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Resumen.

Objetivos:
Describir y correlacionar el desacoplamiento mecanico con arritmias
ventriculares y hallazgos en resonancia magnética cardiaca (RMC)y su relacion

con la ecocardiografia en pacientes con Miocardiopatia Arrtimogénica (MCA).

Métodos y resultados:

25 pacientes con MCA fueron diagnosticados utilizando los criterios del
Modified Task Force del 2019 y de Padua. Se exploraron dos factores criticos en
la MCA: la taquicardia ventricular clinicamente relevante y el acoplamiento
ventriculo-arterial del ventriculo derecho medido por ecocardiograma
transtoracico. Los modelos de regresion de la fraccion de expulsion del ventriculo
izquierdo (FEVI) y fraccion de expulsion del ventriculo derecho (FEVD) con
acoplamiento ventriculo-arterial (VCA) se concibieron en el marco de splines de

regresion de bajo rango para producir regresiones no parameétricas flexibles.

La mediana de edad de nuestra cohorte fue de 34 anos, el 72% eran
hombres. En VAC encontramos una relacién positiva con FEVI (p=0,472,
p=0,023), FEVD (p=0,522, p=0,038) y volumen sistdlico indexado de RV (p=0,79,
p<0,001). Los splines de regresion de bajo rango mostraron una asociacion
principalmente positiva entre FEVI (df=3 F=20,75 p<0,001), FEVD (df=4 F=24,34
p<0,001) volumen sistdlico indexado del VD, con una asociaciéon lineal positiva
(df=1 F=31,67 p<0,001).

Para pacientes con historia de taquicardia ventricular, se observdé una
correlaciéon positiva con el acortamiento del VD, una menor FEVD (39,6 vs 32,2%.
p=0,025) y mayor masa del VI (38,99 vs 45,55, p=0,045), y volumen diastdlico final
del VI (56,99 vs 68,15 ml/m2, p=0,045) por ecocardiograma y RMC,

respectivamente.



Para VAC se observaron asociaciones positivas entre el volumen final del
VI diastdlico (p=0,039), la masa del VI (p=0,039); y asociacién negativa con
fraccion de eyeccion del VD por RMC (p=0,023), y acortamiento del VD por
ecocardiograma (p=0,026).

Conclusiones:

El acoplamiento ventriculo-arterial y las arritmias ventriculares como
ejemplos de desacoplamiento mecanico y eléctrico, respectivamente, estan bien
representados por la RMC y la ecocardiografia. Esto sefala que la evaluacién de
imagenes multiples podria ser una herramienta util en el reconocimiento temprano

de los resultados eléctrico-mecanicos a largo plazo.



Introduccion.

La miocardiopatia arritmogénica (MCA), conocida durante muchos afos
como displasia arritmogénica del ventriculo derecho, tiene un potencial
significativo de muerte cardiaca subita. Su prevalencia es de 1 en 5.000 y
representa una causa importante de muerte subita cardiaca en personas menores
de 60 anos. La MCA se caracteriza por reemplazar el miocardio normal con tejido
fibroadiposo, principalmente en el infundibulo anterior, en el apice ventricular
derecho y el area diafragmatica del ventriculo derecho." La resonancia magnética
cardiaca (RMC) tiene un papel importante en el diagndstico y manejo de pacientes
con MCA. Los criterios de diagndstico tienen un enfoque principal en el volumen
del VD vy la fraccion de eyeccion, y solo el consenso de Padua considera la mejora

tardia del gadolinio.?3

Las simulaciones muestran patrones de deformacion anormales en [aMCA
no cambiando las propiedades eléctricas del sistema, sino solo cuando se alteran
las caracteristicas mecanicas al reducir la contractilidad y aumentar la rigidez.
45Asi pues, el acoplamiento ventriculo-arterial (VAC) podria ser util al estar
relacionado con la eficiencia (fraccidn de eyeccién del ventriculo derecho [VD] y
del ventriculo izquierdo [VI]) en la ecocardiografia enfocada a VD. El indice
TAPSE/PSAP (presion sistélica arterial pulmonar) puede reflejar la relacion
longitud-fuerza y es una evaluacion util de la funcion del VD y no se ve afectada

por el grado de disfuncion del V1.8

La RMC es una herramienta importante que permite la estratificacion y el
pronéstico de la MCA. El VAC podria desempefiar un papel importante en el
pronéstico de MCA basado en anomalias mecanicas y estructurales que pueden
estar relacionadas con la informacién estructural proporcionada por RMC. El
objetivo de este trabajo es describir y correlacionar el desacoplamiento mecanico
con arritmias ventriculares y los hallazgos de RMC en pacientes con MCA.



Marco Tedrico

Antecedentes.

La MCA es una miocardiopatia que afecta principalmente al VD pero que
puede generar compromiso biventricular progresivo e irreversible. Su primera
descripcion fue hecha por Giovanni Lancisi en su liboro Motu Cordis et
Aneurysmatibusen 1736, en el cual describia una familia con recurrencia de la
enfermedad durante 4 generaciones, los miembros eran jovenes y presentaban
palpitaciones, dilatacion del VD, insuficiencia cardiaca y MSC’.Posteriormente, en
1905, Osler describié casos de hombres sanos que morian durante la actividad
fisica leve y encontré que tenian adelgazamiento biventricular®. El grupo de
Fontaine en el afio 1977° en una serie de pacientes intervenidos por taquicardias
ventriculares refractarias al tratamiento médico y sin cardiopatia aparente y en
quienes durante la intervencion se evidenciaron anomalias en la contractilidad de
la pared libre del ventriculo derecho y gran cantidad de tejido adiposo. Unos afos
mas tarde, Markus et al'%en 1982 presentaron la primera serie de 24 pacientes
describiendo las caracteristicas clinicas de pacientes con MCA. Desde entonces
esta entidad se ha reconocido de forma creciente y debe ser considerada de forma
sistematica en el diagndstico diferencial en aquellos pacientes con arritmias
ventriculares, especialmente si se originan en el ventriculo derecho. Los avances
en el diagnaostico, prondstico y manejo de estos pacientes han sido importantes en
los ultimos anos, a medida que se han reconocido mas pacientes con la
enfermedad. Esta enfermedad en un principio fue designada como displasia ya
que se penso que se trataba de un defecto congénito del desarrollo del miocardio
del ventriculo derecho. El subsecuente descubrimiento de que la enfermedad era
causada por un defecto congénito en los desmosomas cardiacos contribuyo a su
reconocimiento como una cardiomiopatia y su inclusion en la clasificacion de

cardiomiopatias por la American Heart Association.’



Patogénesis

La MCA es enfermedad hereditaria autosdmica dominante con penetrancia
incompleta y expresividad variable, aunque en algunos casos puede presentar un
patron autosémico recesivo como es el caso de la enfermedad de Naxos y el
sindrome de Carvajal'?. Se caracteriza histolégicamente por reemplazo de los
cardiomiocitos por tejido fibroadiposo, lo cual predispone a arritmias ventriculares,
insuficiencia ventricular derecha y muerte subita cardiaca (MSC), entendiendo asi
que el concepto de multi-imagen es crucial para comprender los cambios de

eventos estructurales a clinicos.

La actividad deportiva aumenta el riesgo de muerte subita cardiaca entre
adolescentes y adultos jovenes con ARVC.'3'4 E| ejercicio fisico puede agravar el
desacoplamiento mecanico de los miocitos; también puede desencadenar
arritmias ventriculares malignas y es un factor ambiental critico en la promocion
del desarrollo y la progresion de la enfermedad. La enfermedad es mas maligna
en hombres que en mujeres, hallazgo que puede explicarse bien por una
influencia directa de las hormonas sexuales en los mecanismos implicados en la
expresion fenotipica de la enfermedad’®'® o bien por diferencias basadas en el
sexo en la cantidad o intensidad del ejercicio.'”

Presentacion clinica e historia natural.

La presentacién clinica mas comun son palpitaciones o sincope inducido
por el esfuerzo en un adolescente o adulto joven, con inversidn de la onda T en las
derivaciones precordiales derechas (V1 a V4) en el electrocardiograma, arritmias
ventriculares con un patrén de bloqueo de la rama izquierda y anomalias

ventriculares derechas en las pruebas de imagen.

Las arritmias ventriculares van desde extrasistoles ventriculares frecuentes
hasta taquicardia ventricular, que puede degenerar en fibrilacion ventricular; las
arritmias se desencadenan o empeoran caracteristicamente por la estimulacion

adrenérgica.'3:18.19.20



Las alteraciones del ventriculo derecho en los estudios de imagen consisten
en dilatacion y disfuncién global y anomalias del movimiento de la pared regional
como acinesia sistdlica o discinesia o abultamiento diastdlico; el ventriculo
izquierdo y el tabique suelen estar implicados en menor medida, si es que lo
estan.?’-2 La resonancia magnética cardiaca (RMC) se ha convertido en la técnica
de imagen preferida porque combina la evaluacién de anomalias ventriculares
estructurales y funcionales con la caracterizacion tisular no invasiva con el uso de
realce tardio de gadolinio, que proporciona informacion sobre la presencia y

cantidad de cicatrizacion miocardica fibrograsa.?324

La insuficiencia cardiaca terminal del ventriculo derecho o falla biventricular
puede desarrollarse en los pacientes con enfermedad de larga data.'®?° Las
caracteristicas clinicas de la variante del lado izquierdo incluyen ondas T
invertidas en las derivaciones inferolaterales, arritmias ventriculares con imagen
de bloqueo de la rama derecha, dilatacién y disfuncién del ventriculo izquierdo y
realce tardio con gadolinio de la pared ventricular izquierda con patrén
subepicardico o distribucion media miocardica. Estos hallazgos apoyan el
concepto de que ARVC puede ser una enfermedad del musculo biventricular (es
decir, una enfermedad que involucra el miocardio de ambos ventriculos) y han

llevado a algunos a utilizar el término mas amplio "miocardiopatia arritmogénica".?®

Tratamiento y prondstico

El objetivo principal del tratamiento es reducir el riesgo de muerte subita y
mejorar la calidad de vida de los pacientes ya que es una de las principales
causas de MSC debido a taquiarritmias ventriculares, especialmente en poblacion
menor de 35 afios y/o atletas.?” La mortalidad estimada varia entre diferentes
estudios, pero va desde 0.08 a 3.6 % por afio.?® El prondstico depende de la
severidad de la disfuncién ventricular y la presencia de arritmias ya sea por
taquicardia ventricular sostenida o fibrilacién ventricular siendo estos importantes

predictores de MSC.



A pesar de los datos limitados, actualmente se recomiendan los
betabloqueadores para todas las personas clinicamente afectadas, tanto para la
prevencion de arritmias como para la reduccion del estrés de la pared ventricular
derecha.?® En pacientes con arritmias ventriculares, el tratamiento farmacoldgico
antiarritmico ofrece el potencial de mejorar los sintomas, aunque no hay pruebas
de que confiera proteccion contra la muerte subita cardiaca. La amiodarona, sola o
en asociacion con betabloqueadores, y el sotalol son los farmacos mas eficaces,
combinando los efectos sinérgicos de las propiedades antiarritmicas de clase Il y
el bloqueo betaadrenérgico.?3%3! E| potencial de efectos toxicos acumulativos
graves impide el tratamiento a largo plazo con amiodarona, especialmente en

pacientes mas joévenes.

La ablacion con catéter es una opcion terapéutica para pacientes que tienen
episodios de taquicardia ventricular monomorfica sostenida. Sin embargo, debe
considerarse como un enfoque terapéutico paliativo en lugar de curativo debido a
la alta frecuencia de recurrencias posteriores de taquicardia ventricular y la
eficacia no probada de la ablacibn como medio para prevenir la muerte subita
cardiaca.’>3 El pobre resultado a largo plazo se ha atribuido a la naturaleza
progresiva de la MCA, que conduce al desarrollo de multiples focos arritmogénicos
a lo largo del tiempo. Los pacientes que mas se benefician de los desfibriladores
son aquellos que han tenido un episodio de fibrilacién ventricular o taquicardia

ventricular sostenida.

Los pacientes en los que se desarrolla insuficiencia cardiaca derecha o
izquierda se tratan con farmacoldgica estandar terapia, incluyendo inhibidores la
enzima convertidora de angiotensina, antagonistas de los receptores de
angiotensina I, betabloqueadores vy diuréticos.'%252 |a terapia con
anticoagulantes orales esta reservada para pacientes con fibrilacién auricular o

complicaciones tromboembdlicas.



El trasplante cardiaco es la terapia definitiva para pacientes con arritmias
intratables (por ejemplo, tormentas incesantes de taquicardia ventricular o
fibrilacidn) o insuficiencia cardiaca congestiva que es refractaria a las terapias

farmacoldgicas y no farmacoldgicas.36

Planteamiento del problema

El desacoplamiento mecanico correlaciona con arritmias ventriculares vy
hallazgos de resonancia magnética cardiaca en pacientes con cardiomiopatia

arritmogénica.
Justificacion

El acoplamiento ventriculo-arterial (AVC), en ecocardiografia medida por el
indice TAPSE/PSAP, puede reflejar la relacion longitud-fuerza, es una evaluacion
util de la funcién del VD, no se ve afectada por el grado de disfuncion del VI y da
un rendimiento global ademas que se ha implicado con el prondstico en otras
enfermedades como la insuficiencia cardiaca y la hipertension arterial pulmonar,
pero nunca se ha explorado en la MCA. Nuestro estudio demostré que, en la MCA,
el VAC se correlaciona con FEVD, FEVI y volumen sistdlico de VD mas bajos, lo
que sugiere un mayor reemplazo de tejidofibrograso; ademas, los volumenes
ventriculares izquierdos diastélicos finales, y la FEVD y el acortamiento se
correlacionan con los resultados eléctricos medidos por RMC y ecocardiografia,
respectivamente. Un estudio mas extenso del VAC permitiria establecer el
pronéstico en MCA, identificando pacientes en riesgo de complicaciones
electromecanicas de una manera no invasiva por la relacién con FEVD y FEVI
también si el volumen diastdlico del VI predice el desarrollo de arritmias

clinicamente importantes en ACM en lugar de los volumenes de VD.



Consideraciones éticas.

Los pacientes fueron tratados de acuerdo con la Declaracién de Helsinki y
se les dio su consentimiento informado por escrito, y el registro actual fue
aprobado tanto por el Comité de Investigacién como por el Comité de Etica en

investigacion del Instituto Nacional de Cardiologia.

Objetivos.
Objetivo general.

Describir y correlacionar el desacoplamiento mecanico hallazgos de en
resonancia magneética cardiaca (RMC) en pacientes con Miocardiopatia
Arrtimogénica (MCA).

Objetivos especificos.

Describir la asociacion del FEVI y FEVD medida por resonancia magnética
con el grado de desacoplamiento medido por ecocardiografia.

Correlacionar la presencia arritmias ventriculares con parametros

demograficos clinicos ecocardiograficos y de RMC en pacientes con MCA.
Hipotesis.

Existe una relacion directa entre el grado de desacoplamiento medido por

ECOTT y el grado de disfuncion ventricular izquierda y derecha medido por RMC.
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Material y Métodos.

Disefio de Investigacion.

Se trata de un estudio con finalidad analitica, con secuencia temporal de
tipo longitudinal, con control de la asignacidn de tipo observacional y el inicio de

estudio de tipo retrospectivo.

Poblacion y muestra.

Examinamos a 97 pacientes con sospecha de MCA retrospectivamente en
el Instituto Nacional de Cardiologia, de enero de 2008 a noviembre de 2021 con

un seguimiento de 12 meses.

Criterios de inclusion y de exclusion.

Nuestros criterios de exclusion fueron embarazo/puerperio, enfermedades
infecciosas, autoinmunes, hepaticas o neoplasicas, dialisis previa, trasplante,
sindromes coronarios o no cumplir con los criterios antes mencionados. Cincuenta
y siete fueron excluidos ya que no cumplian con la definicion clinica y de
imagenes, y 12 por otras razones. Por lo tanto, 28 fueron diagnosticados por los
criterios del Modified Task Force del 2019 para la miocardiopatia ventricular
arritmogénica (MCA) y los criterios de Padua. Ademas, tres pacientes fueron
eliminados ya que no tenian tanto RMC ni ecocardiograma en el momento del

diagnostico. (Figura 1)
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Pacientes desde enero
2003 - mayo 2022

57 pacientes
tamizados en
total con

sospecha de
MCA

28
pacientes
con dx de
MCA

"I/:';ci&ntes excluidos por no cumplir

Criterios de Padua=57
Wiocardiopatia amiloide=1
Wincardiopatia de Takotsubo=4
Wincardiopatia periparto= 1

25 pacientes en total
cumplieron con dx de MCA
v contaban con ECOTT v
RMC al momento del
diagnostico

Otras miocardinpatias=5

N

~

criterios para MCA segln Task force v

Pacientes excluidos por no tener
RMC vw'o ECOTT al momento del Dx=3

Figura 1. Diagrama de flujo del estudio

Métodos

Se exploraron dos factores criticos en la MCA: la taquicardia ventricular

clinicamente relevante (necesidad de cardioversion eléctrica o farmacoldgica de

emergencia) y el VCA derecho medido por ecocardiograma transtoracico. El

acoplamiento ventricular-arterial derecho se calculé como la relacién entre TAPSE
y PSAP derivada de ecocardiografia (TAPSE/PSAP).
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Variables.

VARIABLE TIPO DE VARIABLE Y ESCALA  UNIDADES

Registro Cualitativa continua Numeros

Sexo Cualitativa dicotomica 0=hombre, 1=mujer
Edad Cuantitativa continua Afios

Antecedente familiar
Hipotiroidismo
Cardiopatia estructural
izquierda

Peso

Estatura

IMC

DAI/MCP

BRDHH

Ondas T negativas
Qt corregido por Bazzet
Onda épsilon

QRS ancho

Tipo de arritmia
documentada

FEVI inicial por eco
Dilatacién VD
Aneurisma

FEVD ECO

FEVI ECO

FACVD

TAPSE

Gradiente IT

PSAP

Ao de diagndstico
Seguimiento

FEVI RMN

FEVDRMN

Masa

VDFVI

VSFVI

VLVI

VDFVD

VSFVD

VLVD

Reforzamiento tardio

Cualitativa dicotomica
Cualitativa dicotomica
Cualitativa dicotomica

Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cualitativa dicotomica
Cualitativa dicotomica
Cualitativa dicotomica
Cuantitativa continua
Cualitativa dicotomica
Cualitativa dicotomica
Cualitativa categorica

Cuantitativa continua
Cualitativa dicotomica
Cualitativa dicotomica
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cualitativa dicotomica
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cuantitativa continua
Cualitativa dicotomica

0=no, 1=si
0=no, 1=si
0=no, 1=si

Kg

cm

Kg/m2

0=no, 1=si

0=no, 1=si

0=no, 1=si

ms

0=no, 1=si

0=no, 1=si

TV, TSV, ESV, BAV

%

0=no, 1=si
0=no, 1=si
%

%

%

mm
mmHg
mmHg
Afo
0=no, 1=si
%

%

g/m2
mL/m?2
mL/m?2
mL/m?2
mL/m?2
mL/m?2
mL/m?2
0=no, 1=si
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Analisis estadistico

El andlisis estadistico de los datos de los parametros clinicos y de imagen
se expresan como rangos medianos e intercuartilicos. La prueba exacta de Fisher
se utilizé para comparar las caracteristicas nominales. Se realizaron pruebas
exactas de Mann-Whitney-U para las comparaciones de grupos. Se utilizd una

prueba de rango de Spearman para obtener correlaciones.

En modelos de regresion preconcebidos de funcion FEVI y FEVD con VCA
se concibieron en el marco de splines de regresion de bajo rango, se realizaron
modelos aditivos generalizados y ajustados a la estimacién de probabilidad
penalizada (restringida por 5 nudos). (GAMPL en SAS) para producir regresiones
no paramétricas flexibles. Un valor p de <0,05 se considerd estadisticamente

significativo. El andlisis se realizé en SPSSv22 y SAS-University-Edition®©.

Resultados

La mediana de edad de nuestra cohorte fue de 34 anos, el 72% eran
hombres, dos pacientes tenian hipotiroidismo (12%), el 36% tenian antecedentes

familiares y el indice de masa corporal medio de 25,39 kg/m2.

Las anomalias electrocardiograficas estuvieron presentes en toda la
cohorte, con un 52% con bloqueo incompleto de la rama derecha (BIRDHH) e
inversion de la onda T, el 68,2% tenia ondas de Epsilon y el 52% tenia QRS ancho
(>120 ms).

Los parametros de la ecocardiografia tuvieron una mediana de FEVI del
55% y un acortamiento del VD del 34%. El VCA calculado (TAPSE/PSAP) fue de
0,63. La RMC mostré una mediana de FEVI del 47% y una FEVD del 34,45% con

19 pacientes (76%) con realce tardio de gadolinio (Tabla 1).
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas, electrocardiograficas y multi-imagen

Edad (afios) 34 (26-50)
Hombres (%) 18 (72)
IMC (kg/m2) 25.39 (20.2-28.7)
Peso (kg) 70 (55-85)
Altura (cm) 167 (160-172)
Superficie corporal (m2) 1.78 (1.59-1.96)
BIRDHH (%) 13 (52)
Onda T invertida (%) 13 (52)
QTc Bazzet (ms) 430 (420-480)
Onda de épsilon (%) 17 (68.2)
QRS ancho >120 ms (%) 13 (52)
Desfibrilador cardiaco implantable (%) 17 (68)
Taquicardia ventricular o fibrilacién 16 (64)

Ecocardiografia

FEVI (%) 55 (40-56)
Acortamiento de VD (%) 34 (20-40)
TAPSE mm 18 (16-20)
PSAP mmHg 31 (25-41)
VCA (TAPSE/PSAP) 0.63 (0.55-0.8)
Resonancia magnética cardiaca
FEVI 47 (40.7-55)
FEVD 34.45 (30.35-39.6)
Masa (g/m2) 44 .89 (36.81-54.50)
Volumen diastélico final del VI (mL/m2) 64.88 (565.79-73.73)
Volumen sistoélico final del VI (mL/m2) 37.02 (28.1-41.45)
Volumen de latido del VI (mL/m2) 29.05 (24.21-36.09)
VD Volumen diastélico final (mL/m2) 86.85 (66.25-113.76)

VD Volumen sistoélico final (mL/m2) 55.35 (34.21-68.81)
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Volumen de latido RV (mL/m2) 29.05 (24.21-36.09)
Realce tardio con gadolinio 19 (76)
Valores en rangos intercuartilicos a menos que se indique lo contrario.
BIRDHH = Bloqueo incompleto de la rama derecha.VI = Ventriculo izquierdo.VD =
Ventriculo derecho.FE = Fraccion de eyeccion.PSAP = Presion arterial sistélica

pulmonar. Acoplamiento ventriculo-arterial = VCA.

Acoplamiento ventriculo-arterial

En la regresion despearman encontramos una relacion positiva con la FEVI
por eco p=0,461, p=0,027; y por RMC p=0,472, p=0,023, FEVD por RMC p=0,522,
p=0,038; TAPSE p=0,498 p=0,022; y el volumen sistdlico indexado del VD p=0,79,
p<0,001. Y un negativo con el gradiente de regurgitacion tricuspide p=-0.489
p=0.033 y PSAP p=-0.772 p<0.001.

Los splines de regresion de rango bajo mostraron una asociacion
principalmente positiva de FEVI (df=3 F=20,75 p<0,001) y FEVD (df=4 F=24,34
p<0,001) con VCA. Ademas, cuando se comparé el VCA con el volumen sistdlico
indexado de VD, se observd una asociacion lineal positiva (df = 1 F = 31,67
p<0,001).

Al evaluar FEVD y FEVI frente a VCA (df= 3 F=13,04 p<0,001) en un
modelo de contorno, mostré una correlacion positiva global entre las fracciones de

eyeccion y el acoplamiento en los pacientes con ACM. (Figura 2)
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Figura 2. Splines de regresién de bajo rango. A: Acoplamiento ventriculo-arterial
(VCA) versus fraccion de eyeccion del VI. B: Fraccion de eyeccion VAC vs VD. C:
Fracciones de eyecciones del VD y VI versus VCA. D: Volumen sistdlico indexado

de VCA vs VD. VI= ventriculo izquierdo VD= ventriculo derecho.

Taquicardia ventricular

Se observaron diferencias en pacientes con taquicardia ventricular; una
tendencia en la que los pacientes mayores tuvieron mas eventos (33 vs 45 anos.
p=0,057); mas uso de un DCI (33,3 vs 87,5%, p=0,01), la ecocardiografia
demostré un menor acortamiento fraccional del VD (39,9 vs 22%, p=0,033), y la
RMC mostré que tenian menor FEVD (39,6 vs 32,2% p=0,025) mayor masa del VI
(38,99 vs 45,55, p=0,045) y mayor volumen del VI diastdlico final (56,99 vs 68,15
ml/m2, p=0,045). No se observaron diferencias en los hallazgos del ECG, FEVI por
ecocardiografia o RMC, y no hubo diferencias en los volumenes de VD. (Tabla 2).
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas y demograficas de la cohorte de

Miocardiopatia Arritmogénica dividida por la presencia de taquicardia

ventricular

No n=9 Si=16 p
6 12 0.673
33 (20-34) 45 (28-55) 0.057
80 (55-99) 70 (60-81) 0.637
165 (162-172) 168 (158.5- 0.978
171.5)

28.3(20.2-29.8)  27.2 (21.4-27.6) 0.522
1.9 (1.59-2.08)  1.78(1.6-1.91) 0.718

4 (44) 9 (56.3) 0.688
4 (44) 9 (56.3) 0.688
430 (424-470) 438 (418-480)  0.846
7 (77.8) 10 (62.5) 0.661
5 (55.6) 8 (50) 1
3 (33.3) 14 (87.5) 0.01

_ 54.5 (49.2-55.5) 55 (38-57) 0.776
_ 39.9 (27.5-41.5) 22 (13-35) 0.033
_ 18.5 (14-26.5) 18 (16.20) 0.75
_ 18 (13-30) 18 (16-20) 0.395
_ 30 (24-40.5) 31 (25-41) 1
_ 0.65 (0.38-1.04)  0.63 (0.58-0.67) 0.916

_ 47 (46-53.5) 46.2 (39.4-57)  0.718
_ 39.6 (36.2-46) 32.2(26.7-36.1) 0.025
_ 38.99 (29.02- 4555 (44.87-  0.045



45.41)
56.99 (55.5-
60.83)
29.11 (26.85-
33.59)
27.17
(25.69.34.43)
90.29 (74.07-
113.76)
48.24 (31.20-
68.81)
29.61 (28.17-
44.95)

6 (66.7)

57.43)
68.15 (64.88-
74.54)
39.27 (35.71-
43.62)
30.22 (26.7-
39.52)
85.78 (49.38-
103.53)
55.35 (37.47-
68.60)
25.63 (11.92-
34.07)

13 (81.3)

Valores en rangos intercuartilicos a menos que se indique lo contrario

0.045

0.14

0.301

0.656

0.717

0.126

0.63

BIRDHH = Bloqueo incompleto de la rama derecha. VI = Ventriculo izquierdo.

VD = Ventriculo derecho. FE = Fraccién de eyeccion. PSAP = Presion arterial

sistélica pulmonar. Acoplamiento ventriculo-arterial = VCA.

Correlaciones con la taquicardia ventricular

Se observaron asociaciones positivas con el volumen final del VI diastdlico

p=0,454 p=0,039, la masa del VI p=0,454 p=0,039; y negativas con la fraccion de

eyeccion del VD por RMC p=-0,505 p=0,023, y el acortamiento del VD en el

ecocardiograma p=0,508 p=0,026. (Figura 3)
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El Acoplamiento Ventriculo-Arterial
disminuido por ecocardiografia (TAPSE/PSAP)

Se relaciona con:
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Figura 3. Correlacion entre el acoplamiento ventriculo arterial medido por
ecocardiografia y la presencia de episodios de taquicardia ventricular, asi como su
relacion con las diferentes variables obtenidas por medio de resonancia magnética

cardiaca.
Discusion

Nuestro estudio demostré que, en la MCA, el VAC se correlaciona con
FEVD, FEVI y el volumen sistélico de FV mas bajos, o que sugiere un mayor
reemplazo fibrograso; ademas, los volumenes ventriculares izquierdos diastélicos
finales y FEVD y acortamiento se correlacionan con los resultados eléctricos

medidos por RMC y ecocardiograma, respectivamente.

Durante la ultima década, ha habido una creciente apreciacién de la
importancia del acoplamiento de VD, que proporciona un método valioso para
evaluar el rendimiento al describir la transferencia de energia entre la

contractilidad ventricular y la poscarga arterial (rigidez vascular).?”
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Encontramos que el VCA, medido por ecocardiograma, se correlaciona con
la FEVI medida por RMC, la FEVD vy el volumen sistélico del ventriculo derecho, lo
que confirma la relacion entre el rendimiento mecanico del VD, lo que
posiblemente sugiere un aumento de la afectacion del ventriculo derecho y un

rendimiento deficiente del RV en estos pacientes.38

Estudios previos han abordado la presencia de taquicardia ventricular (TV)
en la MCA, pero no exploraron los volimenes del VI; 3% en nuestro estudio,
encontramos que el aumento de los volumenes diastolicos del VI y la FEVD
disminuida tienen una asociacion con la presencia o el desarrollo de VT. Estos
hallazgos son relevantes ya que ningun estudio ha correlacionado la presencia de
un mayor volumen y resultados eléctricos en la MCA. Una posible explicacion es
que la alteracion global de los miocardiocitos y el desacoplamiento eléctrico en la
MCA es mas prominente en individuos con afectacion del VI que tienen un mayor
riesgo de TV. La sobrecarga de VD induce un aumento de la heterogeneidad de
Cx43, lo que se traduce en el entorno clinico en un acortamiento fraccional de VD

reducido y probablemente en el desarrollo de inestabilidad eléctrica. 54°

La perspectiva futura incluye un estudio mas extenso del VAC ya que
permitiria establecer un prondstico mas preciso en la MCA, identificando pacientes
con riesgo de complicaciones electromecanicas de manera no invasiva por la
relacion con FEVD y FEVI, ademas de que el volumen diastolico del VI predice
con mayor exactitud el desarrollo de arritmias clinicamente importantes en MCA,

en lugar de los volumenes del VD.

Limitaciones

Las limitaciones en este estudio fueron la menor prevalencia de la
enfermedad confirmada por dos criterios, aunque esto le da al estudio una mayor
especificidad. A pesar de los datos convincentes, este estudio es una prueba del
concepto de que RMC podria desempeiar un papel clave en la prediccion del
acoplamiento electromecanico en la MCA. Se debe estudiar una poblacidon mas

extensa para confirmar estos hallazgos.
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Conclusion

El acoplamiento ventriculo-arterial y las arritmias ventriculares, como
ejemplos de desacoplamiento mecanico y eléctrico, respectivamente, estan bien
representados por la RMC y la ecocardiografia. Esto sefiala que la evaluacion con
imagenes multiples podria ser una herramienta util en el reconocimiento temprano
de los resultados eléctrico-mecanicos para asi influir en el prondstico de los

pacientes con Miocardiopatia Arritmogénica.
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Abreviaturas y acréonimos

MCA Miocardiopatia Arritmogénica
RMC Resonancia Magnética Cardiaca
VAC Acoplamiento ventriculo-arterial

BIRDHH Bloqueo incompleto de rama derecha del Haz de

His
FE Fraccion de expulsion
VD Ventricular derecho
VI Ventricular izquierdo

PSAP Presion sistdlica arterial pulmonar
TAPSE  Excursion sistélica del anillo tricuspideo.

DCI Desfibrilador cardiaco implantable.
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