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Displasia arritmogénica do ventriculo direito: relato de caso e
revisao dos critérios diagndosticos e atuais das indicacoes de
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Arrhythmogenic right ventricular dysplasia: case report and review of diagnostic
criteria and current indications for implantable cardioverter defibrillator (ICD)
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Resumo: A displasia arritmogénica do ventriculo direito é uma forma de cardiomiopatia geneticamente
determinada, que afeta primariamente o ventriculo direito. Caracteriza-se pela substitui¢io dos midcitos por
tecido fibrogorduroso. E considerada uma doenga cardiaca potencialmente letal e tem sido associada a arritmias,
insuficiéncia cardiaca e morte stbita. Relata-se o caso clinico de um paciente jovem, em que a sincope foi a
primeira manifestacio da doenca.

Descritores: Sincope; Displasia Arritmogénica Ventricular Direita; Desfibriladores Implantdveis.

Abstract: Arrhythmogenic right ventricular dysplasia is a genetically determined form of cardiomyopathy that
primarily affects the right ventricle. It is characterized by a gradual replacement of the myocytes by adipose and
fibrous tissue. It is considered a potentially lethal heart disease and has been associated with arrhythmias, heart
failure, and sudden death. In this paper, we report a clinical case of a young man that presented syncope as first
manifestation of the disease.
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Introducao

A displasia arritmogénica do ventriculo direito
(DAVD), descrita em 1977 por Fontaine et al.’,
¢ uma doenca cardiaca cronica, progressiva, po-
tencialmente letal, de transmissao autossdomica do-
minante e com amplo espectro de fendtipos. Ca-
racteriza-se pela substituicio parcial ou difusa do
tecido miocdrdico normal por tecido fibrogordu-
roso, preferencialmente no ventriculo direito. Essa
alteracdo propicia um substrato arritmogénico
para a instabilidade elétrica e provoca arritmias
ventriculares, desde ectopias ventriculares com

padrio de bloqueio de ramo esquerdo até taqui-
cardia ventricular sustentada, fibrilacio ventricu-
lar e morte stbita cardiaca.

E a principal causa de morte sdbita cardfa-
ca na populagio com idade inferior a 35 anos,
principalmente atletas jovens. Sua prevaléncia na
populacio geral é estimada em 1/5.000, sendo os
homens mais afetados que as mulheres, numa pro-
por¢ao de 3:1. A apresentacio clinica é muitas
vezes desproporcional a extensio das alteragoes
estruturais, da contratilidade miocdrdica e da
fun¢io ventricular.
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Relato do caso

Paciente com 20 anos de idade, do sexo mascu-
lino, solteiro, procedente de Cotia-SP, referiu um pri-
meiro episédio de palpitacio, seguido de tontura
e sincope, enquanto estava de pé. A perda de cons-
ciéncia durou aproximadamente um minuto, com
recuperacio total apds o evento. Depois disso,
passou a observar dispneia aos grandes esforcos,
tonturas ao se levantar rapidamente e cianose labial
esporddica. Os antecedentes inclufam apendicec-
tomia havia 4 anos. Negava histéria familiar de
morte stbita, tabagismo ou tonturas durante ati-
vidades esportivas extenuantes.

O exame fisico era normal, com indice de
massa corporal de 22 kg/m?, pressio arterial de
110 mmHg x 80 mmHg e frequéncia cardiaca de
75 bpm. O eletrocardiograma (ECG) (Figura 1)
mostrava ritmo sinusal, com intervalos PR de
153 ms, QRS de 123 ms e QT de 411 ms, e pre-
senca de onda épsilon em V1 e V2, com inversio
daondaT em V1 a V4.

Avaliagio familiar, por meio de ECG, foi rea-
lizada no irmao mais velho, que apresentou ecto-
pia ventricular com padrio de bloqueio de ramo
esquerdo, enquanto no irmao mais novo, com 4
anos de idade, observou-se inversao da onda T de
V1 a V3. Ambos foram triados para investigagao.

A principal hipétese diagnéstica foi de DAVD,
sendo entdo solicitados exames complementares.
No ecocardiograma transtordcico observou-se ven-

triculo direito dilatado, com disfuncio sistélica
significativa e dilatagdo aneurismdtica na regido
apical. O Holter de 24 horas registrou 443 ecto-
pias ventriculares monomérficas, com padrio de
bloqueio de ramo esquerdo. O teste ergométrico
foi submdximo, interrompido por exaustio e ton-
tura, sem arritmias. O eletrocardiograma de alta
resolucio (ECGAR) identificou potenciais tardios.
A ressonincia magnética cardiaca, observada na
Figura 1, demonstrou 4trio direito dilatado, ven-
triculo direito com dilatagio moderada, disfuncio
sistélica e adelgacamento da parede anterior, com
movimento discinético. Nao foram visualizados
sinais de infiltra¢io fibrogordurosa no ventriculo
direito e a fun¢io do ventriculo esquerdo estava
preservada.

Foi solicitado estudo eletrofisiolégico e, apSs os
protocolos de estimulagao na ponta e na via de
saida de ventriculo direito, nio foram induzidas
arritmias, mesmo com sensibilizagio com isopro-
terenol. Os intervalos basicos foram: ciclo de 830 ms,
PA de 53 ms, AH de 80 ms, HV de 50 ms, PW de
480 ms, e TRNS de 850 ms.

Com base nos achados clinicos e eletrocardio-
gréficos, chegou-se ao diagnéstico de DAVD. Foi
utilizado cardiodesfibrilador implantdvel (CDI)
para profilaxia primdria de morte stbita cardiaca
(classe Ila, nivel de evidéncia C) e mantido o uso
de sotalol 160 mg/dia, além de restricao absoluta
de atividade fisica.

Figura 1: Em A, eletrocardiograma de 12 derivagoes, em ritmo sinusal. Em B, eletrocardiograma de alta resolugao. Em C, derivagio V2
ampliada (onda épsilon). Em D, ressonincia magnética cardiaca demonstrando dilatagao e afilamento da parede do ventriculo direito.
ECGAR: eletrocardiograma de alta resolugio; RM: ressonincia magnética cardiaca; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.
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No seguimento clinico de 4 anos, o paciente
continua a fazer uso de sotalol 160 mg/dia, sem
sincopes, mantendo quadro clinico estdvel e classe
funcional II da New York Heart Association
(NYHA). Nio apresenta taquicardia ventricular
nao sustentada ao Holter de 24 horas ou terapias
pelo CDI, mas a dilatagao ventricular ¢ mantida
no ecocardiograma de controle.

Discussao

O diagndstico clinico de DAVD ¢ dificil, em
decorréncia da natureza nio especifica da doenca
e por seu vasto espectro de variacdo fenotipica,
além da falta de um padrio diagnéstico definitivo.
Apesar de a morte stbita cardiaca ser a apresen-
tagdo clinica mais frequente, o quadro mérbido
também se manifesta com sintomas de palpitagao
(67%), sincope (32%), dor toricica atipica (27%)
e insuficiéncia do ventriculo direito (6%) ou os pa-
cientes podem permanecer assintomadticos (6%).

As caracteristicas patoldgicas s3o: atrofia mio-
cérdica, infiltragao fibrogordurosa, fibrose e afila-
mento da parede com dilatagiao da ciAmara e for-
macio de aneurisma de forma difusa ou, mais
comumente, de forma regional, principalmente
entre o infundibulo anterior, o dpice e a porgao
diafragmdtica do ventriculo direito, no chamado
“trigono da displasia”.

Em 1994, a Sociedade Europeia de Cardiolo-
gia (European Society of Cardiology — ESC) pro-
p6s um conjunto de critérios para o diagndstico
da DAVD, que foi classificada em 6 categorias,
com diferentes caracteristicas. Esses critérios foram
revisados em 2010 e, com o intuito de aumentar
a chance de detecgio precoce da doenga, foram
incorporados novos avangos tecnoldgicos e gené-
ticos (Figura 2). O diagndstico é estabelecido
quando estdo presentes dois critérios maiores ou
um maior e dois menores ou ainda quatro crité-
rios menores.
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Figura 2: Reprodugio dos critérios diagnésticos da Sociedade Europeia de Cardiologia de 2004, revisados em 2010, para o diagnéstico

de displasia arritmogénica do ventriculo direito.
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No caso relatado, o paciente apresentava sin-
cope de origem ndo determinada, alteragdes ca-
racteristicas a0 ECG (onda épsilon, inversio de
ondas T em V2 e V3) evidentes em apenas 30%
dos casos, com ECGAR positivo, aneurisma e dila-
tacio do ventriculo direito. Com isso, somava dois
critérios menores e dois maiores, de acordo com o
padrio da ESC, independentemente do resultado
da ressonancia magnética cardiaca e da documenta-
¢ao de taquicardia ventricular sustentada.

Em 20006, as diretrizes da ACC/AHA/ESC?
indicavam o uso do sotalol e da amiodarona como
terapia adjuvante para reduzir a incidéncia de te-
rapias do CDI em paciente com DAVD. Estudos
demonstraram a efetividade do sotalol em supri-
mir a indugao de arritmias ventriculares ao exame
eletrofisiolégico ou reduzir sua densidade ao Holter
de 24 horas, sendo o firmaco mais eficaz dentre
as demais classes, inclusive amiodarona. Ainda
assim, nio reduz o risco de morte stbita cardfaca
e tampouco ¢ alternativa equivalente ao CDI na
populagio com DAVD.

Na profilaxia secunddria da morte stbita car-
dfaca na DAVD?, o implante de CDI tem melho-
rado a sobrevida dos pacientes quando comparado
com o tratamento farmacolégico. No entanto, a
prevengio primdria ainda nio estd bem estabele-
cida, pois depende de um perfil clinico com um
ou mais fatores de risco, e apenas os casos de alto
risco devem ser considerados candidatos ao im-
plante de CDI.

As Diretrizes Brasileiras de Dispositivos Car-
diacos Eletronicos Implantdveis da Sociedade
Brasileira de Cardiologia/Sociedade Brasileira de
Arritmias Cardiacas/Departamento de Estimula-
cio Cardfaca Artificial (SBC/SOBRAC/DECA)
recomendam o implante de CDI na DAVD na pre-
senca de: taquicardia ventricular sustentada/fibri-
lagao ventricular sustentada de causa nio reversi-
vel (classe I, nivel de evidéncia B); doenca extensa,
com envolvimento do ventriculo esquerdo, asso-
ciada a histéria familiar de morte sabita cardiaca
em um ou mais membros ou sincope de origem
nio determinada (classe IIa, nivel de evidéncia C);
e casos assintomaticos, sem fatores de risco (classe
III, nivel de evidéncia C). Apesar de nio haver
estudos randomizados prospectivos especificos
para a prevencio secunddria de morte subita car-
diaca ou comparando a terapia medicamentosa e
o CDI na populagio com DAVD, o impacto do
implante do CDI foi avaliado em diversas séries
observacionais, com identificacio de condigées
preditivas para arritmias malignas e terapia pelo
CD], entre as quais: histéria de parada cardiaca ou
taquicardia ventricular sustentada instdvel (10%
de incidéncia por ano), sincope (8% ao ano), jo-
vens e disfuncio ventricular esquerda®.

Em estudos observacionais’, as principais in-
dicagoes de implante de CDI foram: taquicardia
ventricular sustentada documentada (57%), his-
téria de parada cardiaca (33%), sincope (8%), e
histéria familiar de parada cardiaca e taquicardia
ventricular sustentada induzida ao exame eletrofi-
siolégico (7%). Em um periodo de 4 anos, 74%
dos pacientes receberam ao menos uma terapia,
sendo 48% dessas terapias apropriadas (média
de 15% ao ano) e 16%, inapropriadas. A taxa de
sobrevida em 1 ano, 5 anos e 10 anos foi de 100%,
94% e 76%, respectivamente.

Corrado et al.® acompanharam 106 pacientes
com DAVD e CDI por 58 meses, e observaram que
25% receberam terapias pelo CDI, na presenga de
um ou mais dos fatores de risco para morte subita
cardfaca (sincope, taquicardia ventricular nao sus-
tentada, morte subita cardfaca familiar e arritmia
induzida ao exame eletrofisioldgico), mesmo na
auséncia de taquicardia ventricular sustentada ou
fibrilagao ventricular, demonstrando a eficicia do
CDI na prevengao tanto primdria como secundd-
ria de morte subita cardiaca.

A DAVD ¢ uma doenca progressiva, sem ma-
nifestagdo clinica padrio, e significativa causa de
morte subita em jovens e atletas. A morte subita
cardfaca pode ser prevenida com o implante de
CDI, mas depende da estratificagao de risco para
identificagao precoce dos candidatos em potencial
para morte stbita cardfaca.
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