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Relato de Caso

Miocardiopatia Preponderante de Ventriculo
Direito por Miocardite Prévia ou por Displasia

Arritmogénica?
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Arrhythmogenic Dysplasia?
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E relatado o caso clinico de um paciente do sexo masculino
com 10 anos de idade, cuja miocardiopatia dilatada e preponde-
rante de ventriculo direito apresenta dificuldades diagnésticas entre
a etiologia de miocardite prévia e a displasia arritmogénica. Como
os elementos ndo sao patognomonicos de uma ou de outra causa,
a elevacao de enzimas cardiacas na fase subaguda talvez incline
para a suposicdo de miocardite prévia. Dai, o questionamento de
qgue muitos casos rotulados como displasia arritmogénica pode-
rem, verdadeiramente, corresponder a possibilidade de miocardite
evolutiva. A controvertida conduta clinica é discutida.

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 ha acometimento de ambos os
ventriculos, sendo que, na forma dilatada, predomina o envolvi-
mento do ventriculo esquerdo e na displasia arritmogénica, do ven-
triculo direito!. No entanto, como ndo ha elementos patognomo-
nicos de uma ou de outra entidade, a dilatagédo predominante do
ventriculo direito pode corresponder a miocardiopatia dilatada ou a
displasia arritmogénica de ventriculo direito, e esta divida pode
persistir mesmo apds cuidadosa analise dos elementos que as ca-
racterizam, segundo os critérios diagndsticos estabelecidos?.

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

Relato do caso

Crianca de 10 anos de idade, do sexo masculino e de cor
branca, havia historia de cansaco ao se deitar hd 5 meses, sem
agravamento temporal. Recente radiografia de térax havia mostrado
cardiomegalia, que motivou internacao por 13 dias, tendo-se firmado
o diagndstico de “miocardite de ventriculo direito”, principalmente
pela constatacéo da elevagao da creatinofosfoquinase no soro san-
gliineo. Nesta internagéo, os exames laboratoriais de interesse reve-
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laram que os marcadores inflamatérios foram normais, como he-
mossedimentacdo de 11 mm, proteina C reativa de 0,17 mg/dl,
leucécitos 5600/mms, fator reumatdide negativo, mas os marca-
dores de injlria miocérdica mostraram elevacdo da troponina | de
37,5 ng/ml, no primeiro dia, e de 57,4 ng/dl, no quarto dia, e com
valores maximos normais de creatinofosfoquinase de 166 U/I, trans-
aminase glutamico-oxalacética de 40 U/l e transaminase glutamica
pirtvica de 20 U/I. Histéria familiar salientava morte subita paterna,
com 36 anos de idade, em jogo de futebol, em cuja avaliagcdo
rotineira prévia, um ano antes, ndo havia indicios da presenca de
qualquer cardiopatia. Ao exame fisico, estava o paciente em bom
estado geral, eupnéico, corado e com pulsos normais. Peso:
56,5 kg, altura: 153 cm, pressao arterial (PA): 100/60 mmHg,
freqliéncia cardiaca (FC): 78 bpm. A aorta ndo era palpada na
farcula. No precérdio havia impulsdes discretas na borda esternal
esquerda e o ictus cordis nao foi palpado. As bulhas eram normo-
fonéticas, sendo a segunda bulha desdobrada inconstante e com
os dois componentes iguais em intensidade. Auscultava-se sopro
sistolico discreto e suave no 4° e 5° espagos intercostais esquerdos,
sem irradiacoes. O figado nao foi palpado.

O eletrocardiograma mostrou ritmo sinusal e distdrbio final de
conducao 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. Nao havia sinais
de sobrecarga de cavidades cardiacas (fig. 1).

A imagem radiogréfica do térax mostrou aumento discreto da
area cardiaca as custas do arco inferior direito e do arco ventricular
com ponta elevada, indicativos de aumento das cavidades direitas.
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Fig. 1 - Eletrocardiograma mostra onda “q” espessada em | e aVL, caracteristica
elétrica de zona inativa de parede lateral de ventriculo esquerdo e onda T
negativa de V1 a V4, por provavel dilatacao do ventriculo direito.

A trama vascular pulmonar era diminuida (fig. 2). Essa imagem
era compativel com o diagnéstico de insuficiéncia tricispide.

O ecocardiograma mostrou alteragdo da funcdo ventricular
direita, dilatagao das cavidades direitas e insuficiéncia triclispide
moderada. Ao contrario, a fungao do ventriculo esquerdo era total-
mente preservada (fragdo de encurtamento da fibra miocardica:
40%, FE: 70%) e as cavidades esquerdas eram normais em tama-
nho. O ventriculo direito mediu 34 mm, o ventriculo esquerdo
48 mm, a aorta 25 mm, o &trio esquerdo 29 mm e o septo e a
parede posterior 7 mm. O eletrocardiograma dinamico mostrou
150 extrassistoles ventriculares em 24 horas. A cintilografia mio-
cardica com gélio-67 foi negativa e o eletrocardiograma de alta
resolucdo nao mostrou potenciais tardios no complexo QRS. A
ventriculografia radio-isotdpica mostrou funcao ventricular de 31%
para o ventriculo direito e de 51% para o esquerdo. A ressonancia
magnética (fig. 3) mostrou, além da dilatacao das cavidades direi-
tas e da insuficiéncia trictspide, disfuncao acentuada do ventriculo
direito com fragao de ejegao calculada em 10%, em relagao a
funcao de 52% encontrada para o ventriculo esquerdo. A injegao
do gadolineo, por via venosa, mostrou preenchimento de toda a
parede antero-lateral do ventriculo direito, mas também, discreta-
mente, de partes isoladas do ventriculo esquerdo como na porcéao
lateral, inferior e septal. Observou-se, ademais, afilamento da
parede de ventriculo direito, considerado de grau acentuado. Estudo
hemodinamico revelou pressdes 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 ventriculo direito com
insuficiéncia trictspide moderada. Bidpsia miocéardica foi planejada
para a confirmacao diagnostica e mostrou, em sete espécimes de
tecidos retirados do septo e da parede livre do ventriculo direito,
atrofia do miocérdio, com substituicdo dos miocardiécitos por
tecido fibro-adiposo, hipertrofia miocardica e fibrose em grau mo-
derado, aliados a deposicdo de gordura e com discreta reagao
histiocitaria e de linfocitos (fig. 5).

Em relagao ao raciocinio diagnéstico do caso, os elementos
clinicos orientaram inicialmente para a possibilidade de insuficiéncia
tricUspide, de grau discreto. Por sua vez, a alteragao eletrocardio-
grafica da parede lateral alta com distirbio final de condugéo
orientou para a hipotese de miocardiopatia dilatada, de origem
provavelmente viral. O achado posterior, do comprometimento
preponderante de ventriculo direito pelos varios exames complemen-
tares, conduziu ao diagndstico da displasia arritmogénica de ven-
triculo direito, como premissa, dado o envolvimento maior deste
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ventriculo, e a bidpsia endomiocérdica revelou alteragdes histold-
gicas compativeis com esta entidade. Mas a prépria bidpsia en-
domiocardica novamente veio colocar em duvidas a outra possibi-
lidade, de que este paciente poderia também ter tido uma mio-
cardite prévia com acometimento preferencial do ventriculo direito,
em vista que esses elementos de bidpsia podem ser encontrados
tanto na displasia arritmogénica de ventriculo direito como na mio-
cardite prévia. Acrescia a esse achado o aumento de enzimas mio-
cardicas, verificado na fase inicial da investigagao, a favor da mio-
cardite. Quanto a conduta estabelecida, em face da doenca estar
em fase estavel e sem potenciais tardios presentes no eletro-
cardiograma de alta resolucéo, a colocagdo de desfibrilador car-
diaco foi descartada e o paciente continuou em observagao clinica.

Discussao
A displasia de ventriculo direito é definida como uma entidade

na qual a histologia, o quadro morfolégico, consiste em uma atrofia
grave do miocardio, com evidéncia de morte de midcitos e reposicao

Fig. 2 - Radiografia de térax salienta o aumento moderado das cavidades
cardiacas direitas com trama vascular pulmonar diminuida.

Fig. 3 - Ressonancia magnética mostra nos varios cortes a dilatagao do ventriculo
direito. E nitido o adelgacamento da parede anterior do ventriculo direito no
quadrante superior esquerdo e o preenchimento dela ap6s injecao de gadolineo,
nos outros cortes, expressao da extensa fibrose. AD = atrio direito, AE = é&trio
esquerdo, VD = ventriculo direito, VE = ventriculo esquerdo.
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Fig. 4 - Angiografia de ventriculo direito (VD) salienta a disfuncéo ventricular em vista
do grande aumento desta cavidade e a discreta variacéo entre a sistole em B e a
diastole em A, além do enchimento atrial direito (AD) pela insuficiéncia trictispide.

por tecido adiposo, como um processo reparativo que se inicia no
epicardio e se estende em direcdo ao endocérdio. Tem-se calculado
como diagnostico uma porcentagem de tecido fibroadiposo que
excede 43% da area da amostra da bidpsia. A variante fibroadi-
posa exibe, em dois tercos dos casos, um infiltrado celular inflama-
tério, as vezes, com necrose focal de midcitos, achados que esta-
riam em acordo com as caracteristicas de uma miocardite verdadei-
ra. Quando presente, o infiltrado consiste em linfocitos T CD 43
positivos, também considerando o quadro como uma miocardite
cronica. A miocardite pode levar a apoptose através da liberagao
de proteinas pré-apoptéticas e de citoquinas pré-inflamatérias 3.

Outros parametros, obtidos por histomorfometria*, sédo aponta-
dos como sugestivos para o diagnostico desta patologia, correspon-
dendo a porcentagem de tecido adiposo maior que 3% e de tecido
fibroso maior que 40%, com atrofia de miocardiécitos inferior a 45%.

Esta entidade salienta, clinicamente, a presenca de arritmias
cardiacas que colocam em risco a vida de jovens aparentemente
saudaveis!®. Constitui-se em uma doenca miocérdica de etiologia
desconhecida, cuja instabilidade elétrica decorre da atrofia fibro-
gordurosa do ventriculo direito. Causa insuficiéncia cardiaca direita,
arritmias ventriculares acentuadas no adulto e morte subita em

Fig. 5 - Fotomicrografia demonstrando o quadro histolégico da bidpsia
endomiocérdica. Em A observamos que o miocardio esta em grande parte
substituido por tecido fibro-adiposo. Hematoxilina-eosina (HE) 100x. Em B, C e
D, nota-se a atrofia de miocardiécitos, com substituicdo por tecido fibro-
adiposo, associado a infiltrado inflamatério mononucleado intersticial.
Hematoxilina-eosina (HE) 400x.

jovens®. Ocorréncia familiar tem sido documentada e o gene res-
ponsavel foi localizado no cromossoma 14q23-q24°. Os critérios
estabelecidos pela Sociedade Européia de Cardiologia e do Conselho
Cientifico em Cardiomiopatias da Federacdo Mundial do Coracdo?
determinam que, para se firmar o diagnostico da displasia arritmo-
génica de ventriculo direito, é preciso que haja a presenca de dois
elementos considerados como maiores ou 4 elementos considerados
como menores ou ainda a presenca de um elemento maior e dois
menores (tab. 1). A anélise do nosso caso em estudo permitiu a
contagem de 2 elementos maiores € um menor, com o0 que ja se
poderia estabelecer o diagndstico desta entidade, seguindo estes
mesmos critérios. Os maiores seriam a dilatacao grave com re-
ducao da fracao de ejegdo do ventriculo direito, com pouco aco-
metimento de ventriculo esquerdo e a presenca de tecidos fibroso
e gorduroso no miocéardio vistos na bidpsia endomiocérdica e o
menor, a inversao da onda T nas derivagdes precordiais direitas,
de V1 a V3, sem blogueio do ramo direito.

No entanto, tais elementos também poderiam estar presentes
na miocardite pregressa, com alteracdes cicatriciais, como foram
demonstradas pela bidpsia, acrescidos e reforcados pela elevagao
enzimatica na fase inicial da investigacdo do caso. Por isso, a
separacao destas entidades tornou-se tarefa por demais complexa.

Tal dificuldade mostra-se ainda mais nitida quando se nota
que, na literatura, ha na displasia arritmogénica de ventriculo
direito predominio do envolvimento biventricular®” sobre o0 acome-
timento isolado do ventriculo direito ou ainda, exclusivamente, do
ventriculo esquerdo®®. Assim, de 21 casos analisados na Espanha’,
em 13 deles haviam acometimento biventricular, em 4, do ventriculo
direito isolado e nos outros 4 somente do ventriculo esquerdo. Em
outra avaliacdo®, na Itélia, sendo em 27 por necropsia dentre 30
pacientes, o acometimento do ventriculo esquerdo conjuntamente
com o direito ocorreu em 20 pacientes, sendo 6 no septo ventricular
e 14 na parede livre. Nestes ultimos, torna-se dificil a diferenciagao
com a cardiomiopatia dilatada, na qual ha, na maioria dos casos,
preponderante envolvimento ventricular esquerdo. Assim, o compro-
metimento do ventriculo esquerdo na displasia arritmogénica de
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Tabela | - Critérios para diagnéstico da displasia arritmogénica de
ventriculo direito (DAVD) segundo a Sociedade Européia de
Cardiologia e o Conselho Cientifico em Cardiomiopatias da Federacao
Mundial de Cardiologia

Histdria familiar

Maior - doenga familiar confirmada por necropsia ou cirurgia

Menor - histéria familiar ou morte sUbita antes de 35 anos, com
suspeita de DAVD

ECG com despolarizagcdo ou conducao alteradas/alteracdes da

repolarizacdo

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

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

Arritmias

Menor - taquicardia ventricular sustentada ou nao, com padrao de
BCRE
- extrassistolia ventricular freqiiente, maior que 1000/24 h no
Holter

Disfuncao global ou regional e alteracao estrutural

Maior - dilatacdo acentuada e reducéo da fragao de ejecéo de VD com
pouco ou nenhum acometimento de VE
- aneurisma de VD (4reas acinéticas ou discinéticas). Dilatacéo
grave de VD

Menor - dilatacéo global moderada de VD ou diminuicéo da fragdo de
ejecao de VD com fragao de ejecdo normal de VE.
- dilatacao segmentar moderada de VD
- hipocinesia regional de VD

Caracteristicas teciduais da parede
Maior - presenca de tecido fibroso/gorduroso no miocéardio visto na
biopsia endomiocardica

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

ventriculo direito € bem conhecido e a sua evolugéo, a longo
prazo, pode ser desfavoravel a ponto do quadro se confundir com
o0 encontrado na cardiomiopatia dilatada®®. Essa dificuldade cresce
quando se constata na literatura relatos de miocardite comprome-
tendo, exclusivamente, o ventriculo direito, o que torna até impos-
sivel a separacgao destas entidades!®!!, ainda mais que na displasia
arritmogénica de ventriculo direito o infiltratado linfocitario pode
advir de reagdo a morte celular®.

Resta-nos, entdo, dar importancia maior a conduta mais ade-
quada, que nao difira nem em uma ou em outra situagao.

Desde que nao haja elementos predisponentes de arritmias,
como extra-sistoles ventriculares multifocais, potenciais tardios
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no eletrocardiograma de alta resolugéo, histéria de desmaios e/
ou de sincope e reforgado por auséncia de sinais de insuficiéncia
cardiaca direita, a conduta expectante poderia prevalecer.

A morte sUbita nestes pacientes esta relacionada a esforco
fisico e as arritmias relacionadas dependem da acéo da catecola-
mina, esta liberada através o esforco e, por isso, conhecidas como
esforco dependentes!.

Seguindo esse pensamento, a morte slbita em jovens com
displasia arritmogénica de ventriculo direito ocorreu em 53% deles,
relacionada a atividade fisica, e em outros 8 (38%) ocorreram
sintomas dependentes da mesma’. Em outro estudo®, a morte
subita ocorreu em 24 dos 27 pacientes, sendo por insuficiéncia
cardiaca congestiva nos outros 3, em idades que variaram de 15
a 65 anos, com idade média de 28 anos.

Em estudo brasileiro!?, correlacionou-se a morte sibita de 5
pacientes, dentre 26 estudados, com displasia arritmogénica de
ventriculo 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 conscientizagdo da neces-
saria limitagao fisica, aliada a uma acurada orientagao psico-
emocional, englobando-se, nesse contexto, a acao familiar como
um esteio constante, a conduta expectante pode ser adotada na
auséncia de arritmias e de insuficiéncia cardiaca direita. Por outro
lado, as indicagdes para a colocagéo de desfibriladores?, de trans-
plante cardiaco®® ou para a operacéo tipo cavopulmonar!® sao
inerentes as varias situagdes clinicas apresentadas. Assim, a
presenca de taquicardia ventricular prévia ou de extra-sistoles ven-
triculares numerosas e multifocais torna necesséria a indicacao
para desfibriladores implantaveis, de insuficiéncia cardiaca direita
acentuada a operagao cavopulmonar, e de insuficiéncia cardiaca
congestiva o transplante cardiaco.

Nessas condutas, destaca-se o procedimento inusitado de ex-
clusao total do ventriculo direito para o tratamento da insuficiéncia
cardiaca direita isolada e refratéria, podendo ser invocado na ausén-
cia de comprometimento do ventriculo esquerdo. Para tal, o orificio
tricuspide é fechado, a parede livre do ventriculo direito inteiramen-
te ressecada e coberta com um remendo e, assim, a anastomose
cavopulmonar total reconstitui posteriormente a circulagéo. A evo-
lugao desse procedimento pode ser favoravel desde que se obedecam
os critérios ja conhecidos para a correta indicagao!s.
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