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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-
tación de una Miocardiopatía Arritmogé-
nica (MA), específicamente con afectación 
predominante del ventrículo izquierdo. Se 
trata de una enfermedad hereditaria del 
músculo cardíaco caracterizada por la sus-
titución progresiva del miocardio por teji-
do fibroadiposo (1), esto genera un sustrato 
anatómico altamente arritmogénico. Su pre-
valencia se estima en 1:5.000 personas, y es 
una de las causas más importantes de muer-
te súbita en individuos jóvenes y deportis-
tas, manifestándose frecuentemente entre la 
tercera y quinta década de la vida (2).

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

•	 Forma dominante derecha: la varian-

te clásica con afectación del ventrículo 
derecho (3). 

•	 Forma dominante izquierda (MAVI): 
caracterizada por fibrosis subepicárdica 
o mediomural en el ventrículo izquier-
do, a menudo con un patrón circunfe-
rencial "en anillo" (4,6). 

•	 Forma biventricular: afectación de 
ambos ventrículos desde etapas tempra-
nas (5).

Su etiología está ligada a desórdenes en 
las proteínas de los desmosomas, respon-
sables de la adhesión intercelular de los 
miocitos. Estas alteraciones favorecen la 
desconexión celular, el daño miocárdico y 
la sustitución fibroadiposa progresiva (5).  
En la mayoría de los casos, la enfermedad 
es de herencia autosómica dominante (2), 
por este motivo el diagnóstico de un caso 
índice obliga a realizar un cribado clínico y 
genético de los familiares de primer gra-
do, con el objetivo de identificar portadores 
asintomáticos y prevenir eventos arrítmicos 
potencialmente fatales (7).
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Respuestas razonadas:

1. ¿Cuál es el diagnóstico más probable 
en este paciente?   

Respuesta correcta c. 

El paciente presenta los criterios diagnós-
ticos de Miocardiopatía Arritmogénica de 
Ventrículo Izquierdo (MAVI), confirmados 
posteriormente mediante estudio genético. 
Esta entidad debe sospecharse ante arrit-
mias ventriculares en pacientes jóvenes 
deportistas con antecedentes familiares de 
muerte súbita.

2.	 ¿Cuál de los siguientes factores apoya 
el diagnóstico de una miocardiopatía 
arritmogénica en este caso? 

Respuesta correcta e. 
El diagnóstico de la MA es integrador. En 
este caso, la clínica arritmogénica (TVS de 
QRS ancho), el daño miocárdico (elevación 
de TnT), el sustrato anatómico detectado 
por RMC, la fibrosis en anillo y la carga ge-
nética familiar, muerte súbita del padre, son 
pilares fundamentales que apoyan el diag-
nóstico final.

3.	 ¿Cuál sería el tratamiento preventivo 
de elección?

Respuesta correcta: b.
Implantación de desfibrilador automáti-
co - DAI. Dado que hasta un 26% de estos 
pacientes presentan arritmias malignas, el 
DAI es la medida de prevención primaria y 
secundaria más eficaz para evitar la muer-
te súbita Manejo familiar: Debido a que la 
miocardiopatía arritmogénica tiene una he-

rencia habitualmente autosómica dominante 
y un 40% de los casos presenta mutaciones 
en proteínas desmosómicas, es imperativo 
realizar un estudio genético y seguimiento 
por cardiología a los familiares de primer 
grado. En este caso clínico, el estudio per-
mitió identificar la mutación en los herma-
nos, quienes ya se encuentran en seguimien-
to especializado.
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