e38

Relato de Caso

Displasia Arritmogénica do Ventriculo Direito
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A displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD)
é caracterizada pela substituigao dos midcitos por tecido
fibrogorduroso. Descrita em 1977, é considerada uma doenga
cardiaca potencialmente letal ainda pouco entendida. Afeta
primariamente o ventriculo direito e tem sido associada a
arritmias, insuficiéncia cardiaca e morte stbita. O objetivo
deste artigo é descrever o caso clinico de um paciente de 25
anos com sincope associada a extra-sistoles ventriculares e
achados de ressonancia magnética do coragao compativeis
com DAVD.

Arritmogenic right ventricular dysplasia (ARVD) is
characterized by the gradual replacement of myocytes by
adipose and fibrous tissue. Described in 1977, is considered a
potentially lethal cause of cardiac disease poorly understood.
This disorder usually involves the right ventricle and has been
associated with arrthymia, heart failure, and sudden death.
In this paper, we report a case of a 25-years-old patient with
syncope associated with ventricular extrasystoles. A magnetic
resonance imaging was performed and showed findings that
support ARVD diagnose.

Introducao

A displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD),
descrita em 1977 por Fontaine e cols.’, é uma doenga
cardfaca potencialmente letal, ainda pouco entendida®?. Afeta
primariamente o ventriculo direito (VD), caracteriza-se pela
substituigao dos miécitos por tecido fibrogorduroso, e tem sido
associada a arritmias, insuficiéncia cardiaca e morte stbita®>.

A prevaléncia estimada é de 1/5.000, embora haja
dificuldade diagndstica®. Responde por 3% a 4% das mortes em
esportistas, e a 5% das mortes stbitas abaixo dos 65 anos>.

A predisposicdo familiar foi descrita em 1982 por
Marcus e cols.®. Cerca de 30% dos pacientes diagnosticados
referem histéria familiar®3. Alteragdes genéticas suspeitas
tém sido identificadas nos cromossomos 14 e 37. A seguir,
descreveremos o caso clinico de um jovem com DAVD.
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Paciente 25 anos, masculino, casado, procedente de Santo
André-SP, internado no Hospital do Coracdo, Sao Paulo,
em margo de 2007, com histéria de sincope durante ato
sexual. Nao soube quantificar duragao do evento. Referiu
apos sincope precordialgia intensa, opressiva, ventilatério
dependente. Negava tabagismo e referia participar de triatlon
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como amador. Nega histéria familiar de morte sibita.

O exame fisico era normal, exceto pela presenga de extra-
sistoles frequientes.

O eletrocardiograma da internagao evidenciou ritmo
sinusal, BRD de segundo grau e extra-sistoles ventriculares
frequientes com padrao de BRE.

Foi encaminhado a Unidade Coronariana, onde
permaneceu assintomatico, mantendo extra-sistoles
monomobrficas freqlientes e realizou os exames:

* Ecocardiograma transtoracico: sem alteragoes.

* Holter 24 horas: presenga de 1.443 extra-sistoles
ventriculares monomorficas.

* Teste ergométrico: presenca de extra-sistoles ventriculares
monomborficas, isoladas e freqlientes; extra-sistoles
supraventriculares, isoladas e raras no esforco. Comportamento
de freqliéncia cardiaca e pressao arterial normais.

* Ressondncia magnética cardiaca (fig. 1): adelgagamento
no ponto médio da parede anterior do VD, com movimento
discinético, e hiperintensidade de sinal na fase tardia apds
a injegao de meio de contraste paramagnético, sugerindo
diagnéstico de DAVD.

O estudo eletrofisioldgico evidenciou ventriculos estdveis
mesmo com sensibilizagdo com isoproterenol e protocolos
de estimulagdo em ponta e em via de saida de VD; auséncia
de sinais de sindrome de Brugada.

Foi feito diagndstico de DAVD com base nos dados clinicos
e radiolégicos.

No quarto dia de internagao, foi submetido a ablagao de
extra-sistole da via de saida do VD com sucesso. O foco de
arritmia estava localizado na regido do septo médio do VD,
proximo ao feixe de His.

Evoluiu com ritmo sinusal, sem extra-sistoles, recebendo
alta hospitalar em uso de sotalol 160 mg/dia, com indicagao
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Fig. 1 - Ressonéncia magnética cardiaca.

de acompanhamento clinico rigoroso, restricao absoluta de
atividade fisica extenuante. Ap6s cinco meses de seguimento,
0 paciente encontra-se assintomdtico, em ritmo sinusal,
sem extra-sistoles e apresentou discreta dilatagdo de VD no
ecocardiograma de controle.

Discussao

A DAVD é caracterizada por arritmias ventriculares
com padrdo de BRE e morfologicamente por infiltragao
do miocardio do VD por tecido fibrogorduroso’. O local
mais comum dessa infiltracdo estd entre o infundibulo
anterior, o apice e a porcdo diafragmética do VD, o
“triangulo de displasia”, que pode evoluir para dilatagoes
ou aneurismas?.

Pacientes com DAVD podem apresentar sintomas a
qualquer idade, sendo mais comum na juventude, com
predominio do sexo masculino (razdo 3:1)2

Palpitagoes, fadiga e sincope sao os sintomas mais comuns.
Em alguns casos, parada cardiaca ap6s esforgo fisico pode ser
a apresentagao inicial’.

Ataxa anual de mortalidade é estimada em 3% na auséncia
de tratamento, e em 1% com tratamento farmacolégico, ndo
incluindo implante de cardiodesfibrilador implantavel (CDI).

O mecanismo de morte stbita é a degeneragao da taquicardia
ventricular para fibrilagao ventricular®.

As ilhas de tecido fibrogorduroso geram macrorreentradas,
formando o substrato arritmogénico. Essas arritmias sao
induzidas por estimulagdo adrenérgica como infusao de
catecolaminas ou atividade fisica®.

A DAVD pode causar insuficiéncia cardiaca direita ou
biventricular em razdo de dilatagao e perda da fungao
contratil®.

O diagnéstico definitivo requer o achado histoldgico de tecido
fibrogorduroso®. Em 1994, a Sociedade Européia de Cardiologia
prop6s um sistema de critérios para facilitar o diagnéstico (tab.
1). Os pacientes deveriam apresentar dois critérios maiores, ou
um maior e dois menores, ou quatro menores*®.

A alteragao caracteristica do eletrocardiograma é o
surgimento de ondas epsilon, pequenos entalhes ao final do
QRS, vistas em 30% dos casos’.

No ecocardiograma as alteragdes mais sugestivas sao
dilatacao do VD, com aneurismas localizados e discinesia®.

A ressonancia magnética (RM) permite uma analise
morfofuncional dos ventriculos, e evidencia a presenca de
tecido adiposo. Alguns autores sugerem que a RM possa ser
utilizada em substituicao a biépsia®. Os critérios que podem ser
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Critérios diagndsticos

Historia familiar

Maior doenga familiar confirmada por necropsia ou cirurgia

histéria familiar ou morte stbita antes de 35 anos, com

Menor suspeita de DAVD

ECG com despolarizagao ou condugéo alteradas/alteragdes da
repolarizagao

- ondas epsilon ou aumento da duragdo do QRS>110ms

Maior nas derivagdes precordiais direitas (V1-V3)
- potenciais tardios no ECG de alta resolugao
Menor - inversdo da onda T nas precordiais direitas em pessoas
com menos de 12 anos sem bloqueio de ramo direito
Arritmias
- taquicardia ventricular sustentada ou ndo, com padrdo
Menor de BCRE
- extrassistolia ventricular frequente, maior que 1000/24h
no Holter

Disfungao global ou regional e alteragéo estrutural

- dilatagdo acentuada e redug&o da fragéo de ejecéo de VD
com pouco ou nenhum acometimento de VE

Maior - aneurisma de VD (areas acinéticas ou discinéticas).
Dilatag&o grave de VD
- Dilatag&o global moderada de VD ou diminuig&o da fragéo
Menor de ejecédo de VD com fragéo de ejecdo normal de VE.

- dilatagéo segmentar moderada de VD
- Hipocinesia regional de VD

Caracteristicas teciduais de parede

- presenca de tecido fibroso/gorduroso no miocardio visto

Maior P T
na bidpsia endomiocardica

BCRE - bloqueio completo do ramo esquerdo, VD - ventriculo direito;
VE - ventriculo esquerdo.

evidenciados pela RM sdo: infiltragdo gordurosa do VD com
sinais de hiperintensidade, infiltragao fibrogordurosa causando
adelgagamento difuso da miocardio, aneurismas ou dilatagao
do VD e da via de saida do VD, alteragdes segmentares de
contragao e disfungao sistélica ou diastdlica global’.

O tratamento farmacolégico é a opgao inicial, com
antiarritmicos como sotalol, verapamil, amiodarona,
betabloqueadores, propafenona com respostas terapéuticas
varidveis*’. Atividade fisica extenuante deve ser evitada®.
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A ablagdo por radiofreqiiéncia pode ser utilizada em
casos de taquicardia ventricular persistente ou refratdria,
e em taquiarritmias freqlientes que provocam disparo do
CDI. A meta da ablagao ¢ eliminar as vias de condugao que
perpetuam a arritmia. £ bem-sucedida em 30% a 65% dos
casos, podendo surgir novos focos arritmogénicos?.

Em pacientes com tratamento antiarritmico otimizado, é
discutivel o momento do implante do CDI. Deve ser considerado
em arritmias refratdrias, em pacientes muito jovens, histérico de
parada cardiaca e envolvimento do ventriculo esquerdo*

A DAVD é uma doenga progressiva de evolugao incerta,
podendo ser causa de morte sibita em jovens atletas ou
achado incidental em necropsias de pacientes mais velhos?.
Dalal e cols."® descreveram uma casuistica de 100 pacientes
com DAVD com seguimento médio de seis anos, dos quais
66 permaneceram vivos (cinco desenvolveram insuficiéncia
cardiaca, dois foram transplantados, 44 implantaram CDI) e
34 morreram (21 sofreram morte stbita como apresentagao
inicial, e dez, durante o seguimento)®.

No caso relatado, o paciente apresentava taquicardia nao
sustentada com padrao de BRE, extra-sistoles ventriculares
frequientes (maior que 1000/Holter 24h), discinesia do
VD, somando dois critérios menores e um maior segundo
a Sociedade Européia de Cardiologia. Quanto aos critérios
de RM, foram observados: infiltragdo gordurosa do VD com
sinais de hiperintensidade, adelgagamento do miocérdio e
alteragao segmentar do VD. A associacao dos critérios classicos
com as imagens da RM torna o diagnéstico de DAVD muito
provével. Concluimos que a ressondncia magnética auxilia no
diagnéstico de DAVD.
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