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Cardiomiopatia arritmogenica del Boxer

La cardiomiopatia arritrogénica del Boxer es una enfermedad hereditaria cuyo diagndstico se realiza a partir de la combinacion

de varios factores como presencia de sincopes, arritmias ventriculares derechas o antecedentes familiares.
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La cardiomiopatia arritmogénica del
Boxer (en inglés arrhythmogenic right
ventricular cardiomyopathy, ARVC) es una
miopatia primaria hereditaria que afecta
principalmente al ventriculo derecho. Con-
siste en un proceso degenerativo del mio-
cardio donde se produce una infiltracion
fibroadiposa y una atrofia de los miocitos.
Esta miopatia predispone a la aparicion de
arritmias, muerte subita, fallo congestivo
derecho, etc. Varios estudios han demos-
trado que esta patologia es muy similar a
la cardiomiopatia arritmogénica ventricular
derecha de humana (Basso et al., 2004).

Perros con taquiarritmias, sincopes e in-
tolerancia al ejercicio.

Perros con disfuncion sistolica miocar-
dica, insuficiencia cardiaca congestiva y
evidencia de dilatacion ventricular izquier-
da; esta tercera categoria presenta una
incidencia mucho menor respecto a las
anteriores.

Diagnéstico

El motivo principal de visita son los epi-
sodios sincopales. El examen fisico suele
ser normal aunque en ocasiones el primer
signo clinico es la muerte subita del animal.
Se pueden auscultar arritmias, y en los pa-
cientes con fallo sistdlico pueden detectarse
soplos de regurgitacion mitral y tricispide,
edema pulmonar, taquipnea, crepitaciones
pulmonares, ascitis y pulso yugular positivo.

Aunque recientemente se han desarro-
llado test genéticos de diagndstico que son
capaces de identificar alteraciones genéti-
cas asociadas a la patologia, el diagnéstico
se realiza a partir de la combinacién de

El examen fisico suele ser normal, aunque en ocasiones el primer

signo clinico es la muerte siibita del animal.

Tanto las arritmias como otras alteracio-
nes electroliticas pueden detectarse incluso
antes de que aparezcan alteraciones histo-
logicas o disfuncion ventricular. La progre-
sion de la enfermedad no sigue un proce-
SO continuo sino que se alternan periodos
de estabilidad con periodos donde apare-
cen arritmias de forma mas recurrente. En
medicina humana se ha constatado que
ciertos factores ambientales como el ejer-
cicio intenso O procesos que cursan con
inflamacion pueden predisponer a la pro-
gresion de la enfermedad. Suele detectarse
mds habitualmente en pacientes jovenes
y atletas, los cuales pueden sufrir muerte
subita asociada a fibrilacién ventricular. Se
sospecha que esta grave arritmia puede
estar relacionada con apoptosis aguda e
inflamacion reactiva de los miocitos.

La cardiomiopatia arritmogénica del
Boxer es una enfermedad hereditaria ge-
nética de transmision autosomica domi-
nante que se manifiesta en edad adulta.
La presentacion clinica de esta patologia se
puede clasificar en tres posibles categorias
en cuanto al cuadro clinico:

Perros asintomaticos con arritmias ven-
triculares ocasionales.
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Figura 2. Registro Holter. Presencia de complejos ventriculares en pa-
rejas y taquicardias ventriculares paroxisticas.
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varios factores como los antecedentes fa-
miliares, la presencia de sincopes o intole-
rancia al ejercicio, la deteccion de extrasis-
toles ventriculares o taquicardia ventricular
principalmente de morfologia derecha, y
sobre todo a partir del estudio anatomopa-
tologico del miocardio.

En la mayoria de pacientes afectados el
examen fisico es completamente normal.
En ocasiones se puede auscultar la pre-
sencia de latidos prematuros. En caso de
auscultar un soplo hay que tener en cuenta
que los perros de raza Boxer pueden pre-
sentar soplos fisioldgicos debido a su ana-
tomia cardiaca, o bien estar asociados a una
estenosis aortica. Los pacientes con ARVC
no suelen presentar soplos excepto en la
forma donde existe disfuncion sistolica.

Las radiografias suelen ser normales,
excepto si existe fallo sistolico con insufi-
ciencia cardiaca congestiva. Normalmente
no se aprecian alteraciones estructurales o
hemodindmicamente significativas en la
ecocardiografia, no obstante, en algunos
casos, se puede detectar dilatacion y cier-
to grado de disfuncion ventricular derecha.
En los pacientes de categoria 3 puede haber
también fallo sistolico ventricular izquierdo
(dilatacion ventricular, fraccion de acorta-
miento del 22-25 %, etc.) y fallo cardiaco
congestivo.

En el electrocardiograma (ECG) suelen
aparecer complejos ventriculares prema-
turos (CVP) derechos (morfologia similar
a los bloqueos de rama izquierda) en las
derivaciones I, I y III. Las arritmias se pue-
den clasificar en cuatro grados segin su
gravedad:

1. CVP simples aislados.

2. Bigeminismo, trigeminismo o ambos.

3. Parejas ventriculares, tripletes o am-
bos.

4. Fenémeno de R en T, taquicardia ven-
tricular o ambos.

De todos modos el ECG tiene ciertas
limitaciones a la hora de detectar arrit-

Figura 1. Boxer tras la colocacién del dispositivo Holter.

Clasificaciones a partir del registro Holter para boxers
con cardiomiopatia arritmogénica

Holter clase 1

Holter clase 2

Holter clase 3

Holter clase 4

<1.000 CVP simples/24 h

>1.000 CVP simples/24 h

<1.000 CVP simples/24 h, parejas, tripletes, TV

>1.000 CVP simples/24 h, parejas, tripletes, TV

CVP= complejos ventriculares prematuros. TV= taquicardia ventricular.

mias, ya que a menudo se presentan de
forma intermitente a lo largo del dia vy,
por lo tanto, esta prueba complementaria
de diagndstico solamente permite anali-
zar un breve periodo de tiempo de pocos
minutos. Por este motivo, el ECG presen-
ta una buena especificidad pero una baja
sensibilidad.

Registro Holter

La presencia de CVP en el ECG es mo-
tivo suficiente para recomendar el estudio
mediante registro Holter de 24 horas (fi-
guras 1y 2). El registro Holter es el mé-
todo de eleccion para detectar arritmias
de naturaleza intermitente ya que permite
periodos de evaluacion mucho mads largos
y en un entorno habitual para el paciente,
sin el estrés que puede padecer cuando
acuden a la consulta. Algunos criadores
utilizan esta prueba para realizar un scree-
ning de sus animales y detectar pacientes
enfermos asintomaticos. Se han descrito
diferentes sistemas de gradacion en cuanto
a la gravedad de la enfermedad en funcién
del recuento de CVP (ver tabla).

Es importante destacar que, en ocasio-
nes, el registro Holter en un paciente con
ARVC puede no ser concluyente ya que
en un estudio realizado con boxers (Spier,
2004) se vio que diariamente existe una
variabilidad de hasta el 83 % en el nimero
de CVP que se generan. En tal situacion se
puede realizar un segundo estudio Holter
o bien antes descartar otras posibles cau-
sas de sincope.

Estudio anatomopatolégico

A nivel macroscopico la mayoria de los
pacientes presentan un corazén de aspec-
to normal aunque a veces se puede de-
tectar dilatacion del ventriculo derecho o
incluso del izquierdo.

Estudios realizados a nivel microscépico
han determinado que en los boxers afec-
tados existe una importante pérdida de la
estructura miocitica del ventriculo dere-
cho debido a la presencia de infiltrados

Flgura 3. Histopatologia. Detalle de infiltrados
adiposos en ventriculo derecho.



adiposos o fibroadiposos (figura 3). Estos
infiltrados también se han detectado en
ambos atrios y en el ventriculo izquierdo.
La cantidad de infiltrados en el ventriculo
derecho resulté significativamente mucho
mayor en pacientes afectados en compara-
cién con el grupo control.

En algunos pacientes afectados se han
identificado zonas de miocarditis con in-
filtrados linfociticos multifocales, asi como
evidencias histologicas de apoptosis en
los miocitos del ventriculo derecho. Al-
gunos investigadores consideran que los
patrones adiposo y fibroadiposo consti-
tuyen una situacion clinica evolutiva de
la enfermedad mediada por la presencia
de miocarditis, la cual en una fase inicial
(forma adiposa) provoca un dano a nivel
miocitico que evoluciona al segundo esta-
dio de la enfermedad (forma fibroadiposa)
debido al efecto reparador sobre el dano
ocasionado.

En cuanto a la utilizacion de marcado-
res de dano miocardico se ha visto que
existen niveles elevados de troponina
cardiaca I (cTnl) sérica en boxers con
ARVC. Se cree que la elevacion de los ni-
veles séricos de ¢Tnl se debe a la mioci-
tolisis, atrofia miocdrdica y degeneracion
de las fibras musculares que presentan
los perros afectados. Otros estudios de-
muestran que la concentracion del mar-
cador péptido natriurético cerebral (BNP)
no puede utilizarse como indicador de
ARVC en boxers ya que no existe una
diferencia significativa entre animales en-
fermos y sanos.
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En los boxers afectados existe
una importante pérdida de
la estructura miocitica del

ventriculo derecho debido a la

presencia de infiltrados adiposos

o fibroadiposos. J

Tratamiento

La mayoria de perros afectados no de-
sarrollan disfuncion sistolica ni fallo car-
diaco por lo que el tratamiento consis-
te basicamente en utilizar antiarritmicos
ventriculares. En pacientes asintomdticos
se debe iniciar el tratamiento de forma
inmediata si aparecen mas de 1.000 CVP
en 24 horas, si hay episodios de taqui-
cardia ventricular, o si se detecta el feno-
meno de R en T. Los pacientes con sin-
copes o intolerancia al ejercicio deberfan
empezar a medicarse tras haber realizado
el registro Holter de 24 horas. En algu-
nos casos, si los sincopes son frecuentes

o se detecta taquicardia ventricular en el
ECG, es preferible iniciar el tratamiento
lo antes posible.

El objetivo del tratamiento consiste en
controlar la frecuencia de aparicion de
arritmias malignas y prevenir el riesgo de
muerte subita. Se han descrito diferentes
protocolos antiarritmicos en perros con
ARVC, asi como la implantacion de des-
fibriladores cardioversores. La administra-
cion de sotalol (1,5-3,5 mg/kg/12 h) o bien
la combinacién de mexiletina (5-8 mg/
kg/8 h) junto a atenolol (0,3-0,6 mg/
kg/12 h) son las pautas terapéuticas mds
eficaces. Tras 2-3 semanas de tratamiento
se debe realizar un segundo Holter para
valorar la eficacia del firmaco y descartar

un efecto proarritmico del mismo. Se con-
sidera que la medicacion estd ejerciendo
un efecto terapéutico si se observa una
reduccion del 85 % como minimo en el
nimero de CVP. Ningln tratamiento pro-
bado es capaz de reducir la incidencia de
sincopes ni el riesgo de muerte subita.

Pronéstico

En cuanto al prondstico, algunos pe-
rros fallecen a consecuencia de una
arritmia grave sin mostrar signos clinicos
previamente. Por lo tanto, la ausencia de
signos clinicos no significa que no exista
riesgo de muerte subita. Mientras algu-
nos pacientes con un ndmero anormal

N
)

de ectopias nunca desarrollarin signos
clinicos, otros con el mismo grado de
afectacion pueden progresar y desarrollar
arritmias mas graves.

En un estudio realizado recientemente
(Caro-Vadillo et al., 2013) se ha podido
demostrar que el tiempo medio de su-
pervivencia es superior en perros jove-
nes y en pacientes sin sincopes [365 dias
en boxers con sincopes versus 693 dias
en boxers sin sincopes]. También se evi-
dencié que la probabilidad de fallecer
antes de un ano a partir del momento
de diagnostico es 4,8 veces superior en
petros con sincopes. Por lo tanto el mejor
pronostico es para pacientes jovenes sin
presencia de sincopes. O
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