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Taquicardia ventricular monomorfa en paciente joven

Monomorphic ventricular tachycardia in a young patient
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Nos encontramos ante una forma de presen-
tacion de una Miocardiopatia Arritmogé-
nica (MA), especificamente con afectacion
predominante del ventriculo izquierdo. Se
trata de una enfermedad hereditaria del
musculo cardiaco caracterizada por la sus-
titucion progresiva del miocardio por teji-
do fibroadiposo (1), esto genera un sustrato
anatomico altamente arritmogeénico. Su pre-
valencia se estima en 1:5.000 personas, y es
unade las causas méas importantes de muer-
te stibita en individuos jovenes y deportis-
tas, manifestandose frecuentemente entre la
tercera y quinta década de la vida (2).

El curso de la enfermedad incluye etapas
de inflamacion miocardica, que puede si-
mular una pericarditis o miocarditis, fases
de estabilidad y progresion hacia la fibrosis
miocardica extensa (5). Esta fibrosis genera
el sustrato anatébmico para € desarrollo de
taguiarritmias ventriculares monomorfas o
polimorfas (6), como la taquicardia ventri-
cular sostenida presentada por el paciente.

e Forma dominante derecha: la varian-
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te clasica con afectacion del ventriculo
derecho (3).

*  Forma dominante izquierda (MAVI):
caracterizada por fibrosis subepicardica
o mediomural en el ventriculo izquier-
do, a menudo con un patrén circunfe-
rencia "en anillo” (4,6).

 Forma biventricular: afectacion de
ambos ventricul os desde etapas tempra-
nas (5).

Su etiologia esta ligada a desordenes en
las proteinas de los desmosomas, respon-
sables de la adhesion intercelular de los
miocitos. Estas alteraciones favorecen la
desconexion celular, € dafio miocardico y
la sustitucion fibroadiposa progresiva (5).
En la mayoria de los casos, |a enfermedad
es de herencia autosémica dominante (2),
por este motivo e diagnéstico de un caso
indice obligaarealizar un cribado clinicoy
genético de los familiares de primer gra-
do, con el objetivo de identificar portadores
asintométicos y prevenir eventos arritmicos
potencialmente fatales (7).
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Respuestas razonadas:

1. ;Cual es el diagndstico mas probable
en este paciente?

Respuesta correcta c.

El paciente presenta los criterios diagnos-
ticos de Miocardiopatia Arritmogénica de
Ventriculo Izquierdo (MAVI), confirmados
posteriormente mediante estudio genético.
Esta entidad debe sospecharse ante arrit-
mias ventriculares en pacientes jovenes
deportistas con antecedentes familiares de
muerte subita.

2. (Cual de los siguientes factores apoya
el diagnostico de una miocardiopatia
arritmogénica en este caso?

Respuesta correcta e.

El diagnostico de la MA es integrador. En
este caso, la clinica arritmogénica (TVS de
QRS ancho), el dafio miocardico (elevacion
de TnT), el sustrato anatdmico detectado
por RMC, la fibrosis en anillo y la carga ge-
nética familiar, muerte stbita del padre, son
pilares fundamentales que apoyan € diag-
nostico final.

3. ¢Cual seria el tratamiento preventivo
de eleccion?

Respuesta correcta: b.

Implantacion de desfibrilador automati-
co - DAI. Dado que hasta un 26% de estos
pacientes presentan arritmias malignas, el
DAI eslamedida de prevencién primariay
secundaria mas eficaz para evitar la muer-
te sibita Manejo familiar: Debido a que la
miocardiopatia arritmogeénica tiene una he-
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rencia habitual mente autosémica dominante
y un 40% de los casos presenta mutaciones
en proteinas desmosomicas, es imperativo
realizar un estudio genético y seguimiento
por cardiologia a los familiares de primer
grado. En este caso clinico, € estudio per-
mitio identificar la mutacion en los herma-
nos, quienes ya se encuentran en seguimien-
to especializado.
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