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Displasia Arritmogénica del Ventriculo Derecho: un “Popurri” de nombres que crea confusion.

¢Cudl es lo verdadero o lo mejor o lo cientificamente correcto?

n 1736 Giovanni Maria Lancisi' reporté una Familia con 4 generaciones de enfermedad recurrente caracterizada por palpitaciones, falla
cardfaca, dilatacién aneurismatica del ventriculo derecho (VD) y muerte subita.

Doscientos afos después a raiz de la muerte subita de un médico italiano jugando al tenis, comenzaron las fuertes investigaciones, que dieron
su fruto en 1977 con la descripcién realizada por Guy Fontaine, de la Displasia Arritmogénica del Ventriculo Derecho??, como una miopatia
cronica y progresiva del VD, con atrofia miocardica y reemplazo fibro-adiposo. Esta definicion aludia a la etapa terminal de la enfermedad, y al
comprobarse estadios precoces e intermedios de la misma, y compromiso genético, en el 2013 se acund el nombre de Miocardiopatia Arrit-
mogeénica del Ventriculo Derecho*, como una miopatia crénica y progresiva, genéticamente determinada, con atrofia miocardica, reemplazo
fibro-graso y arritmia ventricular. Los mecanismos moleculares involucran la decodificacién de los desmosomas (uniones celulares) de diferentes
proteinas (plakoglobina, plakophilina-2, desmocollina-2, desmogleina-2 y desmoplakina)®.

Los posteriores hallazgos de compromiso del ventriculo izquierdo (VI) dieron lugar a las tres variantes descritas por Doménico Corrado: Domi-
nante VD, Biventricular y Dominante VI. Ello motivé la denominaciéon de Miocardiopatia Arritmogénica®, como una familia de enfermedades
con anormalidades estructurales del miocardio (macro y microscopicamente determinadas, ademas de laimagen cardiaca) y arritmia ventricular.
Ello englob¢ a la Miocardiopatia Arritmogénica del Ventriculo Derecho y al compromiso izquierdo (escara aislada no-isquémica, Cardiomiopatia
Dilatada Arritmogénica, Cardiomiopatia Arritmogénica dominante izquierda y la Cardiopatia Hipoquinética no dilatada), siendo excluidas la
Miocardiopatia Hipertrofica, Restrictiva y la Miocarditis.

El desarrollo genético llevd a proponer una clasificacion clinico -patolégica basada en dichos hallazgos, dividida en cuatro Clusters’, correspon-
diendo el nimero 1 a la Miocardiopatia Arritmogénica del Ventriculo Derecho.

En 2019 la Heart Rhythm Society realiza un consenso de expertos sobre la evaluacion, estratificacion de riesgo y manejo terapéutico de la Car-
diomiopatia Arritmogénica®, y, en concordancia con ello, Doménico Corrado y col®, en la evaluacion de los criterios diagndsticos y diagndstico
diferencial de la misma del afio 2020, propone una clasificacion etiolégica, comprendiendo un amplio espectro de enfermedades de diferentes
etiologias, que comprometen el VD, el VI o ambos, incluyendo a la Amiloidosis, Sarcoidosis, Enfermedad de Chagas y Miocardio no Compacto,
desérdenes genéticos o no genéticos (sistémicos, infecciosos e inflamatorios), cuyo comun denominador es la afectacion miocardica no isqué-
mica, hipertensiva o valvular, y las arritmias ventriculares asociadas.

La pregunta es: ;Qué estamos diagnosticando?

Como expresa el Dr. David Bluemke, en su comunicacion personal, esta incomprensible “sopa alfabética de nombres” confunde a los profesionales.
La telaraia de la Cardiomiopatia Arritmogénica crea una ‘red” que engloba todas las patologias cercanas a las condiciones arritmogénicas
ventriculares, lo cual contradice los esfuerzos de los investigadores durante afios en la busqueda de los diagnésticos diferenciales entre ellas.
La base de esta amplia “red” de patologias no relacionadas, es la méas adecuada consideracion del tratamiento por médicos especializados en
arritmias cardiacas.
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Otro aspecto de interés es ;Como hacemos el diagnéstico?

Las Guias de la Task Force 2010 fueron basadas en el diagnéstico del fenotipo original con dominancia derecha de la enfermedad.

No incluyeron criterios especificos para el diagndstico del compromiso VI'y la mas reciente variante reconocida de fenotipo del lado izquierdo'.
Otra peculiaridad no abordada, es del diagndstico en la poblacion pediétrica, que representa aproximadamente 1/6 de todas las Miocardiopatias
Arritmogénicas.

Hay un sobrediagnostico, debido a la inclusién de hallazgos genéticos moleculares no bien especificados, una inadecuada interpretacion de los
hallazgos electrocardiograficos y de las imagenes, y diagnosticos erréneos con otras enfermedades que imitan los fenotipos de la esta patologia.
Ademds de un subdiagndstico, debido a la ausencia de los hallazgos de caracterizacién tisular por Resonancia Magnética Cardiaca.

Los Criterios de Padua' para el diagnéstico de la Cardiomiopatia Arritmogénica, publicados en el 2020, tienden a dar luz a varios aspectos
referidos anteriormente.

En virtud de lo dicho previamente, creo que ha llegado el momento de que los expertos mundiales sobre esta desafiante patologia, de dificil

interpretacion, puedan consensuar sobre dos aspectos fundamentales:

1. Nomenclatura: dejando de lado aspectos inherentes a las sub-especialidades involucradas, y tal vez lo mas importante, de la misma forma
que hubo que eliminar el compromiso sélo del VD en el nombre de la enfermedad, se deberia reflexionar en dejar de contemplar la palabra
“arritmogénica’, dado que si bien es el signo mas importante de la enfermedad, esta lejos de ser exclusivo de la misma, y tiende a confundir
mas que a diferenciar. Tal vez, una denominacién que involucre el compromiso molecular y/o histopatolégico podria ser méas clarificador.
Sélo a titulo de ejemplo: Miocardiopatia Genética Fibro-adiposa (MGFA).

2. Nueva Task Force actualizada: que contemple todos los aspectos genéticos, diagndsticos actualizados, estratificacién de riesgo, prondstico,
fenocopias y aspectos terapéuticos en la prevencion de la Muerte Subita.

Ello permitirfa un gran avance en la unificacion de criterios, y dar claridad a la comunidad médica.
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