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Displasia del ventriculo derecho

La DVD se define como
“enfermedad cardiaca que
compromete principalmente al
ventriculo derecho, caracterizada
por reemplazo variable del
miocardio por tejido fibroso y
adiposo, y asociada a arritmias
ventriculares y riesgo de muerte
subita cardiaca”.












DIAGNOSTICO DE DAVD QUE
REQUIERE EVALUACION
PRECISA DE TODOS LOS

CRITERIOS DE LA TASK FORCE



Estudiante y atleta de 20 anos

2 episodios de debilidad, nausea,
vomitos luego de basquet y de correr



!e l! . Sinus bradycardia, rate 49 Noxrmal P axis, rate < 50

PR 146 - Hultiple ventricular premature COMPLEXES . . - v u v e es e e e e e Very short R-R, wide QRS

QRSD 92 - High QRS voltage, ? normal £OX Ag€. ... - .o oununen e e S V1l + R V5,Vé > 3.5mV, age <35

oT 433 - Wonspecific Anterior T abnormalities, possibly normal for age...T waves -.20 oV V2-V4, amge < 31

QTc 381

-- AXIS —-

P 88

QRS 76

T 30 -

Standard 12

. M,"(#

PRELIMINARY - MD MUST REVIEW

NN | D T | [l ] i |
L VR L | im : . 74 J ]
) ; ) ] i L1
R R R e 0 VAre o A = % v SilnVanwials S Elns
i | f I '
, {
I] / : I | | avE | ‘ _ ]‘.” | . : 75
A e e A T A T zs as
J | T ' l ]
1 A ) i T
A L A L] 1 ‘ A
II M~ ] \I“H' S ._N,\\._fg\__‘_f—-—fd J(”\ P AT N N
/ 7 [ -~
TN | |
AN I




Interpretaciones ECG — normal segun el
cardiologo y el electrofisiologo

Eco y angio VD — sobrecarga de VD, areas
disquineticas
EEF: TV sostenida inducida, morfologia BRI-
FC = 255

Biopsia del VD = DAVD



Caracteristicas diagnosticas de

1. ECG

DAVD

a) Ondas T invertidas mas alla de V,




Incidencia de inversion de onda T mas
alla de V1 y V2.

Edad 19 — 45

< 4% en mujeres
< 1% en hombres

Marcus F Am J Card 2005:95:1070



En hombres, edades de 19-45 con EV
de morfologia de BRI

Inversion de onda T mas alla de V1
origina fuerte sospecha de DAVD.



Medicion deonda Sen V, -V,

X1 = Nadir of S wave
X2 =~ Isoeleciric bascline

S wave upstroke

Figure 1. A, lllustration of determining S-wave stroke from QRS
complex. B, Examples of QRS compiex in V; through V, from
several ARVD/C cases demaonstrating prolonged S-wave
upstroke.

Nasir K, et al Circ 2004;110:1527-1534



Duracion QRS durante TV de 2120 ms en la
derivacion | puede ayudar al diagnéstico de DAVD

Sensibilidad — 100%

Especificidad — 46%
Valor predictivo + - 61%
Valor predictivo - - 100%

La suma del eje QRS promedio < 30° (negativo en
AVL) a los criterios anteriores de DAVD aumenta la
especificidad a 100%

Los criterios anteriores también se aplican en la TV
con eje QRS inferior

Ainsworth CD et al. Heart Rhythm J. 2006;3:416-423



Miocardiopatia/Displasia del

Ventriculo Derecho

Problemas con imagenes del VD

Estructura con forma irregular, altamente
trabeculada

Falta de cortes estandarizados

Falta de familiaridad técnica con
Imagenes del ventriculo derecho

Falta de experiencia medica para
distinguir lo normal de lo anormal

Estructura del VD



Percepcion incorrecta de
cardiologos y algunos
radiologos, de que las IRM
son la mejor prueba de
Imagen para la DAVD,
puesto que puede detectar
adiposidad en |la pared del

VD y adelgazamiento de la
pared del VD.



Solo unos pocos
centros tienen una
experiencia extensa

con interpretacion de
IRM en la DAVD



¢.,Las "anormalidades” de movimiento
de |la pared del VD se observan en
sujetos normales por cine IRM?

Se observaron en el 93% de 29 sujetos
normales, edad promedio 49 + 15 anos

La mayor parte en la pared libre del VD,

adyacente a la banda moderadora.
Sievers B et al J Card Mag Res 2004;6:601



Diagnostico erroneo de DAVD

De esos 65 pacientes, 46 tuvieron “IRM
anormal” en base a adiposidad
intramiocardica y adelgazamiento de la pared

El diagnostico no se confirmo en ninguno de
ellos

Solo 24 (27%) de 89 pacientes presentaban
los criterios de la Task Force de DAVD

Bomma C et al J Cardiovasc Electrophysiol 2004;15:300



Incidencia familiar de DAVD

Se realizo “screening” en familiares, de
anormalidades cardiacas por ECG, ECG de
senales promediadas, Holter y/o Eco

38% presentod evidencias de DAVD

Hamid M.S.et alJACC 2002:40;1445.



Genética de DAVD

Enfermedad de acoplamiento mecanico de
células miocardicas

Uniones adherentes, desmosomas y gap
junctions que se localizan en discos intercalados

Uniones adherentes y desmosomas ofrecen
acoplamiento mecanico

Los gap junctions sirven como acoplamiento
electrico



El defecto genético se debe a proteinas

alteradas que suministran el acoplamiento

mecanico entre las células miocardicas y
unen las células miocardicas entre si

Estas incluyen la placoglobina, placofilina-2,
desmoplakina, desmogleina y desmocolina.

“Union defectuosa”



Esta hipotesis puede explicar

Por qué la DAVD:

Se observa en el VD antes que en VI. EI VD es mas
delgado y mas susceptible que el VI a disrupcion.

Rara vez se observa antes de los 10 anos de edad
Aparece a una edad menor en atletas
Se exacerba por ejercicio vigoroso



Gen de Placofilina-2 (PKP,) en la DAVD

56 casos testigo segun los criterios de la Task
Force

Gen PKP, en 24 (43%)

Gen PKP, en 17/23 (73%) de casos testigo
familiares de DAVD

Von Tintelen P. et al. Abs.
Pace;2006:29; S1 (Suppl 1)



padre

73 anos

Placofilina 2

hermano

39 anos

Placofilina 2

70 anos

Placofilina 2

40 anos
Placofilina 2

Desmoplakina



Estratificacion de riesgo de muerte

arritmica

Edad precoz

Sincope

Paro cardiaco (o FV inducida en EEF)

TV en una frecuencia >240 Ipm (espontanea o en EEF)
Compromiso del VI (FEVI <50 o0 55%)

Genotipo
— Cohorte de Newfoundland (MSC en hombres)
— Enfermedad de Naxos

Etiologia de DAVD

— ? Riesgo menor si es por miocarditis™
*Corrado D. Circ (abs) 2003;suppl. IV 108:627



Miocardiopatia arritmogeénica del ventriculo izquierdo

Dominante autosomica

Trastorno — Desmoplakina
a. Anormalidades no epidérmicas
b. ECG: inversion de onda T lateral
c. Origen de arritmias en Vly VD

d. Compromiso predominante del VI, pero
también anormalidades de movimiento de la pared
del VD

Norman M. et al. Circulation 2005;112:636



Mujer de 25 anos
Queja principal: dolor abdominal
TC: abdomen con contraste oral e IV
VI: adelgazamiento leve y difuso de la pared

Leve protuberancia en pared lateral del VI

Se sugieren mas evaluaciones cardiacas



Historia de episodios multiples de sincope

ECG - onda T invertida 2,3, AVF, V,-V,
*ECG de senales promediadas — Normal, 1
EV

eMonitor Holter — 1 EV/24 horas

Prueba de esfuerzo

Bruce etapa 4 Max FC =168 LPM
Respuesta tension arterial fisiologica
Sin arritmias






Ecocardiograma 2 D

Hipoquinesia leve de pared lateral del VI
VD — Normal

IRM cardiacas

Gran area de tejido fibrotico en VI con
adelgazamiento y anormalidades de
movimiento de pared

Infiltracion adiposa en VI basal

? Adelgazamiento de pared del VI
Angiograma de VD y VI

Multiples aneurismas del VD y el VI



Lossy compression - not intended for diagnosis




Lossy compression - not intended for diagnosis




Lossy compression - not intended for diagnosis




Estudio EF — Normal
Arritmias no inducibles

Holter implantable



Subsidio NIH

"Estudio Multidisciplinario de
Displasia del Ventriculo
Derecho”

UO1 HL65594



Para obtener mayor
informacion e inscribir
pacientes

www.ARVD.org
1-800-483-2662

www.ARVD.com



