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INTRODUCCION / OBJETIVO DE APRENDIZAJE PRESENTACION DEL CASO
La MCA es una enfermedad geneética caracterizada por el reemplazo fibroadiposo del miocardio _ _ B . . _ _ RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA - EJE DIAGNOSTICO
ventricular, que predispone a AV y MSC. Originalmente descrita como una entidad Paciente masculino, 63 anos, extabaquista, sin antecedentes cardiovasculares conocidos.
predominantemente del VD, actualmente se reconoce un espectro fenotipico que incluye formas de
dominancia izquierda y formas biventriculares. Consulta en otra institucion por dolor precordial opresivo en reposo, intensidad 8/10, L . L L o
Clasicamente, se manifiesta entre la 2° y 4° década de la vida, con predominio en el sexo masculino y irradiado a mandibula, asociado a sintomas neurovegetativos y vomitos. Dilatacion, hipoquinesia global y aneurismas Caracterizacion tisular: grasa y fibrosis Fibrosis subepicardica: el componente izquierdo
penetrancia dependiente de la edad. Las formas de presentacion habituales incluyen palpitaciones,
sincope o0 MS abortada en adolescentes o adultos jovenes. En el centro de origen se documenta TVMS, que requiere cardioversion eléctrica de

emergencia, con posterior estabilizacién. Troponina ultrasensible: 1243 ng/L.

El caso que se presenta resulta llamativo por la edad de debut atipicamente tardia (63 afios), muy por
fuera del rango etario habitualmente descrito para esta enfermedad, lo que plantea un desafio
diagndstico al obligar a descartar en primera instancia etiologias isquémicas ante un cuadro de dolor
precordial con elevacion de troponinay TVMS.

Ingresa a nuestra institucidn hemodinamicamente estable. ECG: ritmo sinusal con
extrasistoles ventriculares monomorfas y alteraciones de la repolarizacién.
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ECG del episodio indice: TVMS ECG nuestro: ritmo sinusal con EV
Tras el diagndstico de miocardiopatia arritmogénica biventricular y el antecedente de TV monomorfa sostenida, se indicé en prevencién secundaria de MS
colocacion de CDI unicameral. El implante se realizd sin complicaciones agudas y el control posterior del dispositivo mostré funcionamiento normal. Ante EV
frecuentes se completd estudio electrofisioldégico con mapeo electroanatomico EnSite 3D y ablacion por RF del sustrato patologico identificado en Base y TSVD

ECOCARDIOGRAMA CINECORONARIOGRAFIA / VENTRICULOGRAFIA

CDI - PREVENCION SECUNDARIA ABLACION POR RADIOFRECUENCIA - ENSITE 3D

MAPA DE VOLTAJE Y POTENCIALES TARDIOS (ILAM) DEL VD

Implante de CDI unicameral
sin complicaciones agudas

Arterias Coronarias sin lesiones significativas.
Ventriculografia: VI no dilatado, FE 67% e hipocinesia medio-inferior.

VD dilatado, con hipocinesia global y multiples aneurismas; disfuncioén sistdlica global (CAF 29%,
TAPSE 14 mm, onda S' DTI 7 cm/s). VI no dilatado, funcion sistolica levemente deprimida (FEVI 48%),
hipocinesia de pared lateral e inferior. Dilatacién biauricular. Sin derrame pericardico.

EV y TV monomorfa con Eje Superior y doble Transicion. Mapeo EnSite 3D/HD Grid: Coincidente con zona de Escara y potenciales
tardios — fragentados de la Region Septal, del TSVD e inferolateral del VD. Posteriormente ablacion con radiofrecuencia de dicho
Sustrato para homogeneizar la Cicatriz.

INTEGRACION DIAGNOSTICA - CRITERIOS DE PADUA

| - Morfofuncional VD VD dilatado + aneurismas + hipocinesia global; FEVD 11% PRESENTE
. _ L _ , . . T La TV monomorfa sostenida suele presentarse en pacientes con escara previa. En éste caso la CCG descarta lesions coronarias,
[ LA e Disfuncitn sistolica y alteraciones regionales; FEVI 34% por RMC S reforzando la sospecha inicial de sustrato arritmogénico no isquemico-necrético. Los estudios de imagen como el ecocardiograma y la RMN
) _ : L G cardiaca permitieron definer la etiologia y extension de la afeccién miocardica causal de la arritmia de prsentacion. El mapeo
Il - Estructural VD Realce tardio transmural del VD; grasa intramiocardica en pared libre/apex PRESENTE electroanatémico realizado durante la ablacion del sustrato identifico zonas de escara/fibrosis difusas, correlacionando con los hallazgos de
Il - Estructural VI Realce subepicardico anterior, inferior y lateral PRESENTE la RMN. Si bien el tratamiento funda.mental’es el implante de un CDI en prevencién secundaria, la ablacion y la terapia farmacolégica deben
ser empleadas como complementarias en éste contexto
V - Arritmias TV monomorfa sostenida documentada PRESENTE*
VI - Familiar / genética Sin antecedente familiar o estudio genético positivo documentado NO DEMOSTRADO CONCLUSION / MENSAJE CLAVE
* La jerarquia exacta del criterio arritmico depende de la morfologia/eje de la TV documentada. La ausencia de antecedente familiar conocido no equivale a genética negativa. TV sostenida no siempre imp"ca enfermedad coronaria. La caracterizacion del sustrato miocardico, permitic') definir

etiologia y extension de la patologia causal y orientar el tratamiento adecuado: CDI + ablacion + tratamiento
farmacolégico.




