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A clinical case of a 10-year-old male patient is reported. His
dilated and prevailing right ventricular myocardiopathy shows
diagnostic difficulties between previous myocarditis etiology and
arrhythmogenic dysplasia. As the elements are not pathogno-
monic of one or other cause, the increase of cardiac enzymes in
subacute stage maybe tends to the supposition of previous myo-
carditis. Hence, the questioning that many cases labeled as
arrhythmogenic dysplasia can truly correspond to the possibility
of evolutional myocarditis. The controversial clinic management
is disputable.

Na maioria das miocardiopatias há acometimento de ambos os
ventrículos, sendo que, na forma dilatada, predomina o envolvi-
mento do ventrículo esquerdo e na displasia arritmogênica, do ven-
trículo direito1. No entanto, como não há elementos patognomô-
nicos de uma ou de outra entidade, a dilatação predominante do
ventrículo direito pode corresponder à miocardiopatia dilatada ou à
displasia arritmogênica de ventrículo direito, e esta dúvida pode
persistir mesmo após cuidadosa análise dos elementos que as ca-
racterizam, segundo os critérios diagnósticos estabelecidos2.

Dificuldade diagnóstica entre essas duas entidades foi o motivo
deste relato, no qual havia intenso e predominante acometimento
do ventrículo direito.

Relato do caso

Criança de 10 anos de idade, do sexo masculino e de cor
branca, havia história de cansaço ao se deitar há 5 meses, sem
agravamento temporal. Recente radiografia de tórax havia mostrado
cardiomegalia, que motivou internação por 13 dias, tendo-se firmado
o diagnóstico de “miocardite de ventrículo direito”, principalmente
pela constatação da elevação da creatinofosfoquinase no soro san-
güíneo. Nesta internação, os exames laboratoriais de interesse reve-

É relatado o caso clínico de um paciente do sexo masculino
com 10 anos de idade, cuja miocardiopatia dilatada e preponde-
rante de ventrículo direito apresenta dificuldades diagnósticas entre
a etiologia de miocardite prévia e a displasia arritmogênica. Como
os elementos não são patognomônicos de uma ou de outra causa,
a elevação de enzimas cardíacas na fase subaguda talvez incline
para a suposição de miocardite prévia. Daí, o questionamento de
que muitos casos rotulados como displasia arritmogênica pode-
rem, verdadeiramente, corresponder à possibilidade de miocardite
evolutiva. A controvertida conduta clínica é discutida.

laram que os marcadores inflamatórios foram normais, como he-
mossedimentação de 11 mm, proteína C reativa de 0,17 mg/dl,
leucócitos 5600/mm3, fator reumatóide negativo, mas os marca-
dores de injúria miocárdica mostraram elevação da troponina I de
37,5 ng/ml, no primeiro dia, e de 57,4 ng/dl, no quarto dia, e com
valores máximos normais de creatinofosfoquinase de 166 U/l, trans-
aminase glutâmico-oxalacética de 40 U/l e transaminase glutâmica
pirúvica de 20 U/l. História familiar salientava morte súbita paterna,
com 36 anos de idade, em jogo de futebol, em cuja avaliação
rotineira prévia, um ano antes, não havia indícios da presença de
qualquer cardiopatia. Ao exame físico, estava o paciente em bom
estado geral, eupnéico, corado e com pulsos normais. Peso:
56,5 kg, altura: 153 cm, pressão arterial (PA): 100/60 mmHg,
freqüência cardíaca (FC): 78 bpm. A aorta não era palpada na
fúrcula. No precórdio havia impulsões discretas na borda esternal
esquerda e o ictus cordis não foi palpado. As bulhas eram normo-
fonéticas, sendo a segunda bulha desdobrada inconstante e com
os dois componentes iguais em intensidade. Auscultava-se sopro
sistólico discreto e suave no 4o e 5o espaços intercostais esquerdos,
sem irradiações. O fígado não foi palpado.

O eletrocardiograma mostrou ritmo sinusal e distúrbio final de
condução pelo ramo direito do feixe de Hiss. Havia onda “q”
alargada em D1 e em aVL, indicativa de zona inativa de parede
lateral alta. A onda T era negativa de V1 a V4. Não havia sinais
de sobrecarga de cavidades cardíacas (fig. 1).

A imagem radiográfica do tórax mostrou aumento discreto da
área cardíaca às custas do arco inferior direito e do arco ventricular
com ponta elevada, indicativos de aumento das cavidades direitas.
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A trama vascular pulmonar era diminuída (fig. 2). Essa imagem
era compatível com o diagnóstico de insuficiência tricúspide.

O ecocardiograma mostrou alteração da função ventricular
direita, dilatação das cavidades direitas e insuficiência tricúspide
moderada. Ao contrário, a função do ventrículo esquerdo era total-
mente preservada (fração de encurtamento da fibra miocárdica:
40%, FE: 70%) e as cavidades esquerdas eram normais em tama-
nho. O ventrículo direito mediu 34 mm, o ventrículo esquerdo
48 mm, a aorta 25 mm, o átrio esquerdo 29 mm e o septo e a
parede posterior 7 mm. O eletrocardiograma dinâmico mostrou
150 extrassístoles ventriculares em 24 horas. A cintilografia mio-
cárdica com gálio-67 foi negativa e o eletrocardiograma de alta
resolução não mostrou potenciais tardios no complexo QRS. A
ventriculografia radio-isotópica mostrou função ventricular de 31%
para o ventrículo direito e de 51% para o esquerdo. A ressonância
magnética (fig. 3) mostrou, além da dilatação das cavidades direi-
tas e da insuficiência tricúspide, disfunção acentuada do ventrículo
direito com fração de ejeção calculada em 10%, em relação à
função de 52% encontrada para o ventrículo esquerdo. A injeção
do gadolíneo, por via venosa, mostrou preenchimento de toda a
parede ântero-lateral do ventrículo direito, mas também, discreta-
mente, de partes isoladas do ventrículo esquerdo como na porção
lateral, inferior e septal. Observou-se, ademais, afilamento da
parede de ventrículo direito, considerado de grau acentuado. Estudo
hemodinâmico revelou pressões normais em cavidades direitas
(AD: 10, VD: 30/10, TP: 30/15-17, CP: 10 mmHg) e a angiografia
(fig. 4) mostrou acentuada hipocinesia de ventrículo direito com
insuficiência tricúspide moderada. Biópsia miocárdica foi planejada
para a confirmação diagnóstica e mostrou, em sete espécimes de
tecidos retirados do septo e da parede livre do ventrículo direito,
atrofia do miocárdio, com substituição dos miocardiócitos por
tecido fibro-adiposo, hipertrofia miocárdica e fibrose em grau mo-
derado, aliados à deposição de gordura e com discreta reação
histiocitária e de linfócitos (fig. 5).

Em relação ao raciocínio diagnóstico do caso, os elementos
clínicos orientaram inicialmente para a possibilidade de insuficiência
tricúspide, de grau discreto. Por sua vez, a alteração eletrocardio-
gráfica da parede lateral alta com distúrbio final de condução
orientou para a hipótese de miocardiopatia dilatada, de origem
provavelmente viral. O achado posterior, do comprometimento
preponderante de ventrículo direito pelos vários exames complemen-
tares, conduziu ao diagnóstico da displasia arritmogênica de ven-
trículo direito, como premissa, dado o envolvimento maior deste

ventrículo, e a biópsia endomiocárdica revelou alterações histoló-
gicas compatíveis com esta entidade. Mas a própria biópsia en-
domiocárdica novamente veio colocar em dúvidas a outra possibi-
lidade, de que este paciente poderia também ter tido uma mio-
cardite prévia com acometimento preferencial do ventrículo direito,
em vista que esses elementos de biópsia podem ser encontrados
tanto na displasia arritmogênica de ventrículo direito como na mio-
cardite prévia. Acrescia a esse achado o aumento de enzimas mio-
cárdicas, verificado na fase inicial da investigação, a favor da mio-
cardite. Quanto à conduta estabelecida, em face da doença estar
em fase estável e sem potenciais tardios presentes no eletro-
cardiograma de alta resolução, a colocação de desfibrilador car-
díaco foi descartada e o paciente continuou em observação clínica.

Discussão

A displasia de ventrículo direito é definida como uma entidade
na qual à histologia, o quadro morfológico, consiste em uma atrofia
grave do miocárdio, com evidência de morte de miócitos e reposição

Fig. 1 - Eletrocardiograma mostra onda “q” espessada em I e aVL, característica
elétrica de zona inativa de parede lateral de ventrículo esquerdo e onda T
negativa de V1 a V4, por provável dilatação do ventrículo direito.

Fig. 2 - Radiografia de tórax salienta o aumento moderado das cavidades
cardíacas direitas com trama vascular pulmonar diminuída.

Fig. 3 - Ressonância magnética mostra nos vários cortes a dilatação do ventrículo
direito. É nítido o adelgaçamento da parede anterior do ventrículo direito no
quadrante superior esquerdo e o preenchimento dela após injeção de gadolíneo,
nos outros cortes, expressão da extensa fibrose. AD = átrio direito, AE = átrio
esquerdo, VD = ventrículo direito, VE = ventrículo esquerdo.
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jovens6. Ocorrência familiar tem sido documentada e o gene res-
ponsável foi localizado no cromossoma 14q23-q246. Os critérios
estabelecidos pela Sociedade Européia de Cardiologia e do Conselho
Científico em Cardiomiopatias da Federação Mundial do Coração2

determinam que, para se firmar o diagnóstico da displasia arritmo-
gênica de ventrículo direito, é preciso que haja a presença de dois
elementos considerados como maiores ou 4 elementos considerados
como menores ou ainda a presença de um elemento maior e dois
menores (tab. I). A análise do nosso caso em estudo permitiu a
contagem de 2 elementos maiores e um menor, com o que já se
poderia estabelecer o diagnóstico desta entidade, seguindo estes
mesmos critérios. Os maiores seriam a dilatação grave com re-
dução da fração de ejeção do ventrículo direito, com pouco aco-
metimento de ventrículo esquerdo e a presença de tecidos fibroso
e gorduroso no miocárdio vistos na biópsia endomiocárdica e o
menor, a inversão da onda T nas derivações precordiais direitas,
de V1 a V3, sem bloqueio do ramo direito.

No entanto, tais elementos também poderiam estar presentes
na miocardite pregressa, com alterações cicatriciais, como foram
demonstradas pela biópsia, acrescidos e reforçados pela elevação
enzimática na fase inicial da investigação do caso. Por isso, a
separação destas entidades tornou-se tarefa por demais complexa.

Tal dificuldade mostra-se ainda mais nítida quando se nota
que, na literatura, há na displasia arritmogênica de ventrículo
direito predomínio do envolvimento biventricular6,7 sobre o acome-
timento isolado do ventrículo direito ou ainda, exclusivamente, do
ventrículo esquerdo8,9. Assim, de 21 casos analisados na Espanha7,
em 13 deles haviam acometimento biventricular, em 4, do ventrículo
direito isolado e nos outros 4 somente do ventrículo esquerdo. Em
outra avaliação6, na Itália, sendo em 27 por necropsia dentre 30
pacientes, o acometimento do ventrículo esquerdo conjuntamente
com o direito ocorreu em 20 pacientes, sendo 6 no septo ventricular
e 14 na parede livre. Nestes últimos, torna-se difícil a diferenciação
com a cardiomiopatia dilatada, na qual há, na maioria dos casos,
preponderante envolvimento ventricular esquerdo. Assim, o compro-
metimento do ventrículo esquerdo na displasia arritmogênica de

Fig. 4 - Angiografia de ventrículo direito (VD) salienta a disfunção ventricular em vista
do grande aumento desta cavidade e a discreta variação entre a sístole em B e a
diástole em A, além do enchimento atrial direito (AD) pela insuficiência tricúspide.

por tecido adiposo, como um processo reparativo que se inicia no
epicárdio e se estende em direção ao endocárdio. Tem-se calculado
como diagnóstico uma porcentagem de tecido fibroadiposo que
excede 43% da área da amostra da biópsia3. A variante fibroadi-
posa exibe, em dois terços dos casos, um infiltrado celular inflama-
tório, às vezes, com necrose focal de miócitos, achados que esta-
riam em acordo com as características de uma miocardite verdadei-
ra. Quando presente, o infiltrado consiste em linfócitos T CD 43
positivos, também considerando o quadro como uma miocardite
crônica. A miocardite pode levar à apoptose através da liberação
de proteínas pró-apoptóticas e de citoquinas pró-inflamatórias 3.

Outros parâmetros, obtidos por histomorfometria4, são aponta-
dos como sugestivos para o diagnóstico desta patologia, correspon-
dendo à porcentagem de tecido adiposo maior que 3% e de tecido
fibroso maior que 40%, com atrofia de miocardiócitos inferior a 45%.

 Esta entidade salienta, clinicamente, a presença de arritmias
cardíacas que colocam em risco a vida de jovens aparentemente
saudáveis1,5. Constitui-se em uma doença miocárdica de etiologia
desconhecida, cuja instabilidade elétrica decorre da atrofia fibro-
gordurosa do ventrículo direito. Causa insuficiência cardíaca direita,
arritmias ventriculares acentuadas no adulto e morte súbita em

Fig. 5 - Fotomicrografia demonstrando o quadro histológico da biópsia
endomiocárdica. Em A observamos que o miocárdio está em grande parte
substituído por tecido fibro-adiposo. Hematoxilina-eosina (HE) 100x. Em B, C e
D, nota-se a atrofia de miocardiócitos, com substituição por tecido fibro-
adiposo, associado a infiltrado inflamatório mononucleado intersticial.
Hematoxilina-eosina (HE) 400x.

A B

C D
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ventrículo direito é bem conhecido e a sua evolução, a longo
prazo, pode ser desfavorável a ponto do quadro se confundir com
o encontrado na cardiomiopatia dilatada8,9. Essa dificuldade cresce
quando se constata na literatura relatos de miocardite comprome-
tendo, exclusivamente, o ventrículo direito, o que torna até impos-
sível a separação destas entidades10,11, ainda mais que na displasia
arritmogênica de ventrículo direito o infiltratado linfocitário pode
advir de reação à morte celular6.

 Resta-nos, então, dar importância maior à conduta mais ade-
quada, que não difira nem em uma ou em outra situação.

Desde que não haja elementos predisponentes de arritmias,
como extra-sístoles ventriculares multifocais, potenciais tardios

Tabela I - Critérios para diagnóstico da displasia arritmogênica de
ventrículo direito (DAVD) segundo a Sociedade Européia de

Cardiologia e o Conselho Científico em Cardiomiopatias da Federação
Mundial de Cardiologia

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>110 ms 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 freqüente, maior que 1000/24 h 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 da 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.
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no eletrocardiograma de alta resolução, história de desmaios e/
ou de síncope e reforçado por ausência de sinais de insuficiência
cardíaca direita, a conduta expectante poderia prevalecer.

A morte súbita nestes pacientes está relacionada a esforço
físico e as arritmias relacionadas dependem da ação da catecola-
mina, esta liberada através o esforço e, por isso, conhecidas como
esforço dependentes1.

Seguindo esse pensamento, a morte súbita em jovens com
displasia arritmogênica de ventrículo direito ocorreu em 53% deles,
relacionada à atividade física, e em outros 8 (38%) ocorreram
sintomas dependentes da mesma7. Em outro estudo6, a morte
súbita ocorreu em 24 dos 27 pacientes, sendo por insuficiência
cardíaca congestiva nos outros 3, em idades que variaram de 15
a 65 anos, com idade média de 28 anos.

Em estudo brasileiro12, correlacionou-se a morte súbita de 5
pacientes, dentre 26 estudados, com displasia arritmogênica de
ventrículo direito, ao prolongamento do intervalo QT, constituindo-
se este em um fator preditivo importante deste grupo de pacientes.
O intervalo QT correspondeu a 62±17,8 no grupo de risco e a
51,9±12,8 no outro grupo.

Desde que se obtenha do paciente a conscientização da neces-
sária limitação física, aliada a uma acurada orientação psico-
emocional, englobando-se, nesse contexto, a ação familiar como
um esteio constante, a conduta expectante pode ser adotada na
ausência de arritmias e de insuficiência cardíaca direita. Por outro
lado, as indicações para a colocação de desfibriladores1, de trans-
plante cardíaco8,9 ou para a operação tipo cavopulmonar13 são
inerentes às várias situações clínicas apresentadas. Assim, a
presença de taquicardia ventricular prévia ou de extra-sístoles ven-
triculares numerosas e multifocais torna necessária a indicação
para desfibriladores implantáveis, de insuficiência cardíaca direita
acentuada a operação cavopulmonar, e de insuficiência cardíaca
congestiva o transplante cardíaco.

Nessas condutas, destaca-se o procedimento inusitado de ex-
clusão total do ventrículo direito para o tratamento da insuficiência
cardíaca direita isolada e refratária, podendo ser invocado na ausên-
cia de comprometimento do ventrículo esquerdo. Para tal, o orifício
tricúspide é fechado, a parede livre do ventrículo direito inteiramen-
te ressecada e coberta com um remendo e, assim, a anastomose
cavopulmonar total reconstitui posteriormente a circulação. A evo-
lução desse procedimento pode ser favorável desde que se obedeçam
os critérios já conhecidos para a correta indicação13.


