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La miocardiopatia arritmogénica (MA) es una enfer-
medad genética del muasculo cardiaco caracterizada
por progresiva sustitucion de células musculares por
tejido fibroso y adiposo, que afecta frecuentemente al
ventriculo derecho (VD) con compromiso variable del
ventriculo izquierdo (VI), y provoca disfuncién ventri-
cular y predisposicién a arritmias potencialmente fa-
tales y muerte stubita. Se asocia a herencia autosémica
dominante con penetrancia variable, y compromete a
genes codificadores de los desmosomas. Representan un
desafio tanto su diagnéstico como el manejo clinico. (1)
Se presenta un paciente de sexo masculino de 27
anos, con antecedente en 2018 de extrasistoles ventri-
culares (EV) frecuentes, electrocardiograma con ondas
T negativas en DIII, aVF, V2-V6, constatadas en estudio
prequirdrgico. Fue evaluado mediante un ECG Holter
que evidenci6 17 183 EV en el dia, bigeminias y triple-
tas; un ecocardiograma que mostro6 deterioro moderado
de la funcién sistélica del VI, fraccién de eyeccion del
VI 40 %, hipoquinesia global, dilatacién y disfuncién
marcada del VD; y resonancia magnética cardiaca con
realce tardio subepicardico inferior, de pared libre y
tracto de salida del VD, deterioro moderado del VI y
disincronia interventricular, compatible con miocar-
diopatia arritmogénica con compromiso biventricular.
Ante dichos hallazgos se colocé un cardiodesfibrilador
implantable (CDI) como prevencién primaria de muerte
subita. Luego present6 una internacion en otra insti-
tucién por choque efectivo del CDI, con evidencia de
maultiples episodios de taquicardia ventricular (TV),
por lo que realiz6 tratamiento con betabloqueantes y
antiarritmicos, sotalol a maximas dosis y amiodarona,
que debié ser suspendida por hipertiroidismo.
Consulté a nuestra institucién por palpitaciones
seguidas de choque del CDI en dos oportunidades. Al
ingreso estaba ldcido, clinicamente estable, bien per-
fundido, sin signos de congestién, buena entrada de aire
sin ruidos agregados, con saturacién de oxigeno 98 % al
aire ambiente, y sin alteraciones en laboratorio. Repitié
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palpitaciones y se constaté TV sostenida por monitoreo.
(Figura 1) Ante arritmia ventricular demostraday dos
choques de CDI en las tltimas 24 horas, se diagnosticé
tormenta eléctrica e inici6 protocolo con lidocaina y
sulfato de magnesio con reversion a ritmo sinusal.

Se realiz6 la lectura del dispositivo y se constataron
multiples episodios de TV sostenida con cardioversion
eléctrica efectiva en dos oportunidades y terapias an-
titaquicardia en reiteradas ocasiones.

Por considerarse un posible gatillo isquémico, se
efectu6 angiotomografia cardiaca que descart6 enfer-
medad coronaria. En conjunto con Electrofisiologia, se
evaluo la posibilidad de ablacién por radiofrecuencia
mediante resonancia magnética cardiaca, que constaté
dilatacion del VD con volimenes marcadamente incre-
mentados, funcion sistélica con deterioro grave, fibrosis
transmural de toda la pared libre con adelgazamiento
de la misma.

Ante el severo adelgazamiento, se desestimé la
ablacion por el riesgo elevado de ruptura ventricular
y taponamiento cardiaco.

Evolucioné con multiples episodios de tormenta
eléctrica con reinicio de protocolo de lidocaina. De-
bido al cuadro refractario, se decidi6 la intubacién
orotraqueal, soporte respiratorio mecanico y sedacién
profunda para disminuir el estimulo adrenérgico.
Present6 un episodio de fibrilacion ventricular con
reanimacion cardiopulmonar y desfibrilacién cardiaca
externa con retorno a circulacién espontanea, luego
del cual presenté sindrome de bajo volumen minuto
por lo que requirié el inicio de soporte inotrépico con
milrinona y levosimendan.

Ante su evolucion térpida se realizé evaluacion para
trasplante cardiaco y posterior ingreso en lista de espe-
ra en situacién de Emergencia B. Se inici6é mexiletina,
con lo que resolvié en gran parte la densidad arritmica
y se logré la extubacion. Se realiz6 trasplante cardiaco
ortotdpico bicavo, sin complicaciones postoperatorias
inmediatas. Se envié el corazén nativo a estudio
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anatomo-patoldgico, que constaté extensa sustitucion
adiposa y desorganizacién de haces musculares con
focos de necrosis miocitaria, con diagnéstico definitivo
de MA con afectacién biventricular (Figura 2).

Se realizé biopsia endomiocardica previo a su egre-
so. Presentaba rechazo celular grado 2R sin evidencias
de rechazo mediado por anticuerpos, por lo cual recibié
corticoides a altas dosis con resolucién clinica e histo-
patolégica del mismo. Posteriormente, complet6 su
internacion sin otras intercurrencias.

La MA es una enfermedad cardiaca hereditaria
rara, potencialmente mortal, que requiere atenci6on
clinica y un enfoque terapéutico integral. El diagndsti-
co actual estd basado en los criterios Task Force 2010,
consistentes en alteraciones estructurales en estudios
imagenolégicos e histopatolégicos, alteraciones de
la conduccién y repolarizacion en el electrocardio-
grama, la presencia de taquicardia ventricular con
morfologia de bloqueo completo de rama izquierda
en electrocardiograma o Holter y la historia familiar,

Fig. 1. Episodio de taquicardia
ventricular

Fig. 2. Anatomia patoldgica del
corazon nativo. Sustitucion adi-
posa, desorganizacion y fibrosis
miocitaria.
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especialmente aquellos de primer grado con estudio
genético confirmatorio. (1)

Se define tormenta eléctrica a tres o méas episodios
de arritmia ventricular sostenida, terapia antita-
quicardia o choque de CDI en 24 horas; predispone
a descompensacién por insuficiencia cardiaca y au-
mento de la mortalidad. Se sugiere un manejo inicial
con betabloqueantes, de preferencia no selectivos,
combinados con amiodarona. De mantenerse refrac-
taria al tratamiento, se debe considerar la sedacién
profunda e intubacién con asistencia respiratoria
mecdnica para disminuir el estrés psicolégico y el
tono simpéatico proarritmogénico. La ablacién con
catéter se asocia a reducciéon de la arritmia y re-
currencia de tormenta en pacientes aptos para el
procedimiento. (2)

Acorde al registro de Johns Hopkins de 2012,
con 1000 pacientes con MA, solo 18 recibieron tras-
plante cardiaco entre 1995 y 2009; se presentaron a
edad joven y con compromiso de VI, consiguiéndose
supervivencias al ano postrasplante de 94 %. En 13
de estos, el motivo del trasplante fue insuficiencia
cardiaca sintomatica, y solo en 5 arritmia ventricular
refractaria. (3)

Segun el registro Nordic de trasplante cardiaco en
pacientes con MA, publicado en 2017, se realizaron
31 trasplantes entre 1988 y 2014. Comparados con un
grupo control con MA no trasplantados, el iinico factor
de riesgo independiente predictor de trasplante fue la
aparicién del primer sintoma antes de los 35 anos. El
90 % se trasplantaron por insuficiencia cardiaca, frente
al 10 % por TV, con supervivencia postrasplante de
91 % a 5 anos. (4)

Las guias actuales de trasplante cardiaco no proveen
recomendaciones especificas para la MA debido a su
baja frecuencia, y solo una pequena proporcion de esta
poblaciéon necesita ser considerada para el mismo;(5)
sin embargo, existen recomendaciones de inclusién de
pacientes con arritmias ventriculares refractarias. (6)
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