de VD, las potenciales mdltiples etiologias de
nal, tardiamente se produce afectacion global del midas arritmias de origen en VD, la afectacién segmenta-
mo y grados variables de afectacion de ventriculo izria y las dificultades en la interpretacion de las biop-
quierdo (VIY. sias miocéardicas de VD, su diagnostico ha sido estan-

Con una frecuencia variable segun las series (en todarizado mediante unos criterios definidos por el
no al 30% de los casos) tiene una presentacion famiorking Group Myocardial and Pericardial Disease of
liar, con una herencia autosémica dominante y penehe European Society of Cardiology y el Scientific
trancia incompleta. Recientemente se han descubier©ouncil on Cardiomyopathies of the International So-
varios defectos genéticos como causa de algunos ceiety and Federation of Cardiology. Se basa en la de-
sos. No esta claro si la existencia de un componentmostracién de disfuncion global y/o regional y altera-

ciones estructurales de VD detectadas mediante
ecocardiografia, angiografia, resonancia magnética o
is6topos radiactivos; la existencia de sustitucion fibro-
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apercibidos y en las formas avanzadas puede ser difie 0 empeora con frecuencia durante el seguimiento y
cil de diferenciar clinicamente de la miocardiopatia di-se observa en pacientes de mayor edad y larga evolu-
latada. cion de la enfermedad que han presentadaifesta-
ciones clinicas (principalmente arritmias ven-
FISTORIA NATURAL, CAUSAS DEMUERTE  [guaes, sriondtcas o nafcend carice) Es
Y FACTORES PRONOSTICOS La MSC es la forma de muerte més frecuentgin

Existe poca informacion sobre la historia natural yembago, no disponemos de claros marcadores de ries-
marcadores pronosticos en esta miocardiopatia por dgo. Asi, algunos autores no han encontrado ningun
versas razones. En primer lugar, la edad de inicio de lactor pronéstico de la misma, mientras que otros su-
enfermedad es desconocida y la existencia de casggeren que el riesgo de MSC es mayor en pacientes
asintomaticos sugiere que una fase sin sintomas precesn antecedentes de sincope, taquicardia ventricular
de a una fase sintomatica. Sin embargo, en los sujet@®stenida, varias morfologias de taquicardia ventricu-
asintomaticos la MSC puede ser la primera manifestdar o afectacion de ventriculo izquiefdo El trata-
cion clinica. En 12 de 34 casos en la serie de Corradmiento antiarritmico apropiado en pacientes con taqui-
et afy en 5 de los 12 casos publicados por Thiene etardia ventricular probablemente reduce la mortalidad,
al, la MSC fue la primera manifestacion de la enfer-aunque no hay estudios controlados en este séhtido
medad. Por otra parte, existe la dificultad diagnéstica Con mucha frecuencia las arritmias ventriculares y
a la que se hizo mencion anteriormente, en especial éa MSC en estos pacientes se desencadenan con el es-
estadios tempranos o muy avanzados de la enferméierzo. En las principales series que analizan la muerte
dad. El articulo de Aguilera et®*aunque tiene la li- sulbita en estos pacientes, un porcentaje elevado de los
mitacion de que la informacién clinica de los anteceimismos fallecieron subitamente durante la realizacion
dentes de los pacientes se basé en una encuesta adesejercicio fisict®. En la serie de Aguilera et al mas
familiares, apoya ambos aspectos. De los 21 casos rde la mitad de los casos (52,3%) se produjeron reali-
cogidos solo uno habia sido diagnosticado en vida yando deporte Todo ello justifica la recomendacion
s6lo 8 (38%) habian tenido sintomas en alguna ocade evitar actividades deportivas, maxime de competi-
sion, de tal modo que en el 62% de los casos la muertgdn, en pacientes diagnosticados de MAVD.
subita fue la primera manifestacion de la enfermedad. Por Gltimo, los estudios necrépsicos se centran en la
Ademas, tres de los casos habian sido sometidos a umalerte subita de sujetos jévenes y proporcionan poca
revision cardiolégica previa que no demostré ningunanformacion sobre sujetos fallecidos en estadios fina-
afeccion cardiaca. les de la enfermedad por insuficiencia cardiaca, lo que

En segundo lugar, hay pocos estudios de seguimieronstituye otra limitacion para el conocimiento de la
to a largo plazo, en general con pocos pacientes, en lbsstoria natural de esta entidad.
que ademas existe el sesgo de que muchos de los ca-
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son discordantes y mientras el pronéstic;o es favorab(ﬂﬁiLYSE A’\\l B@IC\:ALEJIE%EIIEE gﬁgﬂ% COMO

en series como la de Berder, con una mortalidad de

4% tras un seguimiento medio de 4,5 &fies otras La incidencia de MAVD como causa de MSC es
como la de Pinamonti et al es menos benigno, con undiscordante en las diversas series publicadas. Thiene
mortalidad del 19%, desarrollo de insuficiencia cardiaet al, en un trabajo realizado en el norte de lItalia, de-
ca en el 10% de los pacientes y progresion estructurahostraron una incidencia de MAVD como causa de
de la enfermedad en el 39% de los casos tras un seguaituerte subita del 20% en 60 pacientes menores de 35
miento medio de 8,2 affos afos, con un claro componente familidor el con-

Las principales causas de muerte en dichos estudidsario, Anderson et al, en un estudio realizado en los
son la muerte subita y la insuficiencia cardiaca. Est&E.UU., no observaron ninglin caso en pacientes con
Gltima suele ser de predominio derecho y aparece dumuerte subita entre los 5 y los 39 afidgxisten simi-
rante el seguimiento en alrededor del 20% de los casosyres disparidades entre series que analizan la inciden-
lo que demuestra que puede ser un problema relevant& de MSC en atletas de competicién: mientras la in-
en la evolucion de al menos algunos casos deidencia se sitla entre el 19 y el 25% en estudios
MAVD °8, Generalmente aparece 0 empeora progresiealizados en Francia o en ltalia, en trabajos realizados
vamente a lo largo de un periodo prolongado de tiempal otro lado del Atlantico, como el de Maron et al, fue
y es un factor de mal pronéstic&cs mas frecuente en la miocardiopatia hipertréfica la principal causa de
pacientes de mayor edad y debe considerarse como MSC, mientras que la MAVD solo causo 3 de las 158
consecuencia de una afectacién miocardica progresivanuertes subitas que ocurrieron entre deportistas
La afectacién de VI también debe considerarse como Aunque el estudio de Aguilera et al no permite,
un signo de progresion de la enfermedad, ya que apareemo los propios autores sefialan, determinar la inci-
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dencia de MAVD como causa de muerte subita en Esina causa no despreciable de MSC. El estudio de
pafia (se desconoce el nimero total de muertes subitAguilera et al ofrece una valiosa informacién, hasta la
y no en todos los casos se realiza autopsia ni en todfscha inexistente, sobre la frecuencia de MSC secun-
los corazones se realiza estudio histopatoldgico) prodaria a esta enfermedad en nuestro pais. Sus resulta-
porciona una util informacioén. Los autores estudiarondos, junto a los de otros estudios realizados en paises
3.346 casos consecutivos de muerte subita en personasropeos, ponen de manifiesto que dicha entidad es
mayores de 2 afios, siendo la incidencia de MAVDuna causa relativamente frecuente de muerte subita en
como causa de MSC del 0,62%. No obstante, en esfmcientes jovenes de paises mediterrdneos y destacan
grupo la duracion de los sintomas previos a la muertka necesidad de estudios encaminados a mejorar el co-
no se limitd6 a menos de una hora. Sin embargo, seocimiento de la historia natural y estratificacién pro-
analizé a un subgrupo de 264 casos de muerte subitestica de estos pacientes.
en menores de 35 afios, en los que ademas la muerte se
produjo en menos de una hora desde el comienzo de
los sintomas. En este grupo se produjeron 18 de los 21
casos totales de la serie, lo que supone una incidencia
del 6,8%. )
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