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Miocardiopatia arritmogénica del
ventriculo izquierdo; el lado oscuro:
Hallazgos de resonancia magnética

cardiaca en una serie de 6 casos
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|NTRODUCC|ON Cardiomiopatia arritmogénica (ACM):

un espectro de enfermedad.

La ACM es una enfermedad genética caracterizada por reemplazo fibro-adiposo del
miocardio ventricular, generando sustrato para arritmias malignas y muerte subital.

Inicialmente descrita en el ventriculo
derecho, actualmente se reconoce como
un espectro fenotipico:

e Forma dominante derecha (ARVC)
e Forma biventricular
e Forma dominante izquierda (ALVC)?2

La ALVC puede presentarse con funcion
ventricular preservada pese alto riesgo
arritmico?.

PACS CHUL. RTG 4 camaras. Fibrosis mesomiocardica.
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INTRODUCCION: Cardiomiopatia arritmogénica de
predominio izquierdo (ALVC).

La ALVC se caracteriza por fibrosis miocardica de distribucion no isquémica, con predominio
en la pared inferolateral del ventriculo izquierdo3.

A diferencia de la ARVC clasica, el fenotipo izquierdo se asocia con mayor frecuencia a
mutaciones en:
e Desmoplaquina (DSP)
e Filamina C (FLNC)
e Fosfolamban (PLN) N
e Desmina (DES) \

DSP y FLNC se han asociado a fibrosis subepicardica extensa“. N
La presentacion clinica es variable e incluye dolor toracico,

episodios tipo miocarditis, arritmias ventriculares, disfuncion
izquierda, y/o muerte subita3.

PACS CHUL. RTG eje corto. Fibrosis mesomiocardica.
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INTRODUCCION: RMC en el diagnéstico de ALVC.

En muchos pacientes la fibrosis miocardica precede a la disfuncion ventricular, lo que
convierte a la resonancia magnetica cardiaca (RMC) en una herramienta clave para la
deteccion precoz >. Permite valorar:

e Volumenes y funcion ventricular.

e Alteraciones segmentarias de contractilidad.

e Fibrosis miocardica mediante realce tardio de
gadolinio (RTG).

e Caracterizacion tisular miocardica.

En la ALVC los hallazgos mas caracteristicos incluyen:

e RTG subepicardico o mesomiocardico.

e Afectacidon predominante de pared inferolateral.
e Compromiso de multiples segmentos contiguos.
e Patron circunferencial o ring-like®.

PACS CHUL. Double IR axial. Infiltracién de grasa epicardica.
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Criterios diagnosticos de ACM

Los criterios de Padua (2020) introdujeron por primera vez criterios especificos para la ALVC
basado en la combinacion de criterios mayores y menores?:

1. Anomalias morfo-funcionales del ventriculo.
o Dilatacion o disfuncion ventricular.
o Alteraciones regionales de contractilidad.
Anomalias estructurales del miocardio.
o Fibrosis miocardica subepicardico o mesomiocardico.
Anomalias de repolarizacion.
o Inversidon de onda T en derivaciones laterales.
Anomalias de despolarizacion
o Voltajes bajos del QRS.
Arritmias ventriculares.
o Extrasistolia ventricular frecuente.
o Taquicardia ventricular de origen izquierdo.
6. Historia familiar / genética.
o Antecedentes familiares.
o Mutacion patogénica asociada a ACM.

o &~ W N

PACS CHUL. RTG eje largo vertical. Fibrosis extensa subepicardica.
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Los consensos internacionales mas recientes enfatizan que la cardiomiopatia arritmogénica
debe entenderse como una enfermedad biventricular con fenotipos variabless3.

Cambios conceptuales relevantes respecto al ventriculo
izquierdo:

e Reconocimiento formal del fenotipo dominante izquierdo.

e Mayor peso diagndstico de la fibrosis miocardica detectada
por RMC.

e Integracion sistematica de genética y fenotipo arritmico.

e Reconocimiento de patrones de fibrosis subepicardicos
extensos o circunferenciales.

e Necesidad de correlacion imagen-genotipo para diferenciar
fenocopias (miocarditis, DCM).

El diagnodstico actual se basa en la integracion de imagen,
genética y manifestaciones clinicas3.

PACS CHUL. RTG eje corto. Fibrosis subepicardica.
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JUSTIFICACION

La ALVC es una entidad cada vez mas reconocida, cuya identificacion puede ser compleja
debido a su heterogeneidad clinica y radioldgica. La resonancia magnética cardiaca
desempena un papel fundamental en su deteccidn al permitir la caracterizacion tisular

miocardica y la identificacion de fibrosis no isquémica.

OBIJETIVO

Analizar los hallazgos de resonancia magnética cardiaca en
una serie de pacientes con sospecha de cardiomiopatia
arritmogénica de predominio izquierdo y describir los
patrones de fibrosis miocardica, alteraciones funcionales y
correlacion genética observados en nuestra cohorte.

PACS CHUL. Double IR axial. Infiltracién de grasa epicardica.
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MATERIAL/METODO.

Estudio descriptivo, observacional y retrospectivo en pacientes con sospecha de ALVC.
Se incluyeron 6 pacientes estudiados mediante RMC entre 2021 y 2024.

El protocolo incluyd:
e Secuencias cine SSFP para evaluacién funcional
e Secuencias Double IR FSE y FIESTA.

e RTG para deteccidon de fibrosis miocardica

Se registraron resultados de estudios genéticos para evaluar la posible correlacién
genotipo-fenotipo.
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MATERIAL/METODO.

Se analizaron de forma sistematica:

e Parametros funcionales
o Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
o Volumenes ventriculares indexados

e Alteraciones segmentarias de la contractilidad (WMA)
o Hipocinesia, acinesia o discinesia segmentaria

e Caracterizacion tisular
o Presencia de RTG
o Distribucién (subepicardica / mesomiocardica)
o Segmentos afectados segun modelo AHA de 17 segmentos
o ldentificacidon de patrdn circunferencial ("ring-Llike")

e Hallazgos adicionales
o Signos compatibles con infiltracion grasa epicardica
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Caracteristicas de la cohorte.

#. Edad, Sexo FEVI (%) VTDVI (ml/m?2) Dilatacion VI WMA RTG Grasa epicardica Gen
1.54,M 54 73.8 No No Si Si DSP
2.35H 39 131.2 Moderada Discinesia Si Si FLNC
3.64, M 59 58.8 No No Si Si FLNC
4.60, M 51 73.8 No Hipocinesia Si Si FLNC
5.66, H 31 125.9 Moderada No Si Si MYBPC3
6.53,H 28 90.7 No No Si No LMNA

e RTG presente en 100% de los pacientes.
e Grasa epicdrdica identificada en todos los pacientes
e Mutaciones predominantes en DSP y FLNC.
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Patron de fibrosis en RMC.

#Caso Distribucion RTG # Segmentos Segmentos afectados
1 Mixto 9 2,4,7,9,10,11,12,13,15
2 Subepicardico Difuso 1-17

3 Mixto 4 1,5,6,10

4 Mixto 9 2,3,4,5,8,10,11,15,16
5 Subepicardico 7 2,3,7,8,9,12,15

6 Mixto 8 1,2,3,4,10,11,16,17

e RTG no isquémico.

e Distribucion subepicardica o mesomiocardica en todos los casos
e Afectacion =3 segmentos en el 100% de los pacientes

e Patron circunferencial (ring-like) en la mayoria de los casos

Ring-like
Si

Si

No

Si

Si

Si
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SIGNO CLAVE: Patrén ring-like de fibrosis.

El patrdon circunferencial de RTG
(“ring-like”) es uno de los hallazgos mas
caracteristicos descritos en la ALVCS,

Se define como fibrosis (predominantemente
subepicardica) extensa que afecta =3
segmentos contiguos del ventriculo
izquierdo en un mismo corte de eje corto®.

PACS CHUL. RTG eje corto. Fibrosis en anillo.
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PATRON SEGMENTARIO: Mapa polar AHA.

Serie propia ﬂ
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0% 100%

Patron descrito
en la literatura

Distribucién segmentaria del realce tardio de gadolinio en cardiomiopatia arritmogénica de predominio izquierdo: Serie propia (izquierda)
vs patrén descrito en la literatura (derecha). Figura adaptada de Cipriani et al., ) Am Heart Assoc 2020°.
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DISCUSION: Diagnéstico diferencial.

En esta serie, la RMC demostré fibrosis miocardica extensa con distribucion no isquémica,
predominante en capas subepicardicas y mesomiocardicas del ventriculo izquierdo,
hallazgo caracteristico de la cardiomiopatia arritmogéenica de predominio izquierdo.

/l

La afectacion multisegmentaria del
ventriculo izquierdo observada en todos los
casos y el frecuente patrén circunferencial
(“ring-like”) coinciden con el fenotipo
descrito en pacientes portadores de
mutaciones DSP y FLNC# ¢, asociado a un
sustrato arritmico significativo.

PACS CHUL. RTG gje corto. Fibrosis en anillo, =3 segmentos contiguos.
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DISCUSION: Patrén de afectacién y correlacidn
fisiopatoldgica.

En nuestra cohorte la afectacion segmentaria mostré predominio en segmentos
inferolaterales, aunque con extensién a otros territorios del ventriculo izquierdo,
probablemente relacionado con el patrén circunferencial de fibrosis descrito en la ALVC.

Ademas, la discordancia entre la extension de la fibrosis
miocardica y el grado de disfuncion ventricular observada
en algunos pacientes refleja el fenotipo arritmico descrito en
la ALVC, donde la fibrosis puede preceder a la disfuncion
sistélica manifiesta.

Estos hallazgos resaltan el papel central de la RMC en la
identificacion de la ALVC, permitiendo detectar la
enfermedad incluso en fases precoces.

-

PACS CHUL. RTG 4 camaras. Fibrosis subepicardica y mesomiocardica.




DISCUSION: Diagnéstico diferencial.

El diagndstico de ALVC puede ser complejo debido a la superposicion de hallazgos clinicos y
de imagen con otras miocardiopatias no isquémicas.

Uno de los principales diagndsticos diferenciales es la miocarditis, que también puede
presentar RTG subepicardico. Sin embargo, en la ALVC la fibrosis suele ser mas extensa,
multisegmentaria y con patron circunferencial, mientras que en la miocarditis suele ser mas
focal y asociado a edema miocardico en fases agudas &.

La miocardiopatia dilatada puede mostrar fibrosis mesomiocardica, pero tipicamente se
asocia a dilatacion ventricular global y disfuncidn sistdlica difusa, sin el patron regional
caracteristico descrito en la ALVC.

La integracidon de hallazgos de resonancia magnética, datos clinicos y estudios genéticos es
fundamental para establecer el diagndstico correcto.
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CONCLUSIONES.

La cardiomiopatia arritmogénica de predominio izquierdo es una entidad infrecuente y
probablemente infradiagnosticada, cuyo reconocimiento puede ser complejo debido a su
presentacion clinica heterogénea.

La resonancia magnetlca cardiaca desempena un papelfundamental en su identificacion al
permitir la deteccién de fibrosis miocardica no isquémica, incluso en pacientes con funcion
ventricular relativamente conservada.

En nuestra serie, todos los pacientes presentaron realce tardio de gadolinio
multisegmentario, con predominio de distribucion subepicardica o mesomiocardica, y en la
mayoria se observo un patron circunferencial (ring-like).

Estos hallazgos, junto con la presencia de variantes genéticas asociadas a cardiomiopatia
arritmogenica, refuerzan el papel de la resonancia magnéetica como herramienta clave para la
deteccion y caracterizacion del fenotipo izquierdo de la enfermedad.
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