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A displasia ventricular direita, também denomi-
nada de cardiomiopatia ventricular direita, lipoma-
tose cardiaca ou auséncia parcial do miocdrdio ven-
tricular é uma rara entidade na qual a musculatura
é substituida parcialmente por gordura e tecido fibroso.
As manifestagées clinicas caracterizam-se principal-
mente pela presencga de arritmias compleaxas e graves,
responsdveis por morte subita em adolescentes e adul-

tos jovens, além de insuficiéncia cardiaca.

Neste relato, apresenta-se uma situagdo, ndo ob-
servada na literatura, onde uma paciente de 22 anos
de idade, com cansago e cianose, era portadora desta
patologia associada a malformacdo tipo Ebstein da
valva tricuspide.
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A displasia ventricular direita vem despertando
maior interesse por parte de varios autores nos ulti-
mos anos. Desde os importantes estudos de Marcus e
col!, definiu-se como condi¢do patolégica que afeta
primariamente o ventriculo direito (VD) onde, sua
musculatura é substituida parcialmente por gordura
e tecido fibroso!. As manifestacoes clinicas mais fre-
qliientes tém sido a presenga de arritmias complexas
e graves, conferindo uma das causas de morte subita
em adolescentes e adultos jovens’*®. A insuficiéncia
cardiaca, de ocorréncia menos comum, completa o
quadro clinico?.

Na revisao bibliografica, ndo ha qualquer mencéao
sobre anomalia de valva tricispide (VT) associada a
displasia ventricular direita® . o presente relato des-
creve esta inusitada condi¢do em uma paciente que
apresentava quadro clinico de anomalia de Ebstein e
que, posteriormente constatou-se a displasia de VD.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 22 anos de idade, de
nascimento e gestagdo normais. Apresentou desenvol-
vimento neuropsico-motor adequado, sendo percep-
tivel apenas certo déficit no desenvolvimento pénde-
ro-estatural. Durante a infancia ndo ha referéncia de
sintomas cardiovasculares. Aos 16 anos, em consulta
médica por quadro de virose, constatou-se cianose,

sem defini¢do quanto a presencga de malformagéo car-
diaca. A partir desta ocasido evoluiu com dispnéia
progressive aos esforgos e aumento da cianose.

Exame fisico Peso: 39 kg; altura 152 cm; FC: 70
bpm; PA: 120 x 80 mmHg. Presenca de cianose e sinais
de insuficiéncia cardiaca direita. No precoérdio,
notavam-se discretas e difusas impulsdes sistdlicas.
O ictus era palpavel no 5° espaco intercostal esquerdo
na linha hemiclavicular esquerda (tipo valvar); as bu-
lhas eram nitidamente hipofonéticas, sendo a 2% des-
dobrada na area pulmonar, com o componente pulmonar
menor que o adrtico; presenga inconstante de 4 bulha;
sopro sistélico tipo regurgitacio de intensidade discreta
na area tricispide, que aumentava com manobra
inspiratoéria; figado palpavel a 2 cm da reborda cos-
tal direita.

Exames complementares A radiografia de térax
revelava diminui¢do da trama vascular pulmonar e
cardiomegalia moderada as custas de camaras direi-
tas (fig. 1); o eletro e vetocardiograma, (fig. 2) sinais
de importante sobrecarga atrial direita e sobrecarga
ventricular esquerda (SVE); o ecocardiograma, aumento
acentuado de atrio direito, comunicagio interatrial
tipo defeito da fossa oval, alteracdo da valva tricis-
pide tipo Ebstein com grau importante de regur-
gitacao.

Trabalho realizado no Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas da FMUSP.
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Fig. 1 Radiologia de térax: observam-se, trama vascular pulmonar
diminuida e cardiomegalia as custas de aumento de cAmaras direitas.

Fig-2 Eletro-vetocardiograma: morfologia de acentuada sobrecarga
atrial direita, com al¢a de despolarizacdo atrial gigante , como
habitualmente encontrada na anomalia de Ebstein. A despolarizacdo
ventricular principalmente ao vetocardiograma (alga em oito no plano
horizontal e deslocada para tras e esquerda), assume aspecto de SVE.

O estudo angiografico demonstrava os aspectos
observados na anomalia de Ebstein com nitida regur-
gitacdo valvar (fig. 3).

Em vista da repercusséao clinica e hemodinamica
da cardiopatia a paciente foi submetida a cirurgia
que constou de: substitui¢do da valva trictspide, que
se apresentava com alterac¢des anatomicas encontradas
na anomalia de Ebstein, por bioprétese de pericardio
bovino n° 33 e, atriosseptoplastia com fragmento de
pericardio bovino.

Evoluiu no pés-operatorio com alteracoes do rit-
mo cardiaco (dissociacdo atrioventricular, bloqueio
atrioventricular intermitente) e o VD ao ecocardio-
grama mostrando acentuada hipocontratilidade. Apesar
de todas as medidas clinicas na tentativa de
estabilizacdo, estas foram intuteis, advindo o 6bito no
30 dia de pés-operatorio.

Fig. 3- Angiocardiograma direito: demonstra acentuada dilatagdo das
camaras e da regurgitagdo trictspide. A ventriculo direito em didstole
B ventriculo direito em sistole com grande volume residual
(hipocontratilidade).

Aspectos anatomo-patologicos A necrépsia revelou
que o ventriculo direito era de dimensdes aumentadas;
a parede era constituida praticamente por gordura,
sendo o miocardio restrito a algumas pequenas areas
irregulares. O ventriculo esquerdo apresentava grande
quantidade de gordura na regido epicardica, sendo a
espessura do miocardio normal assim como sua
cavidade (fig. 4). A valva trictspide estava substituida
por protese de pericardio bovino. O exame histolégico
da valva trictspide revelou fibrose das cordas
(valvolpatia cronica). Observou-se atrofia de fibras
miocardicas no VD e pequenos focos de necrose recente
em ambos os ventriculos. Foram detectadas impor-
tantes lesdes em vasos intramurais de médio calibre,
constituidas por destruigio do tecido eldstico e espes-
samento da camada média. Houve dificuldade em se
identificar se tais vasos eram artérias, veias, ou am-
bos, embora provavelmente a maioria pudesse ser
artérias (fig. 5).

Nos demais érgéos, encontrou-se apenas sinais
compativeis com choque e discreta esteatose hepa-
tica.

DISCUSSAO

A displasia ventricular direita tem recebido dife-
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Fig. 4 Fatias transversals do coracdo com tecido gorduroso substi-
tuindo quase totalmente o miocardio do ventriculo direito. No ventriculo
esquerdo, a quantidade da gordura epicardica estd aumentada e as
trabéculas estdo proeminentes, porém a espessura do miocardio esta
normal.

Fig. 5 Vaso coronario intramural de médio calibre. A camada média
estd bastante espessada (HE, 40x).

rentes denominacdes, tais como cardiomiopatia ven-
tricular direita, lipomatose cardiaca e auséncia par-
cial do miocardio ventricular direitoi 2. Esta altima
denominacéo é mais descritiva, tendo sido, por este
motivo, utilizada em outra publicacdo?’; deste mesmo
caso, enfatizando basicamente os aspectos anatomo

patoldgicos da substituicdo gordurosa da musculatura
de VD e, com especial referéncia as alteracées dos
vasos intramurais do miocardio.

Ha ainda alguns autores, que tém incluido esta
doencga no espectro da anomalia de Uhl®?, onde é to-
tal a auséncia do miocardio, encontrando-se firme-
mente aderidos o endo e o epicardio.

Além da nomenclatura, outro problema contro-
vertido na literatura, é quanto a natureza congénita
ou adquirida da displasia ventricular direita.

Thiene e col?, estudaram uma série de pacientes
jovens que tiveram morte sibita na regido de Veneto
(Norte da Italia) e, entre outras causas, detectaram
alguns com esta doencga, a qual denominaram de car-
diomiopatia ventricular direita. Com estas observa-
¢oes, discutem a possibilidade de algum fator genético
populacional, estar envolvido na etiopatogenia desta
entidade.

Os achados clinicos e exames complementares,
incluindo o ecocardiograma e o estudo angiocardio-
grafico da paciente em pauta, confirmaram ser porta-
dora de anomalia de Ebstein. Um fato entretanto ex-
cepcional, que muito chamou atencéo, foi o encontro
ao eletro-vetocardiorama nitida e pura SVE, habitual-
mente nio registrada nesta cardiopatia isoladamente.
Dai ter sido questionada a presen¢a de musculatura
ventricular direita muito delgada, alteracdo endomio-
cardica envolvendo o ventriculo esquerdo ou ambas.

Interessante ainda considerar os aspectos embrio-
légicos referentes a valva trictispide, que é formada
fundamentalmente as custas da parede muscular do
VD. Assim, poder-se-ia relacionar as alteracgoes valvares
com eventuais distor¢ées no desenvolvimento do mio-
cardio ventricular. Dai o parentesco embriolégico das
anomalias de Uhl e Ebstein, cujas origens depende-
riam do momento no qual a cAmara ventricular direita
é agredida durante o seu desenvolvimento. Neste sen-
tido a associagdo de displasia ventricular direita e
anomalia da VT tipo Ebstein , teria a possibilidade
de origem congénita, dada a eventual relacdo dos
processos presentes.

Ensinamento de importiancia no que tange ao
diagnéstico diferencial, foi o registro de elementos
elétricos mostrando o desequilibrio entre os potenciais
ventriculares, que devem ser valorizados, pare ques-
tionar a presenca isolada da anomalia Ebstein.

SUMMARY

Right ventricular d ysplasia, also named right ven-
tricular cardiomyopathy, cardiac lipidosis and par-
tial absence of the right ventricular myocardium, is
an uncommon disease in which the myocardium is
partially replaced by fat and fibrous tissue.

The clinical picture is usually characterized by
complex arrhythmias, causing sudden death in adoles-
cents and young adults, and cardiac failure.

In this report, an association between this disease
and Ebstein-type tricuspid valve malformation has
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been diagnosed in a 22 year old female patient with
cianosis and dyspnea on exertion.
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