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Displasia arritmogênica ventricular direita, arritmia, 

hereditariedade.

A displasia arritmogênica do ventrículo direito (DAVD) 
é caracterizada pela substituição dos miócitos por tecido 
fibrogorduroso. Descrita em 1977, é considerada uma doença 
cardíaca potencialmente letal ainda pouco entendida. Afeta 
primariamente o ventrículo direito e tem sido associada a 
arritmias, insuficiência cardíaca e morte súbita. O objetivo 
deste artigo é descrever o caso clínico de um paciente de 25 
anos com síncope associada a extra-sístoles ventriculares e 
achados de ressonância magnética do coração compatíveis 
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. 
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Introdução
A displasia arritmogênica do ventrículo direito (DAVD), 

descrita em 1977 por Fontaine e cols.1, é uma doença 
cardíaca potencialmente letal, ainda pouco entendida2,3. Afeta 
primariamente o ventrículo direito (VD), caracteriza-se pela 
substituição dos miócitos por tecido fibrogorduroso, e tem sido 
associada a arritmias, insuficiência cardíaca e morte súbita3-5.

A prevalência estimada é de 1/5.000, embora haja 
dificuldade diagnóstica3. Responde por 3% a 4% das mortes em 
esportistas, e a 5% das mortes súbitas abaixo dos 65 anos2.

A predisposição familiar foi descrita em 1982 por 
Marcus e cols.6. Cerca de 30% dos pacientes diagnosticados 
referem história familiar2,3. Alterações genéticas suspeitas 
têm sido identificadas nos cromossomos 14 e 37. A seguir, 
descreveremos o caso clínico de um jovem com DAVD.

Relato do Caso
Paciente 25 anos, masculino, casado, procedente de Santo 

André-SP, internado no Hospital do Coração, São Paulo, 
em março de 2007, com história de síncope durante ato 
sexual. Não soube quantificar duração do evento. Referiu 
após síncope precordialgia intensa, opressiva, ventilatório 
dependente. Negava tabagismo e referia participar de triatlon 

como amador. Nega história familiar de morte súbita.
O exame físico era normal, exceto pela presença de extra-

sístoles freqüentes.
O eletrocardiograma da internação evidenciou ritmo 

sinusal, BRD de segundo grau e extra-sístoles ventriculares 
freqüentes com padrão de BRE.

Foi encaminhado à Unidade Coronariana, onde 
permaneceu assintomático, mantendo extra-sístoles 
monomórficas freqüentes e realizou os exames:

• Ecocardiograma transtorácico: sem alterações.
• Holter 24 horas: presença de 1.443 extra-sístoles 

ventriculares monomórficas.
• Teste ergométrico: presença de extra-sístoles ventriculares 

monomórficas, isoladas e freqüentes; extra-sístoles 
supraventriculares, isoladas e raras no esforço. Comportamento 
de freqüência cardíaca e pressão arterial normais.

• Ressonância magnética cardíaca (fig. 1): adelgaçamento 
no ponto médio da parede anterior do VD, com movimento 
discinético, e hiperintensidade de sinal na fase tardia após 
a injeção de meio de contraste paramagnético, sugerindo 
diagnóstico de DAVD.

O estudo eletrofisiológico evidenciou ventrículos estáveis 
mesmo com sensibilização com isoproterenol e protocolos 
de estimulação em ponta e em via de saída de VD; ausência 
de sinais de síndrome de Brugada.

Foi feito diagnóstico de DAVD com base nos dados clínicos 
e radiológicos. 

No quarto dia de internação, foi submetido a ablação de 
extra-sístole da via de saída do VD com sucesso. O foco de 
arritmia estava localizado na região do septo médio do VD, 
próximo ao feixe de His.

Evoluiu com ritmo sinusal, sem extra-sístoles, recebendo 
alta hospitalar em uso de sotalol 160 mg/dia, com indicação 
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Fig. 1 - Ressonância magnética cardíaca.

de acompanhamento clínico rigoroso, restrição absoluta de 
atividade física extenuante. Após cinco meses de seguimento, 
o paciente encontra-se assintomático, em ritmo sinusal, 
sem extra-sístoles e apresentou discreta dilatação de VD no 
ecocardiograma de controle.

Discussão
A DAVD é caracterizada por arritmias ventriculares 

com padrão de BRE e morfologicamente por infiltração 
do miocárdio do VD por tecido fibrogorduroso7. O local 
mais comum dessa infiltração está entre o infundíbulo 
anterior, o ápice e a porção diafragmática do VD, o 
“triângulo de displasia”, que pode evoluir para dilatações 
ou aneurismas2.

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

Palpitações, fadiga e síncope são os sintomas mais comuns. 
Em alguns casos, parada cardíaca após esforço físico pode ser 
a apresentação inicial2.

A taxa anual de mortalidade é estimada em 3% na ausência 
de tratamento, e em 1% com tratamento farmacológico, não 
incluindo implante de cardiodesfibrilador implantável (CDI). 

O mecanismo de morte súbita é a degeneração da taquicardia 
ventricular para fibrilação ventricular3.

As ilhas de tecido fibrogorduroso geram macrorreentradas, 
formando o substrato arritmogênico. Essas arritmias são 
induzidas por estimulação adrenérgica como infusão de 
catecolaminas ou atividade física3.

A DAVD pode causar insuficiência cardíaca direita ou 
biventricular em razão de dilatação e perda da função 
contrátil3.

O diagnóstico definitivo requer o achado histológico de tecido 
fibrogorduroso3. Em 1994, a Sociedade Européia de Cardiologia 
propôs um sistema de critérios para facilitar o diagnóstico (tab. 
1). Os pacientes deveriam apresentar dois critérios maiores, ou 
um maior e dois menores, ou quatro menores3,8.

A alteração característica do eletrocardiograma é o 
surgimento de ondas epsilon, pequenos entalhes ao final do 
QRS, vistas em 30% dos casos3.

No ecocardiograma as alterações mais sugestivas são 
dilatação do VD, com aneurismas localizados e discinesia3.

A ressonância magnética (RM) permite uma análise 
morfofuncional dos ventrículos, e evidencia a presença de 
tecido adiposo. Alguns autores sugerem que a RM possa ser 
utilizada em substituição à biópsia9. Os critérios que podem ser 
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Tabela 1 - Critérios diagnósticos

História familiar

Maior doença familiar confirmada por necropsia ou cirurgia

Menor história familiar ou morte súbita antes de 35 anos, com 
suspeita de DAVD

ECG com despolarização ou condução alteradas/alterações da 
repolarização

Maior - ondas epsilon ou aumento da duração do QRS>110ms 
nas derivações precordiais direitas (V1-V3)

Menor
- potenciais tardios no ECG de alta resolução
- inversão da onda T nas precordiais direitas em pessoas 
com menos de 12 anos sem bloqueio de ramo direito

Arritmias

Menor

- taquicardia ventricular sustentada ou não, com padrão 
de BCRE
- extrassistolia ventricular frequente, maior que 1000/24h 
no Holter

Disfunção global ou regional e alteração estrutural

Maior

- dilatação acentuada e redução da fração de ejeção de VD 
com pouco ou nenhum acometimento de VE
- aneurisma de VD (áreas acinéticas ou discinéticas). 
Dilatação grave de VD

Menor

- Dilatação global moderada de VD ou diminuição da fração 
de ejeção de VD com fração de ejeção normal de VE.
- dilatação segmentar moderada de VD
- Hipocinesia regional de VD

Características teciduais de parede

Maior - presença de tecido fibroso/gorduroso no miocárdio visto 
na biópsia endomiocárdica

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

evidenciados pela RM são: infiltração gordurosa do VD com 
sinais de hiperintensidade, infiltração fibrogordurosa causando 
adelgaçamento difuso da miocárdio, aneurismas ou dilatação 
do VD e da via de saída do VD, alterações segmentares de 
contração e disfunção sistólica ou diastólica global7.

O tratamento farmacológico é a opção inicial, com 
antiarrítmicos como sotalol, verapamil, amiodarona, 
betabloqueadores, propafenona com respostas terapêuticas 
variáveis2,7. Atividade física extenuante deve ser evitada2.

A ablação por radiofreqüência pode ser utilizada em 
casos de taquicardia ventricular persistente ou refratária, 
e em taquiarritmias freqüentes que provocam disparo do 
CDI. A meta da ablação é eliminar as vias de condução que 
perpetuam a arritmia. É bem-sucedida em 30% a 65% dos 
casos, podendo surgir novos focos arritmogênicos2.

Em pacientes com tratamento antiarrítmico otimizado, é 
discutível o momento do implante do CDI. Deve ser considerado 
em arritmias refratárias, em pacientes muito jovens, histórico de 
parada cardíaca e envolvimento do ventrículo esquerdo2.

A DAVD é uma doença progressiva de evolução incerta, 
podendo ser causa de morte súbita em jovens atletas ou 
achado incidental em necropsias de pacientes mais velhos2. 
Dalal e cols.10 descreveram uma casuística de 100 pacientes 
com DAVD com seguimento médio de seis anos, dos quais 
66 permaneceram vivos (cinco desenvolveram insuficiência 
cardíaca, dois foram transplantados, 44 implantaram CDI) e 
34 morreram (21 sofreram morte súbita como apresentação 
inicial, e dez, durante o seguimento)10. 

No caso relatado, o paciente apresentava taquicardia não 
sustentada com padrão de BRE, extra-sístoles ventriculares 
freqüentes (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: infiltração gordurosa do VD com 
sinais de hiperintensidade, adelgaçamento do miocárdio e 
alteração segmentar do VD. A associação dos critérios clássicos 
com as imagens da RM torna o diagnóstico de DAVD muito 
provável. Concluímos que a ressonância magnética auxilia no 
diagnóstico de DAVD.
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