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CASO CLINICO

Displasia arritmogénica

del ventriculo derecho

1 1 2 3
Dres. ANA ELENA MAzzuLLA ALBISU ', RosaNNA MoscaTELLT *, PEbro Chiesa “, Avricia GARcia

Resumen

Introduccion

Se presenta el caso clinico de un escolar de 11 afios que
ingreso al Servicio de Pediatria B con diagndstico de
sincope. El electrocardiograma mostré episodios de
extrasistoles ventriculares monomorfas, el Holter y la
ergometria mostraron taquicardia ventriculares
monomorfas autolimitadas. Se plantea el diagnéstico de
displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD).
Se efectud estudio electrofisiolégico con angiografia de
ventriculo derecho y ventriculo izquierdo. Se realiza
ablacién del circuito de la taquicardia ventricular siendo
ésta efectiva y sin complicaciones. El objetivo de
presentar este caso clinico es mostrar una causa poco
frecuente de sincope de origen cardiaco como es la
DAVD.

Palabras clave: DISPLASIA VENTRICULAR DERECHA
ARRITMOGENICA
TAQUICARDIA VENTRICULAR
SINCOPE

Summary

The clinic case of an eleven years old schoolboy
which was admitted to the Paediatrics B Unit with a
syncope diagnostic, it's presented. The
electrocardiogram (ECG) showed episodes of self-
limited monomorphic ventricular extrasystole. The
diagnosis of arrhythmogenic right ventricular dysplasia
(ARVD) was reached. An electrophysiological study
with angiography was done as well as an ablation of
the ventricular tachycardia circuit, which was
successful. The point of presenting this clinic case is
to show a rare cause of the cardiac syncope, like the
Arrhythmogenic right ventricular dysplasia (ARVD).

ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR
DYSPLASIA

TACHYCARDIA, VENTRICULAR

SYNCOPE

Key words:

El sincope se define como la pérdida subita y transitoria
(menor de un minuto) de la conciencia y tono postural
debida a un deterioro reversible de la funcidn cerebral,
por reduccion de la perfusion cerebral e hipoxia conse-
cuente con recuperacion espontanea y completa. Tipos
de sincope: vasovagal, neuroldgico, cardiogénico, me-
tabolico. Pueden existir prodromos que sugieran un sin-
cope vasovagal. La presencia de determinados prodro-
mos (vision borrosa, palidez, nauseas, vomitos, inesta-
bilidad) no descarta otras ctiologias. Durante el episo-
dio existe pérdida de conocimiento de breve duracion,
menor a un minuto, hipotonia, hiporreflexia, hipoten-
sion, bradicardia y pueden existir movimientos tonico-
clonicos. Después del evento puede existir despertar,
alerta con recuperacion espontanea y completa o persis-
tir con trastorno de conciencia V. El sincope representa
el 1,3% de las consultas en urgencia pediatrica (V. De
etiologia benigna generalmente, puede constituir un
signo premonitorio de enfermedad grave . Es raro en
menores de 6 afios. La incidencia por sexo es 1=1. Se
estima que 15% de los nifios presentara un episodio sin-
copal entre los 8 y 18 afios (tabla 1).

Dada la diversidad de enfermedades que pueden
producir episodios sincopales, resulta beneficioso reali-
zar un minucioso interrogatorio, examen fisico y un al-
goritmo de estudio, para luego solicitar demas estudios
paraclinicos (figura 1).

Elsincope vasovagal es la causa mas frecuente en ni-
flos y adolescentes sanos, con una incidencia de 33 a
70% ), siendo un trastorno benigno autolimitado, y el
diagnéstico es siempre clinico (44,

El sincope de origen cardiaco es raro en la infancia,
con riesgo potencial de vida **. Las causas son las
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Tabla 1. Clasificacion de sincope segun la causa

Trastornos del control « Sincope vasovagal o
autondomico neurocardiogénico
(incidencia 30% a 70%)
« Hipotension ortostatica
(20%)
« Espasmo del sollozo
« Hipertonia vagal
« Sincope tusigeno

Sincope de origen Taquiarritmias:
cardiogénico (1-5%) « Sindrome QT prolongado
« Sindrome de Wolf
Parkinson White
o Causas raras:
o DAVD
o TV inducida por ejercicio
o Toxicas
o Asociadas a cirugia
cardiaca.
Bradiarritmias:
« BC congénito
« Secuela cirugia cardiaca
« Enfermedad de Lyme
« Distrofia miotonica
Enfermedad estructural:
« Estenosis aortica valvular
« Hipertension pulmonar
primaria
« Mixoma auricular
« Crisis ciandticas

o Otras
Sincope de origen no « Neurologico:
cardiogénico (<5%) o Migrana

o Convulsion
« Hiperventilacién
« Metabolica
« Histérico

arritmias, tanto las bradiarritmias como las taquiarrit-
mias, y las cardiopatias estructurales.

Dentro de las taquiarritmias, como causa rara, se en-
cuentra la displasia arritmogénica del ventriculo dere-
cho (DAVD) "), Esta se define como una miocardiopa-
tia infiltrativa, en la que el tejido miocardico es reempla-
zado por tejido graso o fibrograso 7. Afecta en especial
al ventriculo derecho, con disminucion de los elementos
contractiles de la pared . Es poco frecuente, de etiopa-
togenia desconocida y es la principal causa de muerte
stibita en sujetos jovenes. Afecta principalmente al sexo
masculino 7.

Su incidencia y prevalencia en la poblacion general
es desconocida . Suele existir asociacion familiar. Con
el analisis del ligamiento se han identificado varios lo-
cus en diferentes cromosomas, que indican que esta en-

fermedad es genéticamente heterogénea . Se identifi-
caron mutaciones especificas en los genes de la desmo-
plaquina, la plakoglobina y el gen receptor de rianodina
® Por lo tanto la DAVD puede resultar de una variedad
de mecanismos genéticos, y especialmente parece ser un
trastorno de proteinas comprometidas en la adhesion ce-
lular y la liberacion de calcio ®.

Los pacientes presentan con frecuencia arritmias
ventriculares sintomaticas, en especial taquicardias ven-
triculares, sostenidas o no.

Lo tipico, es una taquicardia ventricular (TV) con
imagen de bloqueo completo de rama izquierdo 7.

Debe sospecharse sistematicamente, en pacientes
con arritmias ventriculares originadas en el ventriculo
derecho, especialmente si se acompafia de disfuncion
ventricular ©. Se debe realizar un protocolo de estudio:
consulta con cardidlogo, electrocardiograma, Holter, er-
gometria, ecocardiograma y resonancia nuclear magné-
tica (RNM) torécica o angiografia de ventriculo dere-
cho, el cual pondra de manifiesto dilatacion e hipoquine-
sia de dicha camara, con trabeculacion “en pila de mone-
das” (patognoménico de DAVD) !?.

En cuanto al tratamiento, debe ser individualizado,
con el fin de suprimir la arritmia ventricular, evitar la
muerte subita por esta causa, y en casos poco frecuente
tratar la insuficiencia cardiaca derecha, si existiere .

En la bibliografia revisada, las posibilidades tera-
péuticas son:

1) farmacologicas, con beta bloqueantes (sotalol) o
amiodarona;

2) la ablacion con radiofrecuencia del circuito de la ta-
quicardia ventricular, la cual tiene, sin embargo, li-
mitaciones importantes en aquellos pacientes que
presentan morfologias multiples de taquicardia ven-
tricular (originadas en multiples focos) en etapas
avanzadas de esta enfermedad ©;

3) los cardiodesfibriladores automaticos implantables
(CDAI) estarian indicados en: TV multifocal, TV no
controlada por ablacion por radiofrecuencia (ARF),
recurrencia de TV, incluso con una o mas sesiones de
AREF exitosas;

4) cuando todos los medios anteriores han demostrado
ser ineficaces se plantea el trasplante cardiaco ).

Pronéstico: la incidencia de paro cardiaco fluctua
entre 0y 13 % a 8 afios de plazo. La recurrencia de ta-
quicardia ventricular es aproximadamente 70%, en es-
pecial en relacion con el ejercicio. El marcador de mal
pronodstico es la presencia de dilatacion ventricular con
insuficiencia cardiaca derecha o izquierda con riesgo de
desencadenar fibrilacién ventricular 7).
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Figura 1. Pasos a seguir ante el diagndstico de sincope.

ECG: electrocardiograma; EEG: electroencefalograma; AF: antecedentes familiares; AP: antecedentes personales.

Caso clinico

MM, 11 afios, sexo masculino, raza blanca, medio so-
cioeconomico y cultural deficitario, de Montevideo.
Antecedentes familiares: nada a destacar. Antecedentes
personales: asma intermitente.

Motivo de consulta: cinco dias antes del ingreso pre-
sent6 al caminar vértigo objetivo, palidez, pérdida de co-
nocimiento y del tono postural, de breve duracion con re-
cuperacion completa espontanea. Agrega dolor retroes-
ternal tipo puntada, de moderada intensidad, que aparece
en el reposo. Asocia palpitaciones y malestar general.
Consulta en policlinica periférica, es enviado al Departa-
mento de Emergencia Pediatrica (DEP) del Centro Hos-
pitalario Pereira Rossell (CHPR), no realizandose en ese
momento estudios ni tratamiento, y enviado a domicilio.

Dado que persiste con dolor retroesternal, palpita-
ciones y malestar general, consulta otra vez e ingresa.

En el examen fisico; se destaca, buen estado general,
eupneico. Piel y mucosas normocoloreadas. Peso
28.200 g (percentil 5-10). Talla 128 cm (percentil 3).

Cardiovascular: choque de punta en 5° espacio inter-
costal linea medio clavicular.

Ritmo irregular de 56 latidos por minuto, con extra-
sistoles. No soplos.

Buen relleno capilar. Pulsos periféricos presentes bi-
laterales simétricos, alternantes en amplitud, que se re-
producen a la auscultacion. Presion arterial: 100/60
mmHg. Se realiza electrocardiograma que muestra rit-
mo sinusal con una frecuencia aproximada de 50 latidos
por minuto. Se observan extrasistoles ventriculares mo-
nomorfas bigeminadas (figura 2).

Durante la internacion, en las primeras 48 horas per-
siste con dolor retroesternal y palpitaciones.

La radiografia de torax es normal; el ecocardiogra-
ma Doppler color muestra dilatacion de cavidades car-
diacas izquierdas. FEVI levemente disminuida de 51%.
Bigeminismo durante todo el estudio. No cardiopatia es-
tructural.

Holter: ritmo sinusal interrumpido por frecuentes
episodios de extrasistoles ventriculares monomorfas,
aisladas y repetitivas; corrida de taquicardia ventricular
monomorfas no sostenidas (figura 3).

Se solicita nuevo ecocardiograma Doppler que
muestra cavidades cardiacas y contractilidad normal.
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Figura 2. Electrocardiograma basal de 12 derivaciones, que muestra ritmo sinusal, extrasistoles ventriculares
bigeminadas, monomorfas, con imagen de bloqueo de rama izquierda.

Figura 3a. Holter. Registro de tres derivaciones
electrocardiogréaficas simultaneas. Se observa ritmo
sinusal, con frecuentes extrasistoles ventriculares.

Ergometria: desencadena episodios de taquicardia
ventricular autolimitada; dos intraesfuerzo y dos en postes-
fuerzo inmediato que obligan a suspender la prueba (figura
4). Se plantea como posible diagndstico DAVD. El pacien-
te permanece internado en Cuidados Intermedios (CI).
Monitorizado. Saturometria ventilando espontaneamente
al aire (VEA). 96-97%. Frecuencia respiratoria 20 rpm.

Frecuencia cardiaca 44-51 cpm. Presion arterial
80/50 mmHg. Lucido, bien perfundido. Asintomatico.
En el monitor muestra ritmo bigeminado. Se realiza es-
tudio electrofisioldgico con cineangiocoronariografia
en el Instituto de Cardiologia Infantil (ICI). La ventricu-
lografia derecha es compatible con DAVD ya que se ob-
servaimagen tipica “en pilas de moneda” (figuras 5 y 6).

Figura 3b. Holter .Registro de tres derivaciones
electrocardiogréficas simultaneas. Corrida de
taquicardia ventricular monomorfa autolimitada, en el
resto extrasistoles ventriculares frecuentes.

Mediante catéteres de estimulacion endocavitarios y
siguiendo un protocolo de estimulacion ventricular 'V
con series de ocho estimulos con el acoplamiento de ex-
trasistoles cada vez con menor intervalo, en apex y luego
en tracto de salida del ventriculo derecho, se induce ta-
quicardia ventricular monomorfa sostenida sin repercu-
sion hemodinamica. Durante la misma se marca selecti-
vamente determinados sectores del tracto de salida del
VD (los mas tipicamente involucrados en la génesis de
esta arritmia) hasta localizar un punto en el cual la mor-
fologia de los complejos es exactamente igual a los de la
taquicardia. Alli se aplican impulsos de radiofrecuencia
controlados por temperatura e intensidad hasta lograr el
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Figura 4. Ergometria. Corrida de taquicardia ventricular
monomorfa autolimitada.

Figura 6. Angiografia. Proyeccién oblicua anterior
izquierda, con catéter en apex de ventriculo derecho,
mostrando imagen tipica “en pila de monedas” en
cavidad dilatada.

cese de la taquicardia y su paso a ritmo sinusal sin extra-
sistoles. (figura 7).

La evolucion inmediata es buena; no presenta arrit-
mias ni complicaciones hemodindmicas y estabilidad
cardiorrespiratoria. No hay complicaciones en zona de
abordaje.

Dada su estabilidad se decide traslado a CI y monito-
rizacion por 48 horas previo al alta a domicilio. En CI:
lucido, VEA. Frecuencia cardiaca de 120-130 cpm. Rit-
mo regular, bien perfundido. Normotenso. Hemodina-
mica estable. Visto por cardidlogo, otorga alta cardiolo-

Figura 5. Angiograffa. Proyeccién oblicua anterior
derecha, con catéter en apex del ventriculo derecho,
mostrando imagen tipica “en pila de monedas”.

gica con control en un mes en policlinica. Este paciente
tiene alto riesgo por el medio socioecondmico deficita-
rio, por lo que es importante controles regulares. El pa-
ciente es controlado en policlinica de cardiologia bajo
tratamiento con sotalol de mantenimiento. A un afio de
efectuada la ablacion se mantiene asintomatico con
electrocardiograma y ergometria sin extrasistoles ven-
triculares.

Discusion

El presente caso corresponde a un nifio de 11 afios que
debuta con un sincope, detectandose taquicardia ventri-
cular derecha monomorfa sin afeccion del ventriculo iz-
quierdo.

Se sospecha el diagnostico de DAVD dadas las ca-
racteristicas clinicas y electrocardiograficas de la ta-
quiarritmia y se confirma a través de examenes comple-
mentarios. Se realiza estudio electrofisioldgico; con
ablacion por radiofrecuencia del foco ectopico en el
tracto de salida del ventriculo derecho, siendo efectiva
en este paciente, quedando en ritmo sinusal sin extrasis-
toles ventriculares. Igualmente las arritmias ventricula-
res pueden generarse de otras areas. Dado el riesgo au-
mentado de muerte subita por arritmias ventriculares y
el potencial para una progresion acelerada de la enfer-
medad, se debe aconsejar a los pacientes con DAVD que
eviten realizar ejercicios vigorosos o participar en de-
portes competitivos &2,
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Figura 7a. Estudio electrofisiolégico intracavitario.
Registro de 12 derivaciones. Taquicardia ventricular
monomorfa, sostenida, con imagen de bloqueo de rama
izquierda.

Figura 7c. Estudio electrofisiolégico intracavitario. ECG
de superficie de 12 derivaciones, post ablacion, y
registro intracavitario. En primera mitad de la gréfica, se
observa la estimulacion ventricular, con el agregado de
3 extraestimulos, no desencadenando ninguna arritmia
ventricular.

Dada la base genética para este trastorno es impor-
tante el asesoramiento para los familiares y se recomien-
da efectuar un screening en los familiares de primer gra-
do: consulta con cardidlogo, electrocardiograma, Hol-
ter, ergometria y ecocardiograma '),

El sincope cardiogénico es poco frecuente en la in-
fancia, con riesgo potencial de vida .

La presentacion de este caso clinico tiene un doble
objetivo: por un lado mostrar una causa poco frecuente
de sincope de origen cardiaco como es la displasia arrit-
mogénica del ventriculo derecho, y su forma de presen-

Figura 7b. Estudio electrofisiolégico intracavitario, con

registro ECG de 12 derivaciones y registro intracavitario.
En la primer parte de la gréfica se aprecia la taquicardia,
que cesa con la aplicacion de radiofrecuencia, pasando
a ritmo sinusal.

tacion como sincope. La forma clinica mas frecuente de
esta entidad es aquella que se manifiesta por episodios
de taquicardia ventricular monomorfa sostenida. Sin
embargo, en ocasiones puede provocar sincope o inclu-
so muerte stbita ©.

El otro objetivo de esta presentacion es la importancia
de realizar una correcta anamnesis, examen fisico y un
ECG a todo paciente que presente un episodio sincopal y
posteriormente un correcto algoritmo de estudio ">,

Conclusiones

Esta presentacion pretende enfatizar la importancia de
realizar en todo paciente que presenta un episodio sin-
copal una correcta anamnesis, examen fisico y un elec-
trocardiograma, ya que el sincope puede deberse a una
alteracion estructural cardiaca como es la DAVD.

Un sincope sin prodromo o que aparece ante el es-
fuerzo es, hasta demostracion de lo contrario, un sinto-
ma de enfermedad cardiaca grave.

La taquicardia ventricular en pacientes jovenes en
quienes se sospeche un origen ventricular derecho pue-
de sugerir la presencia de displasia arritmogénica del
ventriculo derecho y debe ser estudiada de manera siste-
matica ya que la evolucion clinica puede ser a la muerte
subita. El tratamiento debe ser individualizado y se rea-
lizara asesoramiento a los familiares.

Agradecimiento
Dr. Pedro Chiesa.



318 « Displasia arritmogénica del ventriculo derecho

Citas bibliogréaficas

1.

10.

De Leonardis D. Sincope. En: Bello O, Sehabiague G, Prego
J, De Leonardis D. Pediatria Urgencias y Emergencias. Mon-
tevideo: Bibliomédica, 2002: 184-204.

Lewis DA, Dhala A. Sincope en el paciente Pediatrico: Pers-
pectiva del Cardidlogo. Clin Pediatr Norteam 1999; 2: 225-
40.

Mansourati J. Revision Diagnostica del Sincope. [ en linea].
Rev. Inst. Med. Sucre 2003 < http: / www inmedsuc.
com.mx / Especialidades / medinter 8.htm > [consulta: 20
May 2004].

Lopez MS, Silvestre E, Di Santo M, Arroyo H, Capella H.
Sincope en la infancia y la adolescencia. Arch Argent Pediatr
1998; 96(1): 46-9.

Velasco VM, Rosas F, Lopez JF, Carrillo G, Cassalett G,
Slotkus ST. Sincope Neurocardiogénico en poblacion pedia-
trica. Arch Inst Cardiol Mex 1999; 69 (4): 350-5.

Dominguez Rodriguez A, Barragan Acea A, Garcia Gon-
zalez MJ, Lara Padrén A, De Armas Trujillo D. Miocar-
diopatia Ventricular derecha: un diagndstico a tener en cuen-
ta. [en linea]. An Med Interna 2001; 18 (6): 45-9 < http: //
scielo isciii. es / scielo. php. > [consulta: 21 May 2004].

Pontificia Universidad Catdlica (Chile). Extrasistolia Ven-
tricular: Displasia Arritmogénica de Ventriculo derecho. En:
Diagnostico Electrocardiografico de las Taquicardias [en li-
nea]. Santiago: Pontificia Universidad Catodlica de Chile,
2002 <http://harvey.med.puc.cl/taquicardias/tv6.html> [con-
sulta: 21 May 2004 ]

Indik JH, Marcus FI. Miocardiopatia/ displasia Arritmogé-
nica del Ventriculo derecho [en linea ]. First Internacional
Symposium on Arrhythmogenic Right Ventricular Dyspla-
sia, 2005, Abril; Arizona Tucson, EEUU. < www.arvd-
symposium.org > [consulta: 8 abr 2005].

Rigel Martinez U, Colin Lizalde L, Guevara Valdivia M,
Iturralde P, Rodriguez I. Taquicardia ventricular asociada a
disfuncion del ventriculo derecho aislada como indicador de
displasia arritmogénica del ventriculo derecho. Arch Inst
Cardiol Mex 2001; 71 (4): 324-9.

Merino J, Peinado R, Jiménez Borreguero LJ, Echeverria
I, Ramirez LJ, Sobrino JA. Alteraciones electrocardiografi-
cas sugestivas de displasia arritmogénica del ventriculo dere-
cho. Rev Esp Cardiol 2000; 53 (11): 1527-8.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

19.

20.

21.

Zipes D. Clinical intracardiac electrophysiological and cat-
heter ablation procedures. ] Am Col Cardiol 1995; 26: 555-
73.

Wichter T, Paul M, Breithardt G. Tratamiento antiarritmi-
co en la Miocardiopatia/ Displasia Arritmogénica del Ven-
triculo Derecho: Drogas, ablacion con catéter o CDL. [ en li-
nea ]. First Internacional Symposium on Arrhythmogenic
Right Ventricular Dysplasia. 2005, Abril; Munster, Alema-
nia.< www.arvd-symposium.org > [consulta: 8 abr. 2005].

Nagashima M, Raba R, Goto M, Nishabata K, Pagano Y.
Exercise — induced ventricular tachycardia without demons-
trable Herat disease in childhood. Acta Paediatr Jpn 1996; 38
(5): 495-9.

Memoria M. Health Systems. Los trastornos Cardiovascula-
res. El Sincope. [articulo en linea ]. < http: / www. mmhs.
com / clinical / peds / spanish / cardiac / syncope. htm. / > [
consulta. 20 May 2004 ].

Dumas Rossi E, Radrigan VF, Arnaiz Gomez P, Heusser
Risopatréon F, Chamorros Spikin G, Becerra GS, et al.
Prueba de inclinacion en la evaluacion del sincope o presin-
cope de etiologia no precisada en nifios y adolescentes. Rev
Chil Pediatr 1995; 66 (1): 13-8.

Kanter RJ. Syncope and Sudden Death. In: Garson A, Bric-
ker JT, Fisher DJ, Neish SR. The Science and Practice of Pe-
diatric Cardiology. Baltimore: Williams & Wilkins, 1990:
2169-99.

Fyler DC. Nada’s Pediatric Cardiology. Philadelphia: Han-
ley & Belfus, 1992.

. Vignolo Puglia WH, Freire Colla DL, Rivara Urrutia D,

Lujambio Grene M, Rabiza Bruno TA, Oliveira G, et al.
Displasia arritmogénica del ventriculo derecho. Rev Urug
Cardiol 1997; 12(2): 147-59.

Around Pediheart: Right Ventricular Dysplasia. Pediatr Car-
diol 2001; 22 (4): 320.

De Sotto ED, Falcon Gonzalez H, Benito Bartolomé F.
Sincope. En: Manual de diagnoéstico y terapéutica en pedia-
tria. 3 ed. La Paz-Madrid: Publires, 1996: 70-71.

Corrado D. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyo-
pathy: diagnosis, prognosis and treatment Heart 2000; 83:
588-95.

Correspondencia: Dra. Ana Mazzulla
E-mail: aema@mednet.com.uy



