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RESUMEN

La displasia arritmogénica de ventriculo derecho es una miocardiopatia de base genética, ca-
racterizada por la sustitucion del miocardio por tejido adiposo o fibroadiposo. Afecta usual-
mente al ventriculo derecho, pero el septum y el ventriculo izquierdo también pueden com-
prometerse. Es mas frecuente en hombres jovenes y atletas. Su manifestacién clinica mas
comun son las arritmias ventriculares y con frecuencia la muerte subita es su debut. En es-
tadios finales existe disfuncion sistolica biventricular. El electrocardiograma se caracteriza por
trastornos de la despolarizacion y la repolarizacion ventricular en derivaciones precordiales
derechas. Las técnicas de imagen mas validadas para su diagnéstico son el ecocardiograma,
la ventriculografia y la resonancia magnética nuclear, estas muestran dilatacion global del
ventriculo derecho con disfuncion sistélica, trastornos segmentarios de la motilidad parietal y
aneurismas de la pared. La estratificacion de riesgo en la displasia esta encaminada a pre-
venir la muerte subita arritmica. Las opciones terapéuticas incluyen beta-bloqueadores, dro-
gas antiarritmicas del grupo III, desfibrilador automatico implantable, ablacién con radiofre-
cuencia y trasplante cardiaco. La presente revisién tiene como objetivo actualizar los con-
ceptos de la entidad, desde el punto de vista genético, diagndstico, prondstico y terapéutico.

Palabras clave: Muerte subita, displasia arritmogénica de ventriculo derecho, arritmias ven-
triculares.

ABSTRACT

The arrhythmogenic right ventricular dysplasia is a genetic base cardiomyopathy, characte-
rized by the substitution of the miocardic tissue by an adipose or a fibroadipose one. It
usually affects the right ventricle, but the septum and the left ventricle can also be compro-
mise. It is more frequent in young men and athletes. The most common clinical manifesta-
tion are ventricular arrhythmias and frequently the sudden death is the first event. In ad-
vanced stages systolic biventricular dysfunction exists. The electrocardiogram is characte-
rized by alterations in despolarization and in ventricular repolarization in right precordial de-
rivations. The most validated image techniques for their diagnosis are the ecocardiogram,
the ventriculography and the nuclear magnetic resonance, these might show global dilation
of the right ventricle with systolic disfuntion, segmental wall motility dysfunctions and aneu-
risms of the wall. The dysplasia risk stratification is guided to prevent the arrhythmic sudden
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death. The therapeutic options include beta-blocking, group III antiarrhytmic drugs, auto-
matic implantable desfibrillator, radiofrecuency ablation and heart transplant. The present
review has the objective to modernize the concepts of the entity, from the genetic, diagnos-

tic, prognostic and therapeutic point of view.

Key words: Sudden death, displasia arritmogénica of right ventricle, ventricular arrhyth-

mias.
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INTRODUCCION

La displasia arritmogénica de ventriculo de-
recho (DAVD), es una miocardiopatia deter-
minada genéticamente y caracterizada por el
reemplazo del miocardio por tejido adiposo
o fibroadiposo. Involucra de manera prefe-
rencial, pero no exclusivamente, al ventricu-
lo derecho (VD). Su manifestacion clinica
mas comun son las arritmias ventriculares y
representa una causa importante de muerte
subita en atletas jovenes.

Fue descrita originalmente por Fontaine en el
afio 1977 en una serie de pacientes con ta-
quicardias ventriculares refractarias, en
quienes se identificaron anomalias en la con-
tractilidad de la pared libre del ventriculo
derecho durante el intervencionismo.!

Es mas frecuente en hombres, con una pro-
porciéon 3:1, generalmente menores de 35
afos, media (33 £14). Su incidencia es de 6
x 10 000 habitantes, en el Mediterraneo y
en el sur de los Estados Unidos de América
la incidencia se eleva a 44 x 10 000 habitan-
tes. Representa del 3 al 4 % de las muertes
en deportistas y el 5 % de las muertes subi-
tas en sujetos menores de 65 afios.? Un es-
tudio prospectivo de las causas de muerte
subita en jévenes en Veneto, Italia, mostro-
que el 20 % de los eventos en atletas eran
originados por DAVD.?

ANATOMOPATOLOGIA

El hallazgo de tejido adiposo en el miocardio
del ventriculo izquierdo sano es infrecuente,
excepto alrededor de los nervios y los va-
sos. En cambio, en el VD puede encontrarse
como variante de la normalidad en forma de
pequefias islas en la pared libre o en zonas
subepicardicas y mediomurales; lo cual
jerarquiza el valor de la microscopia para

realizar la diferenciacién entre la DAVD y el
corazon sano.

El reemplazo del tejido miocardico, difuso o
segmentario, asienta generalmente en un
triangulo imaginario conformado por la pared
diafragmatica, el apex y el infundibulo ante-
rior del ventriculo derecho, nombrado trian-
gulo de la displasia. El ventriculo izquierdo y
el  tabique interventricular generalmente
estan intactos, aunque en formas mas avan-
zadas de la enfermedad pudieran comprome-
terse. Se describen dos variantes anatomo-
patoldgicas, la grasa y la fibrograsa.* Este
reemplazo se ha relacionado con tres meca-
nismos basicos: Apoptosis, Miocarditis y Dis-
trofia miocérdica. >

La ausencia de homogeneidad celular en la
pared ventricular, con fragmentacion de la
activacion eléctrica y zonas de conduccion
lenta, sumado al proceso inflamatorio, ac-
tuaran como sustrato de las arritmias ventri-
culares en esta entidad.

GENETICA

La DAVD es una enfermedad familiar, usual-
mente con un patréon de herencia autonomi-
ca dominante y penetracion incompleta. Los
antecedentes familiares se informan del
30% al 50 % de los pacientes. ©

La asociacion de DAVD a anomalias en la piel
y el pelo, con un patron de herencia auto-
nomica recesiva, facilité la identificacion de
la primera mutacién genética, ubicada en el
gen que codifica la sintesis de Plakoglobin.
’El siguiente gen mutante identificado codifi-
ca otra proteina desmosomal, el Desmopla-
kin.8Estos hallazgos sugirieron que la DAVD
podria ser una enfermedad de las uniones
desmosomales y proporcionaron los genes
candidatos a estudiar.
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Los desmosomas garantizan la integridad
estructural del tejido cardiaco, de la misma
forma que las uniones gap sustentan el aco-
plamiento eléctrico Hasta la fecha, cinco pro-
teinas desmosomales estan involucradas en
la patogénesis de la DAVD: Plakoglobin,
Desmoplakin, Plakophilin 2, Desmoglein 2,
Desmocollin.®

Correlacién genotipo-fenotipo:

Plakoglobin: La mutaciéon por delecién del
gen se expresa con un patron de herencia
autondmica recesiva y causa la enfermedad
de Naxos, caracterizada por keratoderma
palmo- plantar y pelo lanoso. Estas anomal-
ias aparecen en la infancia temprana, en las
zonas de mayor estrés mecanico (manos y
pies). El ventriculo derecho estd siempre
comprometido, inicialmente los trastornos de
la motilidad asientan en el triangulo de las
displasia, pero con la progresion de la en-
fermedad el ventriculo derecho se dilata y el
izquierdo se involucra. Para la segunda
década de vida el 10 % de los pacientes tie-
nen afectacidon del ventriculo izquierdo y en
la quinta década el 60 %. Las anomalias es-
tructurales de los desmosomas pudieran ge-
nerar un remodelado eléctrico y causar
arritmias cardiacas aun en ausencia de las
alteraciones anatomopatoldgicas clasicas de
la displasia. 71°

Plakophilin 2: En dos largas series de DAVD
con patron dominante, las mutaciones del
gen del Plakophilin 2 se identificaron en el
26% y 11% de la descendencia. El patron de
herencia es autondmica dominante, con un
fenotipo tipico de afectacion predominante
del 1\gentrl'culo derecho y reemplazo fibrogra-
Sso.

Desmoplakin: Se han identificado 5 mutacio-
nes en el gen del desmoplakin con patréon de
herencia autondmica dominante y 2 muta-
ciones con patrén autondmico  recesivo,
como causantes de displasia arritmogénica.
Cuando la mutacién compromete el sitio de
unién de esta proteina al Plakoglobin el feno-
tipo de displasia es tipico, mientras que si
se afecta el interior de la placa densa des-
mosomal, la displasia es predominante de
ventriculo izquierdo. La variante que com-
promete el ventriculo izquierdo es mas nota-

ble en el sindrome de Carvajal, variante de
la enfermedad de Naxos.%°

Desmoglein 2: La mutacién del gen Desmo-
glein 2 como causa de DAVD es de reciente
descripcion. Su fenotipo se caracteriza por
compromiso preferencial del ventriculo dere-
cho, con reemplazo fibrograso. %!

DIAGNOSTICO CLINICO

Los sintomas resultan poco especificos, los
mas comunes incluyen: palpitaciones, gene-
ralmente durante el esfuerzo, fatiga, mare-
os, dolor toracico atipico, sincope, disminu-
cién de la tolerancia al ejercicio.

La presentacion tipica de la entidad se carac-
teriza por: Trastornos de la despolarizacion
y/o la repolarizacion ventricular en deriva-
ciones precordiales derechas, Arritmias ven-
triculares y Alteraciones estructurales y fun-
cionales del VD, globales o regionales.'?

Trastornos de la repolarizacién y/o la despo-
larizacion ventricular.

Las alteraciones eléctricas estan presentes
en aproximadamente el 90 % de los casos.
Estas incluyen: 314

1-Inversion de la onda T en derivaciones
precordiales derechas (V1-V3). Alteracion no
especifica, pues puede ser una variante de la
normalidad en mujeres y en ninos menores
de 12 afios o ser secundario al bloqueo de
rama derecha y a las malformaciones congé-
nitas que involucran al ventriculo derecho.

2-Bloqueo completo o incompleto de rama
derecha.

3-Prolongacion de la duracion del QRS de
V1-V3, mayor de 110 ms.

4-Presencia de onda epsilon. Onda de post
excitacion, de pequefia amplitud, que se ins-
cribe después del QRS y antes del comienzo
del segmento ST. Dificil de visualizar en el
electrocardiograma de superficie, pero detec-
table en el 30 % de los electrocardiogramas
de sefial promediada. (Figura 1)

5-Prolongacién de la duracion de la onda S
de V1-V3, mayor 55 ms.
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6-Anomalias eléctricas menos comunes son:
onda P = 2.5 mv, inversion de la onda T en
cara inferior, duracién del QRS en las deriva-
ciones de V1 a V3 que excede en 25 ms a la
duracién en V6 y microvoltaje, este ultimo
relacionado con una mayor severidad de la
entidad.

Onda epsilon en derivacion V1.

Arritmias Ventriculares.

La presencia de arritmias ventriculares con
origen en el ventriculo derecho, es la forma
mas usual de presentacion clinica de la
DAVD. Incluye desde extrasistoles ventricu-
lares aisladas hasta taquicardias ventricula-
res sostenidas y fibrilacién ventricular. Los
eventos arritmicos graves son desencade-
nados generalmente durante el ejercicio
fisico intenso. Presentan imagen de blogueo
de rama izquierda con eje eléctrico variable,
en dependencia de la ubicacién del foco
arritmogénico. Es frecuente el fendmeno de
pleomorfismo, el que apunta hacia multiples
focos arritmicos ventriculares. ©

La fibrilacion ventricular es relativamente
rara en pacientes con taquicardias ventricu-
lares bajo tratamiento. Sin embargo, pudie-
ra ser consecuencia de una taquicardia ven-
tricular muy rapida o prolongada, con ines-
tabilidad hemodinamica que degenere. La
fibrilacidon ventricular abrupta es el meca-
nismo mas aceptado de muerte subita en
sujetos jovenes y en atletas previamente
asintomaticos.*®

En la DAVD se ha descrito la existencia de
un desequilibrio en la inervacion adrenérgica
como posible coadyuvante en la génesis de
las arritmias. Un aumento en la exposicién a
las catecolaminas, como sucede en el ejerci-
cio fisico, aumentara la ocurrencia de los
eventos.'®

TECNICAS DE IMAGEN

Las alteraciones morfofuncionales del VD
obtenidas a través de la ecocardiografia, la
ventriculografia y la resonancia magnética
nuclear (RMN), son criterios mayores en el
diagnostico de la DAVD. Estas anomalias
consisten en dilatacion global del VD, con o
sin disminucién de la fraccion de eyeccién,
dilatacion segmentaria con formacion de
aneurismas, trastornos de la motilidad (dis-
quinesia, hipoquinesia y aquinesia). De for-
ma general todas las técnicas ofrecen limita-
cioneig para el diagnéstico certero de la enti-
dad.

El ecocardiograma es la primera técnica de
imagen a utilizar en los pacientes con sospe-
cha de DAVD, por tratarse de un método no
invasivo. Permite ademas estudiar a familia-
res, evaluar la progresion de la enfermedad
y establecer un diagndstico diferencial con
otras entidades que cursen con dilatacién del
VD vy arritmias ventriculares. Debido al
caracter segmentario de la DAVD, la funcion
debe evaluarse en diferentes zonas del VD.
Otros hallazgos son: aumento de la ecogeni-
cidad de la banda moderadora, trabéculas
prominentes en el apex y prolapso de la
valvula tricispide.'” En presencia de elemen-
tos ecocardiograficos tipicos, no se precisa
de otras técnicas para confirmar el dia-
gndstico de DAVD.

La ventriculografia derecha es considerada el
“patrén oro” en el diagnostico de esta enti-
dad, con una alta especificidad, mayor del
90%. Sin embargo, no es un método difun-
dido debido a la variabilidad interobservador
y por tratarse de una técnica invasiva.'®

La RMN evalla tanto anomalias estructura-
les como funcionales, a través del cine reso-
nancia. Es una técnica no invasiva de alta
sensibilidad y no limitada por la ventana
acustica, ofrece ademas la posibilidad de
caracterizar tejidos y diferenciar la grasa del
musculo. Sin embargo, esta limitada por la
gran variabilidad interobservador y por las
caracteristicas anatémicas del VD. En la ac-
tualidad, pocos centros tienen una vasta ex-
periencia en la interpretacion de la resonan-
cia magnética en la DAVD.!?

162



Rev Cubana Cardiol Cir Cardiovasc
2011; 17(2):159-66.

Cruz M, et al.
Displasia arritmogénica de ventriculo derecho.

La falta de especificidad en la sintomatologia
de los pacientes con DAVD llevo al grupo de
trabajo de Enfermedades Miocardicas y Pe-
ricardicas de la Sociedad Europea de Cardio-
logia y al Consejo Cientifico en Miocardiopat-
ia a la confeccion de una guia de criterios
diagnosticos. De acuerdo con esta normali-
zacion, el diagnéstico de la entidad se esta-
blece ante alguna de las siguientes condi-
ciones: dos criterios mayores, uno mayor y
dos menores o cuatro menores de diferentes
grupos. ° (Tabla 1)

ESTRATIFICACION DE RIESGO

La evolucion natural de la DAVD esta en re-
laciéon con la inestabilidad arritmica ventricu-
lar, la cual pudiera desencadenar un evento
de muerte subita cardiaca en algun momento
en la evolucién de la enfermedad. Actual-
mente se describen cuatro estadios en su
evolucion natural: Silente, Inestabilidad eléc-
trica, Fallo del VD vy fallo bi-ventricular.

El principal objetivo de la estratificacion de
riesgo de los pacientes con displasia es pre-
venir la muerte subita arritmica. Los estudios
demuestran que el mayor riesgo esta asocia-
do a: muerte subita abortada, disminucion
de la fraccidn de eyeccion del ventriculo de-
recho, afectacion del ventriculo izquierdo,
antecedentes familiares de DAVD y/o muer-
te subita, debut a edades tempranas, practi-
ca de deportes competitivos, sincope, re-
producibilidad de las arritmias ventriculares
en la estimulacidon eléctrica programada,
hallazgos clinicos de insuficiencia cardiaca,
taquicardia ventricular rapida = 240 Ipm,
espontanea o reproducida, dispersion de la
despolarizacién y la repolarizacién ventricular
(dispersion QRS = 40 ms, dispersion QT =
65 ms), bloqueo completo de la rama dere-
cha. 20,21

La primera linea de la estratificacion de ries-
go en la DAVD se realiza en todos los pa-
cientes, incluye: historia clinica individual y
familiar, EKG de 12 derivaciones, Holter de
24 horas, prueba de esfuerzo y EKG de
sefial promediada.

La estimulacién eléctrica programada repre-
senta la segunda linea en la evaluacién del
riesgo arritmico, se reserva para alguna de

las siguientes condiciones: taquicardias ven-
triculares sintomaticas o fibrilacion ventricu-
lar, sincope, sujetos asintomaticos con carga
familiar significativa de muerte subita, dis-
minucion de la fraccion de eyeccion del
ventriculo derecho, taquicardia ventricular no
sostenida. No obstante, el valor del estudio
electrofisioldgico en la estratificacion de ries-
go carece de investigaciones prospectivas
que lo validen.%'®

TRATAMIENTO

El principal objetivo en el manejo terapéutico
de los pacientes con DAVD es prevenir la
muerte subita arritmica. Aunque se carece
de estudios prospectivos de supervivencia, la
tasa anual de mortalidad sin tratamiento es
del 2,5-3% y del 1% en pacientes tratados.
Las opciones terapéuticas incluyen: beta-
bloqueadores, otras drogas antiarritmicas,
desfibrilador automatico implantable (DAI),
ablacién con radiofrecuencia y trasplante
cardiaco. Se carece de estudios comparati-
vos entre el manejo farmacolégico y no far-
macoldgico en la DAVD, por lo que el trata-
miento debe ser individualizado y basado en
la experiencia de cada centro.*’

La farmacoldgica es la primera opcion te-
rapéutica en los pacientes con taquicardia
ventricular tolerada hemodinamicamente.

Las evidencias clinicas sugieren que el sotalol
la amiodarona, en asociacion con un beta-
bloqueador, son las drogas mas efectivas,
con bajo riesgo de proarritmia. La evalua-
cion de la eficacia del tratamiento antiarrit-
mico debe basarse en la mejoria de los
sintomas, aunque un acercamiento mas fia-
ble se logra con la monitorizacion de Holter y
una prueba ergométrica, que demuestren
una reducciéon de los eventos arritmicos.

La muerte subita puede ser el primer sinto-
ma de la DAVD, sin embargo, existe un gran
dilema en tratar profilacticamente a los pa-
cientes asintomaticos o pobremente sin-
tomaticos, en los que se diagnostico la enti-
dad durante un screening familiar. La ma-
yoria opta por manejarlos con Dbeta-
bloqueadores y farmacos antiarritmicos del
grupo III, similar a los que ya han presenta-
do un evento clinico. 2%23
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Tabla 1. Criterios diagnosticos de la DAVD.

CRITERIO

Historia familiar

ECG:
Despolarizaciéon y
conduccion
Patolégica

ECG:
Repolarizacion
patolégica

Arritmias

Alteraciones
estructurales
(global o regional)
y/o disfunciéon V

Caracterizacion
histolégica
de la pared

MAYOR

Enfermedad familiar demostrada
por cirugia o necropsia.

Onda epsilon o prolongacion localizada
del QRS en precordiales derechas
(V1-V3), = 110ms.

Severa dilatacion y reduccion

de la FE del VD, con nulo o pobre
compromiso del VI.

Aneurismas localizados en el VD.
Severa dilatacion segmentaria
del VD.

Reemplazo del miocardio por tejido fibro
adiposo en la biopsia endomiocardica.

MENOR

Historia familiar de muerte subita en < 35
afios causada por supuesta DAVD.
Historia familiar (diagndstico clinico)

Potenciales tardios positivos en ECG de
sefiales promediadas.

Ondas T negativas en precordiales dere-
chas (V2-V3) en sujetos de = 12 afios,
en ausencia de BRD.

TV sostenida o no sostenida, con imagen
de BRI, documentada en ECG,

Holter o test de esfuerzo.

Frecuentes EV, mas de 1000 en 24 h.

Dilatacién y reducciéon moderada de la
FE del VD, sin participacion del VI.
Hipoquinesia regional del VD.
Moderada dilatacion segmentaria VD.

DAVD: Displasia arritmogénica de VD; ECG: electrocardiograma;BRD: Bloqueo de rama derecha; BRI: Bloqueo
de rama izquierda; TV: taquicardia ventricular; VD: ventriculo derecho; VI: Ventriculo Izquierdo; FE: fraccion de

eyeccion; EV: Extrasistoles ventriculares

La ablacion con radiofrecuencia, por el
caracter progresivo de la entidad, muestra
un alto indice de recurrencia (60%). Por tal
razén, se reserva para la taquicardia ven-
tricular incesante y refractaria a drogas, asi
como para la taquicardia ventricular fre-
cuente posterior al implante de un DAI. %3

Se carece de estudios prospectivos en lar-
gas series, que evallen el papel del DAI en
la modificacién de la supervivencia de los
pacientes con DAVD vy arritmias ventriculares
malignas. El dispositivo esta indicado en:
resucitados de una muerte subita, taquicar-
dias ventriculares con compromiso hemo-
dindamico y las que se presentan en indivi-
duos con una afeccion importante del VD y
con una carga familiar significativa de muer-
te subita. '>?*El adelgazamiento sustancial
de la pared ventricular en esta entidad pre-
dispone a la perforacion por el electrodo. El
reemplazo fibroadiposo dificulta el sensado

de la onda R durante el implante del disposi-
tivo. La progresion de la enfermedad, con la
consiguiente sustitucién fibrograsa genera
fallos de sensado y de estimulacion post im-
plante. **

En el fallo ventricular refractario a drogas, el
transplante cardiaco es una opcién terapéu-
tica a valorar.

Referencias bibliograficas

1-Frank R, Fontaine G, Vedel ] et al. : Elec-
trocardiologie de quatre cas de dysplasie
ventriculaire droite arrythmogene. Arch Mal
Coeur 1978; 71: 963-72.

2-Hosey RG, Armsey TD. Sudden cardiac
death. Clin Sport Med 2003; 22:51-66.

3-Corrado D, Thiene G, Nava A, et al. Sud-
den death in young competitive athletes:

164



Rev Cubana Cardiol Cir Cardiovasc
2011; 17(2):159-66.

Cruz M, et al.
Displasia arritmogénica de ventriculo derecho.

clinicopathologic correlation in 22 cases. Am
J Med. 1990; 89:588 -96.

4-D'Amati G, Leone O, Tizian di Gioia CR, et
al. Arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy: clinicopathologic correlation
based on a revised definition of pathologic
patterns. Hum Pathol. 2001;32: 1078-86.

5-Basso C, Thiene G, Corrado D, et al. Ar-
rhythmogenic right ventricular cardiomyopa-
thy: dysplasia, dystrophy, or myocarditis?
Circulation. 1996; 94:983-91.

6-Corrado D, Basso C, Thiene G. Arrhyth-
mogenic right ventricular cardiomyopathy:
diagnosis, prognosis, and treatment. Heart
2000;83:588-95.

7-Protonotarios N I, Tsatsopoulou A, Pat-
sourakos P, et al. Cardiac abnormalities in
familial palmoplantar keratosis. Br Heart J
1986; 56:321-6.

8-Norman M, Simpson M, Mogensen J, et al.
Novel mutation in desmoplakin causes ar-
rhythmogenic left ventricular cardiomyopa-
thy. Circulation. 2005;112:636-42.

9-Perriard JC, Hirschy A, Ehler E. Dilated
cardiomyopathy: a disease of the interca-
lated disk? Trends Cardiovasc Med
2003;13:30-8.

10-Tsatsopoulou AA, Protonotarios NI,
McKenna WJ. Arrhythmogenic right ventricu-
lar dysplasia, a cell adhesion cardiomyopa-
thy: insights into disease pathogenesis from
preliminary genotype—phenotype assess-
ment. Heart. 2006;92;1720-3.

11-Pilichou K, Nava A, Basso C, et al. Muta-
tions in desmoglein-2 gene are associated
with arrhythmogenic right ventricular car-
diomyopathy. Circulation.2006;113:1171-9.

12-Corrado D, Basso C, Thiene G, et al.
Spectrum of clinicopathologic manifestations
of arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy/dysplasia: a multicenter study. J
Am Coll Cardiol 1997; 30:1512-20.

13-Nasir K, Bomma C, Tandri H, et al. Elec-
trocardiographic features of arrhythmogenic
right ventricular dysplasia/cardiomyopathy
according to disease severity a need to

broaden diagnostic criteria. Circulation.

2004; 110:1527-34.

14-Cox M, van der Smagt 1], Wilde A et al.
New ECG criteria in arrhythmogenic right
ventricular dysplasia/cardiomyopathy. Circ
Arrhythm Electrophysiol. 2009; 2:524 -30.

15-McKenna WJ, Thiene G, Nava A et al. Di-
agnosis of arrhythmogenic right ventricular
dysplasia/cardiomyopathy: Task force of the
working group myocardial and pericardial
disease of the European society of cardiology
and of the scientific council on cardio-
myopathies of the international society and
federation of cardiology. Br Heart J. 1994;
71:215-8.

16-Wichter T, Schafers M, Rhodes CG, et al.
Abnormalities of cardiac sympathetic inner-
vation in arrhythmogenic right ventricular
cardiomyopathy: quantitative assessment of
presynaptic norepinephrine reuptake and
postsynaptic beta-adrenergic receptor den-
sity with positron emission tomography. Cir-
culation. 2000;101:1552-8.

17- Dala D, Nasir K, Bomma C et al. Ar-
rhythmogenic right ventricular dysplasia: a
United States experience. Circulation. 2005;
112: 3823 -32.

18-Indik JH, Wichter T, Gear K et al. Quanti-
tative assessment of angiographic right ven-
tricular wall motion in arrhythmogenic right
ventricular dysplasia/cardiomyopathy . J
Cardiovasc Electrophysiol. 2008; 19: 39-45.

19-Tandri H, Castillo E, Ferrari VA. Magnetic
resonance imaging of arrhythmogenic right
ventricular dysplasia sensitivity, specificity,
and observer variability of fat detection ver-
sus functional analysis of the right ventricle.
J Am Coll Cardiol 2006;48:2277-84.

20-Hulot JS, Jouven X, Empana JP, et al.
Natural history and risk stratification of ar-
rhythmogenic right ventricular dyspla-
sia/cardiomyopathy. Circulation. 2004; 110:
1879-84.

21-Lemola K, Brunckhorst C, Helfenstein
U,et al. Predictors of adverse outcome in
patients with arrhythmogenic right ventricu-
lar dysplasia/cardiomyopathy: long term

165



Rev Cubana Cardiol Cir Cardiovasc
2011; 17(2):159-66.

Cruz M, et al.
Displasia arritmogénica de ventriculo derecho.

experience of a tertiary care centre. Herat.
2005; 91:1167-72.

22-Wichter T, Borggrefe M, Haverkamp W, et
al. Efficacy of antiarrhythmic drugs in pa-
tients with arrhythmogenic right ventricular
disease. Results in patients with inducible
and noninducible ventricular tachycardia.
Circulation. 1992; 86:29-37.

23-Fontaine G, Gallais Y, Fornes P, Hebert JL
et al. Arrhythmogenic right ventricular dys-
plasia/cardiomyopathy. Anesthesiology.
2001;95:250-4.

24- Corrado D, Leoni L, Link MS. Implant-
able cardioverter-defibrillator therapy for
prevention of sudden death in patients with
arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy/dysplasia. Circulation. 2003; 108:
3084 - 91.

Fecha de recepcion: 12 de marzo del 2011.
Fecha de aceptacién: 22 de abril del 2011.

166



