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ANTECEDENTES:

DEFINICION

La Displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD) es la forma clasica
de un desorden miocardico crénico, progresivo, hereditario con un amplio espectro
fenotipico. EI nombre de la enfermedad refleja la predisposicion de taquicardias
ventriculares y su preponderancia ventricular derecha (1), pero el reconocimiento
actual de subtipos con la temprana participacion ventricular izquierda apoya la

adopcion de un término mas amplio “Cardiomiopatia arritmogénica” (2).

EPIDEMIOLOGIA

La importancia de la DAVD es su asociacién con muerte subita, especialmente
con adultos jovenes. Se ha estimado que es responsable del 1% al 3% de las
muertes subitas cardiaca (MCS) en individuos menores de 35 arios (3, 4, 5), vy

hasta el 10 % en los menores de 65 anos de edad (6).

La prevalencia de la DAVD en los estados unidos es de 1 de 5000 en la poblacién
general (7), hasta una prevalencia de 1 de 1000 en Europa (8). En nuestro pais

se desconoce la prevalencia de la DAVD.

HISTORIA NATURAL
La DAVD es caracterizada por el reemplazo progresivo del miocardio del

ventriculo derecho (VD) por el tejido fibrograso La afectacion mas comun para



esta transformacion de tejido estd entre infundibulo anterior, el apice y la cara

diafragmatica del VD, el supuesto " el triangulo de displasia” (1,9).

Conforme progresa la enfermedad, las manifestaciones miocardicas pueden ser
mas notorias. A nivel celular, existe perdida de los miocitos y puede estar
acompanado de inflamacién, fibrosis y adiposis, El rango de anormalidades
estructurales va desde alteraciones regionales de la movilidad, aneurismas
ventriculares, incremento de la trabeculacion, hasta dilatacion y disfuncion

ventricular global (10, 11, 12).

El ventriculo izquierdo (VI) y el tabique pueden estar implicados en casos mas
extensos. La presencia de arritmias y hallazgos caracteristicos en el
electrocardiograma de superficie puede ser explicada por la dispersion eléctrica

gue puede incitar acontecimientos arritmicos (9, 13,14).

Cuatro etapas han sido documentadas en la historia natural de DAVD: una fase
temprana oculta, el desorden eléctrico, la falla ventricular derecha, y la
insuficiencia biventricular.

e En la fase oculta, las anormalidades estructurales sutiles o ausentes
enmascaran un riesgo a veces significativo de MSC, en particular durante la
actividad fisica vigorosa.

e Es seguida de un desorden eléctrico, que manifiesta sintomaticamente con
arritmias ventriculares con configuracién de bloqueo completo de rama

izquierda, indicando su origen en el VD. Las anormalidades estructurales,



en esta etapa, son ahora perceptibles, pero permanecen limitadas al VD y
con frecuencia regionales.

e Como el proceso de enfermedad se extiende por el miocardio, la disfuncion
global del VD vy la insuficiencia VD contintan. En esta etapa, la funcion del
VI esta conservada, pero puede tener involucro localizado.

e La afectacion progresiva del VI conduce al fracaso de bomba biventricular

como una complicacién del estadio final (15, 16, 17).

PATOGENESIS

La DAVD es una condicién hereditaria, con un patrén de herencia autonémico
dominante (1, 3, 5, 18). Se han encontrado mas de 10 diferentes variantes
genéticas, nueve locus gendmicos y mutaciones en plakoglobina, desmoplakina,
plakofilina, desmogleina-2, desmocolina-2, receptor de ryanodine (17, 18). Las
mutaciones en genes demuestran penetracién incompleta y expresividad variable,
implicando factores exdgenos y otros modificantes genéticos en la etiologia de
esta enfermedad. Aunque existen mutaciones de novo sin antecedentes familiares

en la DAVD (18,19).

MECANISMO DE ARRITMIA EN LA DAVD.

Cualquier interrupcién del contacto sarcomera a sarcomera, ya sea por
aislamiento o interferencia por depésitos de material (como el tejido adiposo, la
fibrosis, o la calcificacidn), mal pegamiento de los discos intercalares, o la
extension o la alteracion del intersticio por células inflamatorias, interrumpiran la

onda de despolarizacion con subsecuente retrasos de nueva polarizacion de las



fibras, con generacion de un fendémeno de reentrada y generacion de arritmias (4,

10,16, 18).

El rasgo cardinal es una temprana predisposicion a arritmias ventriculares y MSC
en el contexto de morfologia, histologia, y funcion ventricular bien conservada.
Esta supuesta fase oculta, es unica entre las enfermedades miocardicas primarias.
En esta etapa, el diagnéstico y la estratificacién de riesgo, postulan un desafio

clinico (20).

Manifestaciones clinicas

La presentacion clinica ocurre comunmente entre la y tercera y cuarta década de
la vida, tiene una variabilidad clinica importante, desde el miembro asintomatico
de un familiar afectado, hasta la muerte subita a temprana edad.

La presentacion clinica mas comun es en adultos jévenes entre 18 y 35 anos, que
presentan palpitaciones (30%), presincope (32), sincope (52%), puede
presentarse también disnea o angina de pecho, y el cuadro mas dramatico es en
pacientes aparentemente sanos, durante una actividad fisica presentan muerte

subita cardiaca, enun 10% (1, 2,3, 21, 22).

EVALUACION ELECTROCARDIOGRAFICA
Desde la primera descripcion de DAVD por Markus, se hizo mencién de los
hallazgos encontrados en el electrocardiograma de superficie. La onda épsilon,

inversion de la onda T en precordiales derechas, prolongacion de la duracién del



QRS en precordiales derechas, taquicardia ventricular sostenida con morfologia

de bloqueo completo de la rama izquierda del haz de His (1, 2, 7).

Desde esa primera publicacién hasta la fecha se han descrito varios hallazgos
electrocardiograficos relacionados con la DAVD ver (anexo 1), relacionados con
alteraciones en la despolarizacion y repolarizacién, secundarios a dispersion
eléctrica de los periodos refractarios, retardo en la activacion ventricular (23).

Los hallazgos electrocardiograficos son detectados hasta en un 90% de los

pacientes con DAVD (24, 25).

HALLAZGOS MORFOLOGICOS

El tamarfio y funcion ventricular pueden ser evaluados usando una variedad de
modalidades de imagen incluyendo angiografia, ecocardiografia o resonancia
magnética cardiaca. De acuerdo con los criterios de diagnostico, uno de ellos es
definido como la presencia de una dilatacién y/o perdida de la funcién del VD. La
angiografia ventricular derecha se considera el “estandar de oro” para el

diagnostico de DAVD la cual muestra un 90% de especificidad (16, 19, 26).

ECOCARDIOGRAFICOS:

El ecocardiograma, no es invasivo, es la primera linea de estudio de imagen en la
DAVD. Los avances en este estudio es la identificacion de dilatacién localizada
del llamado triangulo de displasia, hipocinesia regional o global, adelgazamiento
de la pared libre del VD, medicion de la fraccion de acortamiento de aéreas

(27,28).



IMAGEN DE RESONANCIA MAGMETICA.

Uno de los avances mas importantes en el diagnostico fue la introduccion de la
resonancia magneética cardiaca. Por medio de esta técnica se detecta la infiltracidn
grasa en el VD, aumento de la trabeculacién, zonas de hipocinesia, discinesia, asi
también aporta informacidn sobre el volumen, la funcién global y segmentaria del

VD (28, 29).

DIAGNOSTICO
En 1994, fue implementado un sistema de puntaje basado en criterios mayores y
menores para ayudar a establecer el diagnostico de DAVD. (30). En abril del 2010

se publicaron los nuevos criterios diagnésticos (ver anexo Il) (31, 32).

La mayoria de los casos de muerte cardiaca subita (MCS) ocurren en pacientes

con enfermedad cardiaca minima o subclinica (33).

TRATAMIENTO

Las terapias disponibles incluyen cambios en el estilo de vida, medicamentos
antiarritmicos  (sotalol, betabloqueadores, amiodarona, propafenona vy
calcioantagonistas), ablacion por radiofrecuencia, desfibrilador automatico
implantable e incluso cirugia. Los medicamentos antiarritmicos con la terapia
inicial y mas comun en la DAVD (34, 35).

La ablacion por radiofrecuencia es usa en caso de taquicardia ventricular
refractaria a antiarritmicos, y posteriormente la implantacion de desfibrilador

automatico (35, 36).



CURSO Y PRONOSTICO

La DAVD es una enfermedad progresiva. Aunque multiples estudios hayan
demostrado un pronéstico favorable a largo plazo en pacientes correctamente
tratados, pocos estudios a largo plazo han sido realizados para determinar si el

curso de ARVD puede ser modificado (37).



JUSTIFICACION

La DAVD es una patologia cardiaca, si es de poca prevalencia, su mortalidad es
elevada, por lo que su conocimiento, diagnostico, asi como la estratificacion de
riesgo y tratamiento en una etapa temprana es un reto para el clinico, pues en
etapas temprana su presentacion clinica puede ser la MSC (1, 2, 3, 5, 7, 10, 14,

16).

El conocimiento de las caracteristicas clinicas de nuestros pacientes hace mas
factible el entendimiento y conocimientos de esta enfermedad, asi como la
orientacién diagnostica mas precisa asi como la estratificacién y tratamiento
oportuno (2, 3, 5, 27, 34, 35). Por lo que se realizo este estudio para determinar
las caracteristicas clinicas de la poblacion de pacientes del Instituto Nacional de

cardiologia con diagnostico de DAVD.



OBJETIVO GENERAL

Se describid las caracteristicas clinicas de la poblacién de pacientes del Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, con diagnostico de displasia

arritmogénica del ventriculo derecho.

OBJETIVOS PARTICULARES

1. Se describi6 las caracteristicas clinicas de la poblacién de pacientes del
Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, con diagnostico de
DAVD.

2. Se identificd la presentacion clinica de los pacientes Instituto Nacional de
Cardiologia “Ignacio Chavez”, con diagnostico de DAVD.

3. Se correlaciond los criterios diagnésticos actuales con los hallazgos clinicos
de la poblacién de pacientes del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio
Chavez”, con diagnostico DAVD.

4. Se identific6 el tratamiento de la poblacion de pacientes del Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, con diagnostico de DAVD.

5. Se identificaron los eventos cardiacos adversos de los pacientes del

Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, con DAVD.



MATERIAL Y METODOS

Se realizo un estudio descriptivo, transversal, retrospectivo.

Pacientes:

Se incluyeron a todos los pacientes, mayores de 18 afios y menores de 45 afos,
atendidos en el Instituto nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” desde 1982
hasta febrero del 2010.

Se revisaron los expedientes clinicos que contaran con el diagnostico de DAVD

segun los criterios diagnésticos de 1994 (30).

Se incluyeron las variables de edad, género, lugar de nacimiento, antecedentes de
muerte subita cardiaca a temprana edad en familiares, modo de presentacidon
clinica (palpitaciones, presincope, sincope, angina de pecho, disnea, insuficiencia
cardiaca, muerte subita cardiaca), hallazgos electrocardiograficos, hallazgos
ecocardiograficos hallazgos de imagen de resonancia magnética, tratamiento

utilizado y efectos adversos.



ANALISIS ESTADISTICO

Se realizo un analisis descriptivo de distribucién de variables continuas. Las
variables continuas se expresaron como media = desviacibn estandar, las
variables categoricas con porcentajes. El andlisis estadistico se realizo utilizando

el sistema SPSS versiéon 18.



RESULTADOS:

Se realizo una consulta en la base de datos del INCICh, desde enero de 1985
hasta marzo de 2010, encontrandose 4 pacientes con el diagnostico consignado
en el expediente de DAVD. De los pacientes con diagnostico de arritmia
ventricular (taquicardia ventricular no sostenida, taquicardia ventricular sostenido o
fibrilacion ventricular), los pacientes con DAVD representaron el 0.2% en nuestra

poblacion.

Los 4 pacientes (100%) fueron del género masculino, con un promedio de edad al
diagnostico de 31 afos + 6 afos, cada uno proveniente de diferente estado de la
republica. Solo en 1 (25%) de ellos contaba con antecedente de MSC temprana

en familiares de primer grado.

El 50%, de los pacientes, presentaron paro cardiaco no fatal, el 50% presento
sincope, el 25% tuvo presincope, 25% tuvo sensacion de palpitaciones, uno de
ellos 1 (25%) tuvo angina de pecho, en los 4 (100 %) los sintomas fueron
presentados durante actividad fisica vigorosa, y en los 4 (100%) se documento
taquicardia ventricular sostenida. En dos (50%) de ellos requirié de terapia

eléctrica como tratamiento inicial (Tabla 1).



Tabla 1. Caracteristicas demogréficas y formas de presentacion

Caracteristicas

Demograficos

Edad 31+7
Genero
masculino 100%

Actividad fisica durante los sintomas 100%

Presentacion

Paro cardiaco no fatal 2 (50%)
Sincope 2 (50%)
Palpitaciones 1 (25%)
Presincope 1 (25%)
Angina de pecho 1 (25%)
Disnea 1 (25%)
Muerte 0

Asintomatico 0

En el estudio inicial con electrocardiograma se observaron hallazgos
correspondientes a la DAVD: inversiéon de la onda T en precordiales derechas en
el 100%, inversién de la onda T en derivaciones inferiores en el 50%, la onda
épsilon no de encontr6 en ninguno de los pacientes, el QRS prolongado en

precordiales derechas en el 100%, Bloqueo parietal en el 75%, indice de



prolongacion del QRS en precordiales derechas en el 100%, TAD prolongado en
el 75% , indice r'/S menor de 1 en V1 se presento en el 50% de los pacientes, La
taquicardia ventricular en el 100% de los pacientes. La fragmentacion del QRS en

el 75% de los pacientes. (Tabla 2)

Tabla 2. Porcentaje de hallazgos electrocardiograficos en los pacientes del INCICh

con DAVD.
Hallazgo N (%)
Inversién de la onda T hasta V3 4 (100)
2 Taquicardia ventricular con imagen de bloqueo de rama 4 (100)
izquierda con eje eléctrico inferior
3 Prolongacién del QRS localizado en precordiales derechas 4 (100)
4 QRS Prolongado en derivaciones precordiales derechas 4 (100)
5 Duracién de activacion terminal (TAD) prolongado 3 (75)
6 Bloqueo Parietal 3 (75)
7 Inversién de la onda T hasta V4 con patrén de BCRDHH 3 (75)
8 Disminucion de la amplitud de la onda R en precordiales 3 (75)

derechas.
9 Fragmentacion del QRS en derivaciones precordiales 3 (75)

derechas
10 Inversidon de la onda T en derivaciones inferiores 2 (50)
11 QRS Prolongado en derivaciones inferiores 2 (50)
12 indice r'/s en V1 menor de 1 2 (50)
13 Bloqueo completo de la rama derecha del haz de His. 1 (25)

14 Elevacién del segmento ST de V1 y V2. 0
15 Onda Epsilon 0




Al 100% de los pacientes se les realizo monitoreo ambulatorio electrocardiografico
encontrando en el 100%, episodios de taquicardia ventricular. A todos los
pacientes se les practico prueba de esfuerzo en banda sin fin y al 75% de los

pacientes presentaron taquicardia ventricular en el esfuerzo maximo.

Las alteraciones morfolégicas y funcionales fueron reconocidas por medio de
ecocardiografia y con resonancia magnética cardiaca a todos los pacientes. Por
ecocardiografia el 100% de los pacientes se encontrd con dilatacion del VD, en el
100% alteraciones de la contraccién global y segmentaria, en el 50% disminucion
de la funcién ventricular derecha y solo en el 25% de los paciente presentaron
adelgazamiento de la pared libre del ventriculo derecho, asi como

psuedoaneurismas.

La resonancia magnética cardiaca encontré el 100% de los pacientes aumentos
del volumen telediastdlico, dilatacion del VD, el 75% con disminucién de la funcion
sistolica del VD, en el 100% alteraciones de la contraccion global y segmentaria
del VD. En el 25% pseusoaneurismas y en el 100% encontré infiltrado grado y

realce tardio por infiltrado fibroso en la pared libre del VD.

El ecocardiograma y la RMC no encontraron alteraciones estructurales ni

funcionales de VI.

Al 50% de los pacientes se les realizo estudio electrofisiolégico, realizandose

ablacién por radiofrecuencia de un foto arritmogenico de forma exitosa.



Solo a un paciente (25%) se le realizo biopsia endomiocardica guiada por RMC,
en la que se demostré un patron de infiltrado fibrograso, disminucion de los
miocitos, compatible con DAVD. No se presentaron complicaciones de este

procedimiento.

Se cotejaron los hallazgos clinicos, electrocardiograficos, ecocardiograficos, RMC
con los criterios diagnésticos propuestos en abril del 2010 (32), encontrando

(Grafico 1):

Disfuncion regional, global y anormalidades estructurales en el 75% como

criterio mayor y 25% como criterio menor.

e Caracteristicas tisulares de la pared del VD, solo en el 25% como criterio
mayor.

e Alteraciones de despolarizacién en el 75% solo como criterio menor, en
ningun caso presentaron en este rubro como criterio mayor.

e Anormalidades de repolarizacién se presento en el 100% de los pacientes
como criterio mayor.

e Arritmias en el 100% como criterio mayor asi como criterio menor.

e Historia familiar en el 25% como criterio menor.
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Correlacion de los hallazgos clinicos con los criterios diagnosticos (31)

Tratamiento inicial

Dos pacientes (50%), su presentacion inicial fue paro cardiaco presenciado;
documentandose TVS inestable, que requiri6 terapia eléctrica como terapia inicial,
el otro 50% de los pacientes iniciaron con un medicamento antiarritmico, uno

(25%) de ellos con propafenona y otro (25%) con amiodarona.

Posteriormente el 100% de los pacientes continda su tratamiento con amiodarona,
y en un 75% de ellos requirié el uso de 2 antiarritmicos. A los pacientes que
requirieron mas de un antiarritmico (75%), se les implanto un desfibrilador

automatico, por taquicardia ventricular refractaria a antiarritmicos.



Eventos adversos

El desfibrilador automético, en 2 pacientes (50%), presenté descarga adecuada
por eventos de taquicardia ventricular y fibrilacion ventricular. Solo uno de los
pacientes (25%) a requiri6 hospitalizacion por agotamiento de fuente de
desfibrilador automatico. EI 100% de los pacientes continuan con manejo

antiarritmico doble.

El 100% de los pacientes estan vivos, con un seguimiento maximo de 9 afos y

minimo de 2 anos.



Conclusiones

1.

Las caracteristicas de la poblacion de pacientes del Instituto Nacional de
Cardiologia “Ignacio Chavez” con diagnostico de DAVD, sin similares a lo
descrito en otras poblaciones a nivel mundial (3, 4, 5, 6, 7, 8): Pacientes de
género masculino, entre la tercera y cuarta década de la vida, que al estar
realizando actividades fisicas, presentan algun sintoma relacionado con la
DAVD.

La forma de presentacion mas frecuente es al estar realizando actividad,
presentan paro cardiaco no fatal (50%), sincope (50%), presincope o
palpitaciones (25%) o angina (25%). En todos los pacientes se documento
taquicardia ventricular sostenida con morfologia de BCRIHH.

Su obtuvo una buena correlacibn de los hallazgos clinicos,
electrocardiograficos, ecocardiograficos, resonancia magnética cardiaca y
biopsia endomiocardica con los criterios diagndsticos propuestos en abril
del 2010 (32).

A los pacientes con diagnostico inicial de DAVD el tratamiento de primera
eleccion fueron los antiarritmicos, usandose amiodarona, sotalol,
betabloqueadores, propafenona, de forma aislada o combinando hasta dos
antiarritmicos. En el 50% de los pacientes del INCICh se requiri6 de
ablacion por radiofrecuencia y en el 75% de los pacientes se implanto un
desfibrilador automéatico interno.

Solo uno de los pacientes requirié internamiento, solo por agotamiento de

fuente de desfibrilador, en el 50% de los pacientes el desfibrilador



automatico interno tuvo dos descargas apropiadas para taquicardia
ventricular.

6. Los 4 pacientes se encuentran en seguimiento con un maximo de 8 anos.

DISCUSION

La prevalencia encontrada por varios autores va del 1 por cada 5000 pacientes en
poblacién general (3, 4, 5, 6, 7, 8), nuestro estudio fue realizado en un centro de
concentracion, y se encontré una prevalencia 1 por cada 600 pacientes pero con
diagnostico de taquicardia ventricular, semejante a lo descrito en un estudio
postmorten en pacientes de muerte subita (9), la prevalencia aumenta segun la
poblacion estudiada. Se debera realizar un estudio abierto a tola la poblacion de
nuestro instituto para determinar la prevalencia de DAVD.

La forma de presentacién clinica en muy semejante a lo encontrado en los
multiples estudios, y es siendo su forma de presentacidn mas frecuente el paro
cardiaco no fatal, el sincope, presincope y palpitaciones por orden de frecuencia.
Los hallazgos clinicos asi como los hallazgos electrocardiogréficos,
ecocardiograficos, resonancia magnética cardiaca, biopsia tienes una buena
correlacién con los criterios diagnésticos actuales (32). En ninguno de los
pacientes se encontré la onda épsilon caracteristica de la DAVD (1, 2, 3, 5, 16,
32), no se contaba con determinacion de electrocardiograma con derivaciones

altas, lo que se deberé estudiar a futuro.



Todos nuestros pacientes se encuentran es una etapa avanzada de la
enfermedad, pues ya tienen cambios estructurales y disfuncién global del
ventriculo derecho mas los acontecimientos arritmicos, deberdn continuar con
vigilancia periodica para conocer la evolucidon de esta disfuncién ventricular
derecha y la afectacién ventricular izquierda, asi como los acontecimientos

arritmicos.

El tratamiento empleado en nuestra poblacién no difiere del tratamiento descrito
en la literatura mundial (34, 35, 36), estos pacientes estratificados como de alto
riesgo por tener episodio de arritmias ventriculares malignas, por lo que se les fue
implantado un DAI; Su evolucién, durante el seguimiento, se puede considerar

buena, similar a lo observado por Harrison (37).

La DAVD sigue siendo una enfermedad rara (1, 3, 5), con una presentacién clinica
catastréfica, como lo es la muerte subita (3, 4), se requiere continuar con el
seguimientos de nuestros pacientes y un estudio mas detallados de sus
caracteristicas electrocardiograficas con el uso de derivaciones altas y nuevas

perspectivas de estudio.
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Hallazgos electrocardiogréaficos de la DAVD y su definicién.

Hallazgo

Definicidon

Inversién de la onda T
hasta V3

Onda T invertida en derivaciones V1, V2 y V3

2 Inversion de la onda T|Onda T invertida en derivaciones V1, V2, V3 y V4 en
hasta V4 con patrén de | presencia de patrén de BCRDHH.
BCRDHH

3 Inversion de la onda T en | Onda T invertida en dos o 3 derivaciones DI, DIl y AVF
derivaciones inferiores

4 Onda Epsilon Onda distinta de pequena amplitud que ocupa el segmento

ST en las derivaciones precordiales derechas y es distinta
al complejo QRS

5 QRS Prolongado en | Duracion del QRS mayor de 110 ms en V1, V2 o V3.
derivaciones precordiales
derechas

6 Bloqueo Parietal Duracion del QRS en derivacion V1 o hasta V3 que excede

la duracion del QRS de la derivaciéon de V6 en mas de 25
ms

7 Prolongacién del QRS | Duracion del QRS: (V1+V2+V3) / (V4+V5+V6) igual o0 mayor
localizado en precordiales | de 1.2 con la duracion del QRS mayor de 100 ms en 2 0 3
derechas derivaciones precordiales derechas.

8 QRS Prolongado en|Duracién del QRS mayor de 110 ms en dos o tres
derivaciones inferiores derivaciones de localizacion inferior (DII, DIl y AVF)

9 Disminucion de la | Disminucion de la amplitud del voltaje menor de 1.5 mvol en
amplitud de la onda R en | cualquiera de las derivaciones V1, V2.
precordiales derechas.

10 |Duracién de activacion| Valor mas largo en V1, V2 o V3 del nadir de la onda S al
terminal (TAD) | término de toda la despolarizacion.
prolongado

11 | Bloqueo completo de la| Duracion del QRS mayor de 10 ms, morfologia rsR” 6 rsR’s’
rama derecha del haz de | en V1, S empastada en V6, R tardiay empastada en aVR,
His. onda T invertida y asimétrica en V1.

12 |Indice r’/s en V1 menor | Relacion entre la duracion de la onda r” sobre la duracion de
de 1 onda s menor de 1.

13 | Elevacion del segmento | Desnivel positivo del segmento ST mayor de 0.5 mm en V1,
ST de Viy V2. V2 y V3.

14 |Taquicardia  ventricular | Taquicardia ventricular que muestra una imagen de
con imagen de bloqueo | bloqueo completo de rama izquierda del haz de His con eje
de rama izquierda con eje | superior
eléctrico inferior

15 | Fragmentacion del QRS |La fragmentacién del complejo QRS, se define como los

en derivaciones
precordiales derechas

cambios en la morfologia del QRS con patrones RSR
diferentes. Ondas R adicionales, Ondas S con muescas, 0
una onda R mayor.




ANEXO. Il CRITERIOS DIAGNOSTICOS

MAYOR

MENOR

Disfuncion
regional, global y
anormalidades
estructurales

Caracteristicas
tisulares de las
paredes del VD

Anormalidades
de
despolarizacion
enel ECG

Ecocardiograma

Acinesia, discinesia 0
aneurisma, ademas
cualquiera de los siguientes
en telediastole:
Tamano de VD en eje para
esternal largo

Tracto de salida del VD
mayor de 32 mm.
TSVD/IMC mayor de 19

mm/m?2

O en eje paraesternal corto

Tracto de salida del VD
mayor de 36 mm
TSVD/IMC mayor de 21

mm/M2.

O fracciobn de acortamiento
de area menor de 33%.

Imagenes de resonancia
Acinesia o discinesia regional
0 contraccion discronica, mas
cualquiera de los siguientes:
Volumen telediastélico/IMC
mayor de 110 ml/m2
hombres y mayor de 100
ml/m2 mujeres

FEVD menor del 40%

Miocitos residuales menor del
60%, o menor del 50%, con
reemplazo fibroso de la pared

libre del VD con o sin
reemplazo graso
Onda Epsilon en

derivaciones V1 y V2

Acinesia, discinesia, ademas
cualquiera de los siguientes
en telediastéle:

Tamano de VD en eje para
esternal largo

Tracto de salida del VD
mayor de 29 menor de 32
mm.

TSVD/IMC mayor de 16 y
menor de 19 mm/m2

O en eje paraesternal corto
Tracto de salida del VD
mayor de 32 y menor de 36
mm

TSVD/IMC mayor
menor de 21 mm/M2.
O fracciébn de acortamiento
de area mayor de 330% Yy
menor de 40%.

magnética

Acinesia o discinesia regional
0 contraccion discronica, mas
cualquier de los siguientes:
Volumen telediastélico/IMC
mayor de 100 a 110 ml/m2
hombres y mayor de 90 a
100 ml/m2 mujeres

FEVD mayor de 40% vy
menor de 45%

Miocitos residuales menor del
60%, o menor del 50%, con
reemplazo fibroso de la pared
libre del VD con o sin
reemplazo graso

TAD del QRS mayor de 55
ms en V1 y V2 en ausencia
de de BRDHH

de 18




Anormalidades
de repolarizacion
enel ECG

Arritmias

Historia familiar

Inversién de la Onda T en
derivaciones V1, V2 y V3, en

pacientes mayores de 14
anos y sin BRDHH.
Taquicardia ventricular

sostenida o no sostenida de
morfologia de BDRIHH con
eje superior (QRS negativo o
indeterminado en I, lll, AVF y
positivo en aVL.

DAVD confirmado por
criterios del Task Force, en
familiar de primer grado
DAVD confirmado por
patologia o cirugia en familiar
de primer grado

Identificacion de una
mutacion patogénica durante
la evaluacién

Potenciales  tardios  por
SAECG in ausencia de
duracién de QRS mayor de
110 ms.

Inversién de onda T en V1 y
V2 en pacientes mayores de
14 afnos y sin BRDHH.

Inversion de Ondas T en V1
hasta V4 en pacientes
mayores de 14 afios con
BRDHH.

Taquicardia ventricular
sostenida 0 no sostenida de
morfologia del tracto de
salida del VD, ejemplo:
morfologia BCRIHH con eje
inferios (QRS positivo en I,
[ll, AVF y negativa en AVL) o
eje indeterminado
Extrasistolia ventricular
mayor de 500 en Holter de 24
hrs.

DAVD confirmado
criterios, en familiar
segundo grado

Historia de DAVD en un
paciente de primer grado en
quien no es posible la
determinacién de los criterios
diagnosticos

Muerte subita prematura
(menor de 35 afos) debido a
sospecha de DAVD en
paciente de primer grado

por
de

Diagnostico

Definitivo: 2 criterios mayores o 1 criterio mayor y 2 criterios menores o 4 criterios

menores.

Probable: 1 criterio mayor y 1 criterio menor o 3 criterios menores.

Posible: 1 criterio mayor o 2 criterios menores

No probable: 1 criterio menor.
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