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Displasia Arritmogénica do Ventriculo Direito: Relato de Caso e
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Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia: Case Report and Literature Review
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Introducao

A displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD) é uma
cardiomiopatia hereditdria caracterizada andtomo-patologicamente
por substituicao fibrogordurosa do miocardio do ventriculo
direito (VD), causando instabilidade elétrica e alteracoes estruturais
no VD, resultando em arritmias ventriculares." Geralmente o VD
é mais acometido, entretanto, o ventriculo esquerdo (VE)
também pode estar envolvido.?

Os pacientes apresentam quadro clinico variado, principalmente
apés a puberdade e antes dos 50 anos.’ Além disso, a histéria
familiar esta presente de 30% a 70% dos casos devido a heranca
autossdmica dominante.*

A histéria natural é caracterizada por instabilidade elétrica
ventricular, principalmente pela taquicardia ventricular (TV),
que pode evoluirem 5 a 20% dos casos para morte stbita (MS),
mais prevalente em pacientes jovens e atletas.’?

Relato do Caso

Paciente feminina, 42 anos, referiu desconforto torécico,
dispneia e sincope. Ao exame fisico, estava taquicardica
(FC = 200 bpm); realizou eletrocardiograma (ECC), que
evidenciou TV com padrao de bloqueio de ramo esquerdo
(Figura 1A). Foi realizada cardioversao elétrica (CVE) e, ap6s
estabilizagao, foi realizado novo ECG (Figura 1B). Ao exame
fisico, apds a CVE, apresentava ritmo cardiaco regular, bulhas
normofonéticas e sem sopros; murmrio vesicular presente
em ambos hemitérax, sem ruidos adventicios e os exames
laboratoriais (enzimas cardiacas; eletrélitos; funcao renal;
sorologia para doenga de Chagas negativa; fungao tireoidiana)
foram normais.

Ecocardiogramas transtoracico (ETT) e transesofagico (ETE)
revelaram aumento do AD (volume indexado = 73,5 ml/m? —
valor de referéncia: 25 + 7 ml/m2); aumento do VD (didmetro
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diastélico basal = 50,8 mm - valor de referéncia: até 40 mm;
diametro da via de saida proximal do ventriculo direito no eixo
paraesternal longitudinal = 51,3 mm — valor de referéncia:
21-35 mm; didmetro da via de saida no eixo paraesternal
transverso = 37,1 mm — valor de referéncia: até 27 mm);
hipocinesia difusa e disfungao do VD (TAPSE = 13,5 mm —valor
de referéncia: maior que 17 mm; S" ao TDI = 7,46 cm/s — valor
de referéncia: maior que 9,5 cm/s e FAC = 31% - valor de
referéncia: maior que 35%); fungao sistélica do VE preservada
(Figuras 2 e 3). O septo atrial era integro e as valvas pulmonar
e tricGspide ndo apresentavam alteragdes morfologicas.

HOLTER evidenciou distdrbio de condugao do ramo
esquerdo; 337 extra-sistoles supraventriculares; 8747 extra-
sistoles ventriculares; 7 episédios de TV nao sustentados.

Realizou-se ECG modificado com as derivacoes de
Fontaine (Figura 4), que revelou a onda épsilon.

Com base nos critérios da Forca-Tarefa (2010), foi
realizado o diagnéstico de DAVD e iniciou-se a terapéutica
medicamentosa, indicando o cardiodesfibrilador
implantavel (CDI).

Discussao

Em 1994 a Organizacao Mundial de Satde classificou a
DAVD como parte das cardiomiopatias nao isquémicas.>®

E mais comum no sexo masculino (3:1), jovens e é
importante causa de MS em jovens atletas, sendo responsavel
por menos de 10% das MS em pessoas com menos de 65 anos.®

Geralmente o quadro clinico surge entre a segunda e quarta
décadas de vida.Os pacientes podem relatar palpitagoes
consequentes a extrassistoles ventriculares, TV, sinais de
insuficiéncia cardfaca, sincope e até MS. Muitas vezes, a
DAVD é subdiagnosticada.”

A DAVD esté associada a duas sindromes: Naxos e Carvajal.
A sindrome de Naxos é uma desordem autossémica recessiva
relacionada com a mutagao do gene da placogobina (17g21),
caracterizada pelo acometimento cardiocutaneo: displasia
arritmogénica do ventriculo direito, cabelo em |a de ovelha
e hiperceratose palmoplantar. A sindrome de Carvajal é
relacionada com a mutagao do gene da desmoplaquina
(6p24) e caracterizada por cabelo cacheado, hiperceratose
palmoplantar e cardiomiopatia dilatada.”

O diagnostico é baseado em critérios baseados em achados
do ECG (Tabela 1), HOLTER, biopsia endomiocardica,
histéria familiar e exames de imagem (Forca-Tarefa:
2 maiores ou 1 maior e 2 menores ou 4 menores de
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Figura2 - A: ETT - janela paraesternal eixo longo. Diametro proximal da VSVD = 37,1 mm. AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito; VSVD: via
de saida do ventriculo direito; AP: artéria pulmonar. B: ETT - janela paraesternal eixo curto. Didmetro da VSVD = 51,3 mm; C: ETT - janela apical quatro cdmaras.
Volume indexado do AD = 73,1 mli/m?. D: ETT - janela apical quatro cdmaras. Diémetro basal do VD = 50,8 mm.

diferentes categorias)®” revisados em 2010 que elevaram a
sensibilidade e mantiveram a especificidade.

As alteragdes eletrocardiograficas sdo encontradas em
mais de 90% dos portadores de DAVD.® Cerca de 40% dos
pacientes podem apresentar ECG normal, entretanto, todos
irdo apresentar anormalidades ao longo de 6 anos, sendo
frequentes os distdrbios da repolarizagdo. Atraso na ativagao
terminal e QRS fragmentado também sao prevalentes.
A baixa amplitude e a fragmentagao do QRS sao fatores de

risco independentes para eventos adversos. A prevaléncia
das ondas épsilon é de até 30%, fazendo parte dos critérios
maiores para o diagndstico da DAVD, possuindo, entretanto,
baixa especificidade.”?

A derivacao de Fontaine foi desenvolvida para aumentar
a sensibilidade diagnéstica: coloca-se o eletrodo do brago
direito no mandbrio esternal, o do brago esquerdo no
apéndice xifoide e da perna esquerda na posicao do V4
(Figura 4). Utiliza-se o dobro da velocidade (50 mm/s), o
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Figura 3 - A: ETT. Fungéo sistdlica do VE ao modo M. B: ETT. Fungdo sistélica do VD ao modo M (TAPSE = 13,5 mm). TAPSE: excurséo sistdlica do plano do anel
tricuspide. C: ETT . Fungéo sistélica do VD ao Doppler tissular (Velocidade da onda S’= 7,46 cm/s). D: Disfungéo sistélica do VD - FAC = 31%(D1: medida em diastole,

D2: medida em sistole). FAC: variagéo fracional da area.

Figura 4 - A: ECG 3 derivages - derivagdes de Fontaine, evidenciando a onda épsilon (setas vermelhas). B: Posicionamento dos eletrodos para registrar ECG com

as derivagoes de Fontaine.

Tabela 1 - Escore de risco eletrocardiografico para diagnéstico
da DAVD

Escore de risco eletrocardiografico para DAVD Pontos
Invers&o de onda T anterior (V1-V3) no ritmo sinusal 3
TVIESV:

+ Duragdo de um QRS > 120 ms 2

+ Entalhe no QRS em (mdltiplas derivagdes) 2

+ Transi¢&o em V5 ou depois 1
Total de pontos 8

Um escore maior ou igual a 5 pontos distingue DAVD da TV idiopatica
em 93% das vezes (sensibilidade de 84%, especificidade de 100%, valor
preditivo positivo de 100% e valor preditivo negativo de 91%).

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2017;30(4):140-144

dobro da voltagem (20 mm/s) e filtro de 40 Hz, aumentando
a sensibilidade para detectar a onda épsilon em 66% em
relacdo ao ECG convencional.’

O HOLTER também é importante pois TV induzida por
exercicios e ectopias ventriculares sio manifestagdes comuns.
O ntimero elevado das ectopias ventriculares estd associado
ao aumento de choques apropriados e recorréncia de TV
apos ablagao."

O ETT é o exame primeira linha inicialmente, por
ndo ser invasivo, porém é operador dependente e existe,
geralmente, a dificuldade em visualizar a parede livre do VD.
Anormalidades estruturais e funcionais do VD sao avaliadas
por este método. O envolvimento do VE pode estar presente
em algumas formas familiares e tem impacto no prognéstico
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dos pacientes.® Além disso, é relatado que a FEVE e 0 STRAIN
de ambos os ventriculos estao relacionados ao prognéstico
do paciente, possuindo sobrevida diminuida quando tinham
FEVE < 50% e quando tinham alteragao da deformidade, ao
STRAIN, biventricular em relacao a somente acometimento
do VD.” O STRAIN longitudinal do VD é superior aos
parametros ecocardiogréficos convencionais para identificar
casos de DAVD, podendo ser til na investigagao diagndstica
em pacientes suspeitos de tal patologia. Porém, sua
capacidade de diferenciar a DAVD de outras alteragoes do
VD ainda nao é conhecida.

A ressonancia nuclear magnética é um exame independente
do operador e com melhor definigao da imagem. Os critérios
avaliados na forga tarefa sdo: avaliacdo qualitativa da
cinética regional (acinesia, discinesia, hipocinesia, micro ou
macroaneurismas; quantificacdo das dimensées e fungoes
do VD (reducdo da FE e dilatacao do VD). Com o uso
do gadolinio, observa-se a substituigao fibrogordurosa do
miocardio e correlaciona-se com a biépsia endomiocérdica e o
aumento do risco de indugao de TV, pois identifica as areas de
fibrose, mapeando as regides arritmogénicas.® Os locais mais
observados sao o “tridngulo da displasia”, que corresponde
a via de entrada do VD, via de saida do VD e apex do VD.
Entretanto, demonstrou-se que as regides mais acometidas
sao o epicardio da regido subtricuspidia, a porcao basal da
parede livre do VD e a parede lateral do VE, com o dpex do
VD e o endocardio geralmente poupados."

Por fim,a biépsia endomiocardica e anélise
imunohistoquimica estabelecem o diagnéstico, demonstrando
a substituigao fibrogordurosa do miocardio, porém ha
possibilidade de falso negativo.’

O tratamento é baseado no tripé: estratificacao do risco,
minimizagao das arritmias e alentecimento da progressao
da doenca. Pacientes com histéria de TV sustentada
ou fibrilagdo ventricular tém alto risco de eventos
arritmogénicos. Hist6ria familiar de MS nao é fator de risco
para prognostico adverso.'

Os objetivos do tratamento com drogas antiarritmicas
é promover melhor qualidade de vida e prevenir TV.
Pode-se utilizar amiodarona 400 a 600 mg por dia, durante
3 semanas; depois, 200 a 400 mg por dia (manutengdo),
associado ou ndo a betabloqueadores. Os betabloqueadores
sdo recomendados no tratamento em pacientes com DAVD,
que evoluem com choques apropriados, TV recorrente e
nos casos associados a taquicardias supraventriculares.*'?

Os pacientes com dilatacao do VD tém uma incidéncia
anual de 0,5% de evolugao com complicagoes decorrentes de
fendmenos tromboembélicos, portanto, nesses pacientes, o
uso de anticoagulantes se faz necessario.® Nos pacientes que
evoluem com IC direita ou esquerda, o tratamento é baseado
no uso de IECA, betabloqueadores e diuréticos.

A substituicao gordurosa do mdsculo cardiaco resulta
na formagao de substrato arritmogénico, favorecendo
a recorréncia de TV. Nestes casos, pode-se realizar a
ablacao dessas areas, com taxas de sucesso de 60% a 80%;
entretanto a taxa de recorréncia varia entre 50% a 70%,
em 3 a 5 anos. Embora ndo existam estudos prospectivos
randomizados, numerosos estudos observacionais mostram
que o CDI implantavel permite aumento na sobrevida dos
portadores de DAVD. Em 10-15% dos casos ocorrem choques
inapropriados por taquicardia sinusal ou FA. O CDI esta
indicado em pacientes com TV sustentada ou MS abortada.’*"
Segundo o guideline de 2006 da AHA/ACC/ESC, a implantagao
do CDI é recomendada com classe | para a prevengdo de
morte stibita em pacientes com cardiomiopatia arritmogénica
do ventriculo direito com TV e FV documentadas e estao em
tratamento clinico otimizado e expectativa de vida maior
que um ano. Na indicagdo classe Il incluem-se os pacientes
com: DAVD extensa; envolvimento do ventriculo esquerdo;
historia familiar de um ou mais membros com morte sibita
abortada; sincope nao diagnosticada quando TV ou FV nao
foram excluidas como possiveis causas; tratamento clinico
otimizado; expectativa de vida maior que um ano.""'?

Conclusao

Esse relato ilustra um caso em que se observam critérios
clinicos e de exames complementares estabelecendo o
diagnéstico de DAVD.

O manejo dos pacientes com DAVD sofreu importantes e
cruciais mudancgas, sendo o tratamento baseado na prevengao
da MS e na melhora da qualidade de vida dos pacientes,
sobretudo com o implante do CDI.
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