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Envolvimento do Ventriculo Esquerdo na Displasia Arritmogénica do Ventriculo Direito

Left Ventricular Involvement in Arrhythmogenic Dysplasia of the Right Ventricle

Karine Betzel Reetz, Marcelo Nacif, Eduardo Nani Silva, Wolney Martins, Humberto Villacorta Junior

Universidade Federal Fluminense, Hospital Universitdrio Anténio Pedro, Niterdi, Rio de Janeiro, RJ - Brasil

Introducao

Displasia arritmogénica do ventriculo direito
(DAVD) é uma doenga rara e hereditdria que afeta
predominantemente o ventriculo direito (VD) e
predispde a arritmias ventriculares e aumento no risco
de morte stbita.’? A prevaléncia estimada da doenca na
populagdo em geral é de 1 em 1000 a 1 em 5000 pessoas.!
Responde por 3% a 10% das mortes stibitas relatadas em

pacientes com menos de 65 anos.?

Originalmente, foi descrita como cardiopatia que afeta
apenas o ventriculo direito, porém, hoje é sabido que hé
evidéncia clinica e patolégica que o ventriculo esquerdo
(VE) pode ser também afetado.” O acometimento do VE
depende da mutagado genética presente e pode ocorrer em

fases precoces da doenca.'

A patologia marca da DAVD ¢ a perda do midcito
com substitui¢do fibrogordurosa.! Defeitos genéticos em
proteinas do complexo desmossomal podem prejudicar
0 acoplamento mecanico entre células individuais,
levando ao desacoplamento dos midcitos, especialmente
em condigdes que aumentam a tensdo no miocardio®.
Como consequéncia, hd um rompimento nas jungées
e adesdes entre essas células, levando a inflamacgao,
fibrose e substitui¢do de miocdrdio por depédsito de
gordura.! Este substrato resulta no desenvolvimento de
uma cicatriz heterogénea complexa, o que aumenta a
susceptibilidade a arritmia ventricular.*>

Palavras-chave

Displasia Arritmogénica Ventricular Direita, Arritmias
Cardfacas, Sincope, Disfuncao do Ventriculo Direito,
Hereditariedade, Morte Subita.

Os pacientes geralmente apresentam os primeiros
sinais e sintomas da doenga na 2* a 5* década de vida,
que sdo principalmente palpita¢des, vertigem, sincope
ou morte stbita.!

Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 45 anos, casado, pescador,
procedente de Itaborai-R], foi admitido na emergéncia do
hospital universitdrio devido a quadro de bradicardia
sinusal assintomadtica, apresentado durante monitorizagao
para realizacdo de cintilografia miocardica de forma
eletiva indicada por seu cardiologista. Estava em
uso regular de amiodarona 400mg/dia hd 5 meses.
Foi diagnosticado com bradicardia sinusal por
impregnacdo de amiodarona. Houve entdo o retorno
da frequéncia cardiaca a niveis normais apés suspensao
da amiodarona e uso de atropina. Trés dias depois, o
paciente apresentou quadro de taquiarritmia associada
a lipotimia, com eletrocardiograma evidenciando
taquicardia com QRS largo, compativel com taquicardia
ventricular (Figura 1).

O paciente estava sendo investigado por seu
cardiologista ha 2 anos devido a episédios de sincope.
Em um dos episédios foi realizado ECG que evidenciou
taquicardia de QRS alargado, havendo necessidade
de cardioversdo elétrica. Ap0s este evento, o paciente
iniciou uso regular de amiodarona 400 mg/dia.
Nao apresentava histéria de morte sibita na familia.

Apresentava exames realizados no ano anterior, de
forma ambulatorial por seu cardiologista, como teste
ergométrico, cateterismo cardiaco, ecocardiograma
transtordcico e cineangiocoronariografia sem alteragdes
expressivas. Apresentava também Holter 24 horas
com ritmo sinusal, frequéncia cardiaca média de
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57 batimentos por minuto, presenca de extrassistoles
supraventriculares e ventriculares (1065); um episédio de
taquicardia ventricular ndo sustentada (3 complexos) e
um episédio de taquicardia paroxistica supraventricular
ndo sustentada.

O eletrocardiograma de admissdo evidenciou ritmo
sinusal, com inversdo de onda T na parede inferior e
anterior ventricular (Figura 2). O ecocardiograma de
admissdo mostrou déficit de relaxamento, insuficiéncia

mitral e adrtica leves e leve aumento de VE.

Figura 1

Taquicardia ventricular ocorrida apds suspensdo da amiodarona devido a bradicardia sinusal.
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Figura 2
Eletrocardiograma de 12 derivagoes, em ritmo sinusal, evidenciando inversio de onda T em D2, D3, AVF, V2 a V6.

O paciente foi submetido a realizagdo de ressonancia
magnética cardiaca (RMC), a qual evidenciou étrio direito
no limite superior da normalidade, VD aumentado,
com éareas de discinesia e formac¢do aneurismdtica na
interseccdo da parede livre com a inferior do VD, medindo
aproximadamente 3,7 x 1,4 x 1,3 cm. O indice do volume
diastélico final de VD foi calculado em 97,9 ml/m?2.
Disfungdo sistélica global importante com fragdo de
ejecdo do VD estimada em 29%. Mostrou também sinal

de infiltracdo gordurosa na parede livre e inferior de
VD e no septo interventricular e parede lateral apical
de VE (Figura 3). As camaras cardiacas esquerdas
possuem tamanho normal e a fungéo sistdlica global
é preservada.

O paciente foi submetido a implante de
cardiodesfibrilador implantdvel (CDI) sem intercorréncias.
Foi mantido com amiodarona 400 mg/dia associada ao
CDI a até o momento evolui sem intercorréncias.
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Figura 3

Ressonincia Magnética Cardiaca no eixo longo, quatro cimaras, A e B e RM Cardiaca no eixo curto, C e D.

(A): sequéncia de cine-RM com sangue claro, demonstrando as dreas de aneurisma e discinesia do ventriculo direito (cabecas de seta), além de artefato

de desvio quimico no septo interventricular (seta) caracteristico de infiltracdo de gordura e a grande infiltracdo gordurosa na parede lateral do ventriculo
esquerdo com afilamento do miisculo no mesmo segmento (estrela). (B): sequéncia anatomica e de caracterizagdo tecidual conhecida como realce tardio.
Conseguimos identificar a gordura e a auséncia de fibrose na musculatura integra do ventriculo esquerdo. (C): sequéncia anatomica e de caracterizagio
tecidual com duplo pulso de inversio e recuperagdo, com sangue escuro, demonstrando o tecido de gordura infiltrando (cabegas de seta) a parede livre e
inferior do ventriculo direito, a parede inferior e lateral do ventriculo esquerdo e o septo interventricular (seta). (D): sequéncia anatomica e de caracterizagio
tecidual conhecida como realce tardio. Conseguimos identificar a gordura e a auséncia de fibrose na musculatura integra do ventriculo esquerdo.

Discussao

Em 1994 e 2010, um documento Task Force
Internacional (ITF) propds diretrizes para o diagndstico
padronizado de DAVD, que invoca um sistema de
escore com critérios maiores e menores, baseados na
demonstragdo da combinacdo de defeitos na morfologia
de VD e fungdo, anormalidades eletrocardiograficas,
arritmias ventriculares, histdéria familiar, resultado de
testes genéticos e andlise tecidual."**

Onda T invertida em derivagdes precordiais direitas
(v1-v3) é uma manifestacdo muito comum no ECG da
doenca.'? A presenca de extrassistoles ventriculares ou
taquicardia ventricular sustentada ou ndo sustentada
evidenciados no Holter 24 horas sdo consistentes com o
diagnostico de DAVD.'?

Os achados que sdo sugestivos de DAVD pelo
ecocardiograma incluem movimentacdo anormal global

ou segmentar da parede do VD, dilatagdo cavitdria com
disfuncdo sistélica e VD hipertréfico.? A dilatacdo
da via de saida do VD (didmetro maior que 30 mm)
foi relatada como tendo a mais alta sensibilidade e
especificidade dos pardmetros ecocardiogréficos para
diagnoéstico de DAVD.!

A RMC com um protocolo rdpido e objetivo traz o
beneficio de identificar gordura e fibrose miocardica,
além de avaliar estrutura e fungdo ventricular global
ou segmentar do VD e do VE.!* Atualmente, a RMC
é o exame de escolha na caracterizacdo tecidual e
principalmente na detecgdo de acinesia, discinesia ou
dissincronia do VD! Estes achados, associados a fracdo
de ejecdo do VD < 40% ou indice do volume diastélico
do VD aumentado, > 110 mL/m? para homens e
> 100 mL/m? para mulheres, sdo considerados os

critérios maiores pelo método."?
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A Tomografia Computadorizada Cardiaca (TCC)
também possui capacidade de identificar infiltragdo de
gordura na parede do VD e do VE ou dreas de alteracao
da contratilidade segmentar, bem como de quantificar
a fungdo global.® A TCC tem sido reconhecidamente
utilizada para correlagdo com mapas de eletrofisiologia
para demonstracdo dos focos de arritmia na DAVD.®
Devemos ressaltar que, no acompanhamento dos
pacientes com CDI, a TCC pode ser utilizada para
quantificagdo do volume diastélico final e avaliagdo da
progressao da doenga.’

A andlise imunohistoquimica por meio de biépsia
para diagnéstico de DAVD é pouco empregada hoje
em dia, mas ainda é importante, pois somente ela faz o
diagnostico definitivo.'?

Embora os testes genéticos possam ser usados
para diagndstico rastreamento, seu uso na pratica é
dificultado pela presenga de mutagdes muito varidveis
e por ter relacdo gendtipo/fenétipo muito varidvel e
indeterminada. O rastreamento de familiares, portanto,
ainda é feito pelo eletrocardiograma, ecocardiograma e
Holter de 24 h. Os testes genéticos, no entanto, sdo utteis
na estratificacdo de risco, jd que algumas mutagdes estdo
relacionadas a pior prognéstico.! No caso em questdo, o
paciente foi orientado na alta hospitalar a informar os
familiares de primeiro grau a comparecerem ao hospital
para rastreamento da DAVD.

O manuseio de pacientes com DAVD consiste na
estratificacdo de risco e decisdo sobre implante de CDI,
alivio de sintomas e prevengdo de choques pelo CDI,
ablagdo por cateter de arritmias ventriculares e restricao
de exercicios fisicos.! O implante de CDI estd indicado
em pacientes com histéria de morte subita, taquicardia
ventricular sustentada, sincope de origem arritmica ou
alto grau de ectopia ventricular ou taquicardia ventricular
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ndo sustentada. A terapia farmacoldgica e prevengédo de
choques pode ser feita com betabloqueadores, sotalol
ou amiodarona.'

Embora nem sempre lembrado, o envolvimento do
VE ndo é raro. H4 mutag¢ées que sdo mais relacionadas
ao envolvimento do VE, com caracteristicas proprias.
Conforme revisdo de Berte e cols.,® num total de
32 pacientes com DAVD, foram encontrados fibrose e
movimentos anormais das paredes do VE na RNM em
14 (64%) e 2 (9%) pacientes, respectivamente, enquanto a
gordura foi encontrada na tomografia computadorizada
em 21 (66%) pacientes.® Estes resultados reforcam a
necessidade da avaliagdo de estratégias alternativas
para identificar displasia no VE. A importancia do
envolvimento do VE reside no fato de esta poder
contribuir com a arritmogenicidade da doenca.
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