
INTRODUCCIÓN

Desde la descripción original de Fontaine en el año
19771 y la publicación de la primera serie clínica por
Markus unos años más tarde2, el diagnóstico de dis-
plasia arritmogénica ha pasado a formar parte de las
posibilidades diagnósticas en todos los pacientes con
arritmias ventriculares. Los avances en el diagnóstico,
pronóstico y manejo de estos pacientes han sido im-
portantes en los últimos años, a medida que se han re-
conocido más pacientes con la enfermedad. En este
artículo revisamos los conocimientos actuales y el ma-
nejo de la displasia.

ETIOLOGÍA

La etiología y patogenia de la displasia arritmogé-
nica del ventrículo derecho (DAVD) es actualmente
desconocida. Se ha propuesto la posibilidad de que
se trate de una anomalía del desarrollo, con atrofia
miocárdica progresiva3. Asimismo, el origen genéti-
co de la enfermedad ha sido sugerido por la descrip-
ción de formas familiares4. Aunque la etiología mo-
lecular de la displasia no ha sido determinada, un
método para su estudio puede ser la identificación
del gen defectuoso en formas familiares. Diversas
publicaciones han apuntado a formas familiares de
miocardiopatía con afectación predominante del ven-
trículo derecho y que se heredarían de forma autosó-
mica dominante. Rampazzo et al5 consiguieron estu-
diar a una familia con cuatro generaciones y 19
miembros afectados. Los autores decidieron analizar
inicialmente el cromosoma 14 al encontrarse en él la
betamiosina causante de la miocardiopatía hipertrófi-
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La displasia arritmogénica del ventrículo derecho

( DAVD)  es una enfermedad del músculo cardíaco

de etiología desconocida caracterizada por la pre-

sencia de atrofia muscular y reemplazo del miocar-

dio ventricular derecho por tejido adiposo o fibroa-

diposo. La enfermedad fue descrita originalmente

por el grupo de Fontaine en el año 1977 en una se-

rie de pacientes intervenidos por taquicardias ven-

triculares refractarias al tratamiento médico y sin

cardiopatía aparente y en quienes durante la inter-

vención se evidenciaron anomalías en la contracti-

lidad de la pared libre del ventrículo derecho y

gran cantidad de tejido adiposo. Unos años más

tarde, Markus et al presentaron la primera serie

describiendo las características clínicas de pacien-

tes con DAVD. Desde entonces esta entidad se ha

reconocido de forma creciente y debe ser conside-

rada de forma sistemática en el diagnóstico dife-

rencial en aquellos pacientes con arritmias ventri-

culares, especialmente si se originan en el ven-

trículo derecho.

ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR

DYSPLASIA

Arrhythmogenic right ventricular dysplasia is a

disease of the cardiac muscle of unknown etiology.

Landmarks of this disease are the presence of mus-

cular atrophy and replacement of ventricular myo-

cardium by adipous and fibroadipous tissue. This

disease was originally described by Fontaine et al

in 1977 during surgical ablation of drug refractory

ventricular tachycardias in patients without evi-

dent structural heart disease. During surgery ano-

malies in contractility of the right ventricle and the

presence of adipous tissue were documented. Some

years later, Markus et al reported the first clinical

series of patients with arrhythmogenic right ventri-

cular dysplasia. Since then, this disease has been

widely recognized and must be considered in the

differential diagnosis of all patients with ventricu-

lar arrhythmias originating in the right ventricle.

(Rev Esp Cardiol1997; 50: 541-547)

displasia arritmogénica/ ventrículo derecho/ taquicardia ventricular
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ca. Los análisis genéticos confirmaron dicho cromo-
soma (14q23-q24) como el portador del gen de la
DAVD. Sin embargo, la betamiosina fue descartada
como causante de la enfermedad. Desde entonces, se
han identificado dos nuevos loci, uno en el cromoso-
ma 14 (14q12-q22)6 y otro en el cromosoma 1 (1q42-
q43)7. Es interesante la observación de que ambos
locus, 14q23 y 1q42, contienen genes que codifican
la alfaactinina, una proteína básica en la unión de la
estructura sarcomérica a la pared del miocito. De
momento, todos estos resultados son preliminares y
las especulaciones acerca del gen causante de la
DAVD no podrán ser verificadas hasta que una deter-
minada mutación sea identificada. La identificación
de ésta debe permitir comprender la base molecular
de la enfermedad y mejorar las opciones terapéuticas
actuales.

ANAT OMÍA PATOLÓGICA

Las características consideradas típicas en los estu-
dios autópsicos de pacientes con DAVD son la dismi-
nución de los elementos contráctiles de la pared ven-
tricular derecha y su sustitución por tejido adiposo o
fibroadiposo8. Estas anomalías aparecen fundamen-
talmente en el subepicardio del ápex, el infundíbulo y
la zona subtricuspídea del ventrículo derecho forman-
do el llamado «triángulo de la displasia», aunque
también se han descrito formas difusas con afectación
incluso del ventrículo izquierdo9. Se han distinguido
dos tipos de afectación histopatológica: la lipomatosa
y la fibrolipomatosa10, esta última asociada a dilata-
ciones aneurismáticas, cicatrices y adelgazamiento de
la pared.

PRESENTACIÓN CLÍNICA

La prevalencia e incidencia de la DAVD en la po-
blación general es desconocida. En el norte de Italia y
Francia hay una alta frecuencia de casos detectados, lo
que sugiere o bien la participación de factores genéti-
cos y ambientales o bien una mejor precisión diagnós-
tica debido a una búsqueda sistemática de la enferme-
dad. La edad media en el momento del diagnóstico se
sitúa en los 30 años, que coincide con la edad de ini-
cio de los síntomas11. Se observa una prevalencia ma-
yor en el sexo masculino8 y se pueden encontrar ante-
cedentes familiares en aproximadamente un 30% de
los pacientes3. La presentación clínica más habitual
consiste en la presencia de crisis de taquicardia ventri-
cular monomórfica sostenida que pueden provocar
síncope o incluso fibrilación ventricular. Sin embargo,
en la mayoría de pacientes son bien toleradas puesto
que la función ventricular izquierda se halla preserva-
da. Típicamente en el ECG durante la taquicardia ven-
tricular se observa un patrón de bloqueo de rama iz-
quierda, puesto que ésta se origina en el ventrículo
derecho (fig. 1). Ocasionalmente, si el origen se halla
situado en el septum intraventricular, se puede presen-
tar un patrón de bloqueo de rama derecha. Se han des-
crito casos de pacientes asintomáticos en quienes la
primera manifestación de la enfermedad es en forma
de muerte súbita10. Igualmente, la enfermedad se pue-
de manifestar en algunos casos en forma de insu-
ficiencia ventricular derecha lentamente progresiva
sin la presencia de taquicardia ventricular12.

Un dato a tener en cuenta es la alta prevalencia del
diagnóstico de displasia en atletas y deportistas. No
sabemos si este alto índice de diagnósticos en depor-
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Fig. 1. Electrocardiograma de 12
derivaciones de un paciente con
displasia arritmogénica del ventrí-
culo derecho. Nótense las ondas T
negativas en precordiales dere-
chas y la onda épsilon en V3. Los
paneles de la derecha representan
tres episodios de taquicardia 
ventricular en el mismo paciente.
Todas las taquicardias tienen mor-
fología de bloqueo de rama iz-
quierda, lo que sugiere un origen
en el ventrículo derecho.

Document downloaded from http://www.revespcardiol.org/, day 21/01/2020. This copy is for personal use. Any transmission of this document by any media or format is strictly prohibited.Document downloaded from http://www.revespcardiol.org/, day 21/01/2020. This copy is for personal use. Any transmission of this document by any media or format is strictly prohibited.



tistas se debe a que las taquicardias son a menudo in-
ducidas por el esfuerzo, lo que lleva a un diagnóstico
más habitual en atletas o si es el mismo ejercicio el
que modifica las características del ventrículo derecho
facilitando la aparición de anomalías estructurales13.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

El diagnóstico diferencial de la DAVD debe hacerse
con la enfermedad de Uhl y en caso de afectación del
ventrículo izquierdo con las demás formas de miocar-
diopatía. La enfermedad de Uhl aparece fundamen-
talmente en niños y adolescentes, no existe un compo-
nente familiar y se presenta habitualmente en forma de
insuficiencia cardíaca. Desde el punto de vista patoló-
gico, en la enfermedad de Uhl se observa una falta
completa de miocardio, sin presencia de depósitos gra-
sos. En caso de afectación del ventrículo izquierdo, la
displasia puede simular otros tipos de miocardiopatía y
el diagnóstico de displasia se basará en la afectación
predominante del ventrículo derecho y en la histología.

Otro grupo de pacientes en los que se debe estable-
cer el diagnóstico diferencial son los pacientes recupe-
rados de muerte súbita sin cardiopatía estructural apa-
rente como son los pacientes con síndrome de
Brugada14 o aquellos con fibrilación ventricular idio-
pática15. En ellos se deberá proceder a un estudio cui-
dadoso para descartar la DAVD como enfermedad
subyacente.

Finalmente, hay que mencionar a los pacientes que
presentan taquicardia ventricular monomórfica idiopá-
tica, especialmente la originada en el tracto de salida
del ventrículo derecho. Dicha taquicardia afecta fre-
cuentemente a varones jóvenes, puede iniciarse con
síncope y aparece también más frecuentemente con el
ejercicio. Aunque algunos autores han sugerido la pre-
sencia de anomalías en el tracto de salida del ventrícu-
lo derecho en estos pacientes, parece claro que la ta-
quicardia ventricular idiopática del tracto de salida del
ventrículo derecho no está relacionada con la DAVD,
ya que estos pacientes no desarrollan la enfermedad
durante un seguimiento largo16.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Electrocardiograma en ritmo sinusal

El electrocardiograma en ritmo sinusal puede ser
poco sensible; sin embargo, cuando la enfermedad es
extensa, se presenta típicamente un patrón de bloqueo
incompleto de rama derecha con r terminal en V1 y
negativización de la onda T en precordiales derechas
(V1 a V3)17. En un 30% de los pacientes se puede ob-
servar una pequeña onda inmediatamente después del
QRS, especialmente en V1 y V2, que se ha denomina-
do onda épsilon (fig. 1). Esta onda representa proba-
blemente una activación tardía de algunas zonas del

ventrículo derecho. Fontaine et al también hallaron
una prolongación del QRS más evidente de V1 a V3
que en DI y V618.

Electrocardiograma de señal promediada

Aunque la mayoría de pacientes presentan potencia-
les tardíos en el electrocardiograma de señal prome-
diada esta técnica es poco utilizada de manera rutina-
ria en el diagnóstico de la DAVD. La presencia de
potenciales tardíos es una expresión más del retraso
en la conducción con zonas de activación lenta pre-
sentes en el ventrículo derecho19.

Radiografía de tórax

Se puede observar cardiomegalia moderada con una
convexidad entre el botón aórtico y el ventrículo iz-
quierdo; sin embargo, a menudo en la radiografía de
tórax no se observan alteraciones significativas17.

Técnicas de diagnóstico por imagen no invasivas

Aunque el patrón de referencia en diagnóstico de la
DAVD ha sido la angiografía con contraste, las nuevas
técnicas de imagen no invasivas aportan actualmente
suficiente información en la mayoría de casos para
obviar en muchos la realización de angiografía dere-
cha y biopsia endomiocárdica.

Cuando existe una gran afectación de ventrículo de-
recho las anormalidades en la morfología y contracti-
lidad de éste resultan evidentes en cualquier técnica
diagnóstica utilizada20; sin embargo, en otros pacien-
tes las anomalías estructurales pueden ser más sutiles
y el diagnóstico más difícil de establecer. Por ello, las
exploraciones a realizar se deben individualizar en
cada paciente en función de la seguridad diagnóstica
que se obtiene con las pruebas sucesivas.

Ecocardiograma

El ecocardiograma es una técnica disponible en la
mayoría de centros y es la técnica que debe utilizarse
inicialmente en la valoración diagnóstica de DAVD;
sin embargo, su sensibilidad es limitada en la detec-
ción de anomalías segmentarias de la contractilidad
del ventrículo derecho21,22. El estudio ecocardiográfico
debe estar dirigido a la búsqueda de este diagnóstico y
se debe analizar cuidadosamente la presencia de dila-
tación del ventrículo derecho, así como la de zonas de
discinesia, abultamiento y aneurismas localizados.
Otros hallazgos que se pueden observar son la disci-
nesia de la pared inferobasal, cambios estructurales en
la banda moderadora, una desestructuración de las tra-
béculas o una dilatación del tracto de salida. Por otro
lado, algunos pacientes pueden presentar también
afectación del ventrículo izquierdo.
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Ventriculografía isotópica

La ventriculografía isotópica es una técnica no
invasiva muy útil en el diagnóstico de la DAVD. Ofre-
ce información sobre el tamaño de los ventrículos, la
contractilidad segmentaria y muestra si existen zonas
de contracción retrasada en el ventrículo derecho.
Además, permite el cálculo de la fracción de eyección
de ambos ventrículos. El uso del análisis de Fourier
añade una mayor sensibilidad al método, ya que per-
mite detectar zonas de contracción asincrónica23.
Cuando existe extrasistolia frecuente la adquisición de
las imágenes debe ser especialmente cuidadosa exclu-
yendo los latidos extrasistólicos y postextrasistólicos
y obteniendo al menos tres proyecciones (oblicua iz-
quierda, oblicua derecha y anteroposterior).

Resonancia nuclear magnética

La resonancia nuclear magnética (RNM) es una téc-
nica que permite detectar con gran sensibilidad la pre-
sencia de tejido adiposo en el miocardio ventricular24.
Sin embargo, el tejido adiposo de la grasa epicárdica
puede hallarse en grados variables en individuos sa-
nos, por lo que los hallazgos de la RNM deben inter-
pretarse en el contexto clínico del paciente. La RNM
permite también localizar zonas de contracción anor-
mal y calcular el volumen del ventrículo derecho me-
diante cine-RNM poniendo de manifiesto un aumento
del volumen ventricular en pacientes con DAVD.

Aufferman et al25 compararon el valor diagnóstico
de la RNM y la angiografía convencional en 36 pa-
cientes y concluyeron que esta técnica podía obviar la
necesidad de angiografía en pacientes con DAVD. Sin
embargo, se necesita experiencia en la interpretación
de los hallazgos.

Tomografía axial computarizada 
(TAC) «Ultr afast»

La TAC «ultrafast» permite la determinación de vo-
lúmenes y función de las cámaras cardíacas. También
puede identificar la presencia de tejido graso en la pa-
red ventricular derecha; sin embargo, se trata de un
método poco asequible a la mayoría de pacientes y
probablemente no aporta información que no pueda
ser obtenida por los métodos anteriormente comenta-
dos.

Angiografía del ventrículo derecho

La cineangiografía selectiva del ventrículo derecho
ha sido tradicionalmente el método de referencia para
el diagnóstico de DAVD; sin embargo, la morfología
compleja del ventrículo derecho dificulta la interpreta-
ción de los resultados. Es recomendable la obtención
de la angiografía en la proyección oblicua derecha y

oblicua izquierda. La presencia de extrasistolia fre-
cuente desencadenada por la inyección de contraste
puede comprometer la utilidad de la prueba. Las ano-
malías más frecuentemente detectadas son la dilata-
ción del ventrículo derecho con una reducción de la
contractilidad global, las anomalías segmentarias de la
contractilidad, las áreas de discinesia, y los abulta-
mientos y aneurismas localizados. También se ha des-
crito un aumento de la trabeculación y la presencia de
fisuración en la cara anterior o imagen en «pila de
monedas». Algunos de estos signos no son específicos
y se pueden observar en otros pacientes con disfun-
ción ventricular severa26. El signo más específico es la
presencia de pequeños aneurismas o abultamientos lo-
calizados26. Destaca, asimismo, que estas anormalida-
des van acompañadas de un ventrículo izquierdo nor-
mal o poco afectado en la mayoría de pacientes.

La sensibilidad y la especificidad de los cambios
angiográficos en el diagnóstico de DAVD no son co-
nocidas, ya que la presencia de anomalías en la angio-
grafía es el patrón con el que se comparan otros méto-
dos26. Además, la interpretación de determinados
hallazgos en la valoración de la angiografía puede ser
poco reproducible, como pusieron de manifiesto
Blomström-Lundquist et al en un estudio en el que
evaluaron la variabilidad intra e interobservador27. La
dificultad en la aplicación de mediciones cuantitativas
de los volúmenes del ventrículo derecho dada su for-
ma irregular dificulta la valoración objetiva de los re-
sultados de la angiografía.

Biopsia endomiocárdica

El análisis histológico del tejido obtenido mediante
biopsia endomiocárdica es de utilidad cuando consi-
gue demostrar la sustitución del tejido miocárdico por
tejido fibroadiposo; sin embargo, dado que la enfer-
medad tiene a menudo un carácter focal, pueden
presentarse falsos negativos, sobre todo si las biopsias
se han obtenido de la zona septal, raramente afectada
en la DAVD. Así, aunque la especificidad de la biop-
sia es alta en el diagnóstico de DAVD, la sensibilidad
puede ser baja.

Estudio electrofisiológico

Es preferible realizar el estudio electrofisiológico
cuando se ha establecido el diagnóstico de DAVD me-
diante los métodos anteriormente expuestos. Hoy día,
el estudio electrofisiológico está orientado a estudiar
la inducibilidad de la arritmia clínica y a establecer
una estrategia terapéutica. En el caso de conseguir la
inducción de una taquicardia ventricular monomórfica
sostenida bien tolerada, se puede ensayar la ablación
como se comentará en el apartado de «Tratamiento».

La taquicardia ventricular monomórfica clínica es
generalmente inducible y puede ser interrumpida con
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estimulación, lo que sugiere un origen reentrante. Sin
embargo, a menudo se inducen diversas morfologías
de taquicardia, por lo que aun cuando se pueda tratar la
morfología clínica de forma efectiva mediante abla-
ción, la persistencia de inducibilidad de otras morfolo-
gías rápidas y mal toleradas hace aconsejable la im-
plantación de un desfibrilador para prevenir muerte
súbita. Con la aparición de la ablación con radiofre-
cuencia y el desfibrilador implantable, la realización
de estudios electrofisiológicos seriados para la valora-
ción de la eficacia del tratamiento farmacológico ha
quedado limitada a pacientes en quienes no se conside-
ren las alternativas terapéuticas anteriormente citadas.

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS

La dificultad en la valoración de las exploraciones
complementarias que se realizan en estos pacientes
condujo al desarrollo de una «Task Force» para esta-
blecer unos criterios diagnósticos3. Estos criterios se
basan en la identificación de anomalías estructurales,
sustitución del tejido miocárdico por tejido fibroadi-
poso, cambios electrocardiográficos, taquicardia ven-
tricular de origen en el ventrículo derecho y enferme-
dad familiar. Se propone que se establezca el
diagnóstico definitivo de DAVD cuando se cumplan 
2 criterios mayores, 1 criterio mayor y dos menores 
o 4 criterios menores de los criterios establecidos (ta-
bla 1).

Tratamiento

El objetivo en el tratamiento de pacientes con
DAVD es la supresión de las arritmias ventriculares y
la prevención de la muerte súbita. Raramente el trata-
miento tiene como objetivo tratar la insuficiencia car-
díaca derecha.

El manejo de los pacientes ha seguido un curso pa-
ralelo al mayor conocimiento sobre la enfermedad y
sus posibles consecuencias pronósticas. Hace unos
años el diagnóstico de DAVD se realizaba casi exclu-
sivamente en pacientes que habían presentado taqui-
cardias ventriculares recurrentes. Se consideraba que
estos pacientes raramente presentaban muerte súbita y
que las recurrencias frecuentes de sus arritmias eran
en general bien toleradas. Este hecho justificaba un
tratamiento básicamente farmacológico de los pacien-
tes. A medida que el diagnóstico de displasia se ha
buscado sistemáticamente se ha observado que un
cierto número de pacientes que han presentado una
muerte súbita tenían la enfermedad y que el curso clí-
nico podía no ser tan benigno como en principio se
sospechaba. Este hecho ha provocado que se conside-
re la posibilidad de tratamientos más agresivos en
buena parte de los pacientes, sobre todo en aquellos
recuperados de muerte súbita y en aquellos con taqui-
cardias ventriculares mal toleradas.

Desde el punto de vista farmacológico, en un estu-
dio de Wichter et al en 81 pacientes con DAVD y ta-
quicardias ventriculares idiopáticas del tracto de sali-
da del ventrículo derecho28, el sotalol fue el fármaco
más eficaz en suprimir las arritmias ventriculares utili-
zando la estimulación eléctrica programada, el regis-
tro de Holter o la prueba de esfuerzo como métodos
de control. En el seguimiento aparecieron recurrencias
de taquicardia ventricular en un 10% de los pacientes
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TABLA 1
Criterios para el diagnóstico de displasia 

del ventrículo derecho

Disfunción global o regional y cambios estructurales
(detectados por ecocardiografía, angiografía, resonancia
magnética o ventriculografía isotópica)

Mayores:
Dilatación severa y reducción de la fracción de eyección 

del VD sin afectación (o sólo ligera) del VI
Aneurismas localizados del VD (áreas acinéticas 

o discinéticas con abultamiento diastólico)
Dilatación severa del VD

Menores
Ligera dilatación global del VD y/o reducción de la fracción 

de eyección con VI normal
Dilatación ligera y segmentaria del VD
Hipocinesia regional del VD

Características tisulares
Mayores:

Sustitución del tejido miocárdico por tejido fibroadiposo 
en la biopsia endomiocárdica

Anomalías de la repolarización
Menores:

T invertidas en las derivaciones precordiales derechas 
(V2 y V3) (individuos de más de 12 años y en ausencia 
de bloqueo completo de rama derecha)

Anormalidades de la despolarización/conducción
Mayores:

Ondas épsilon o prolongación localizada (> 110 ms) 
del QRS en las derivaciones precordiales derechas 
(V1-V3)

Menores:
Potenciales tardíos (en el electrocardiograma de señal

promediada)
Arritmias
Menores:

Taquicardia ventricular con patrón de bloqueo de rama
izquierda (sostenida o no sostenida) (en el ECG, Holter,
ergometría)

Extrasistolia ventricular frecuente (> 1.000/24 h) (Holter)
Historia familiar
Mayores:

Enfermedad familiar confirmada en la autopsia o en cirugía
Menores:

Historia familiar de muerte súbita prematura (< 35 años) 
con sospecha de displasia arritmogénica de VD

Historia familiar (diagnóstico clínico basado en los criterios
expuestos)

VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.
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y ninguno presentó muerte súbita. En aquellos pacien-
tes sin taquicardia inducible el sotalol, los betabloque-
antes y la amiodarona pueden ser buenas alternativas
terapéuticas.

La aparición de la ablación con radiofrecuencia
ofrece una opción complementaria al tratamiento far-
macológico. La localización precisa del circuito de la
taquicardia en caso de que ésta sea monomórfica pue-
de permitir su destrucción mediante la ablación. En
general, el procedimiento puede ser efectivo inicial-
mente aunque las recidivas de esta taquicardia o de
otros tipos de ésta son frecuentes, posiblemente debi-
do a la progresión de la enfermedad29. Por ello, la
ablación debe considerarse sólo como complemento al
tratamiento farmacológico en casos de taquicardias
monomórficas bien toleradas.

En todos aquellos pacientes en quienes se considera
que existe un riesgo elevado de muerte súbita, está
plenamente justificada la indicación de implantar un
desfibrilador automático. Los pacientes con riesgo
elevado son aquellos que han sido recuperados de una
muerte súbita, pacientes que presentan taquicardias
ventriculares sincopales y pacientes que no responden
al tratamiento farmacológico.

Finalmente, los pacientes con insuficiencia ventri-
cular derecha refractaria, con y sin afectación ven-
tricular izquierda, pueden beneficiarse de un trasplan-
te cardíaco.

CONCLUSIONES

La DAVD debe ser considerada una forma de mio-
cardiopatía y debe ser sospechada sistemáticamente
en pacientes con arritmias ventriculares con origen en
el ventrículo derecho. A pesar de que la historia natu-
ral de la enfermedad es todavía desconocida, su evolu-
ción clínica puede ser catastrófica y llevar a la muerte
súbita del paciente. Las opciones terapéuticas deben
ser valoradas individualmente dependiendo de la pre-
sentación clínica de la enfermedad.
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