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A displasia ventricular arritmogênica acomete
preferencialmente o ventrículo direito, onde observa-
se substituição do miocárdio por tecido adiposo e,
em menor grau, por f ibrose,  na ausência de
inflamação1,2.

Postulou-se anormalidade no desenvolvimento do
miocárdio do ventrículo direito3, em analogia à ano-
malia de Uhl4, dai a denominação displasia ventri-
cular. Recentemente, Thiene e col5 sugeriram que
este processo de atrofia miocárdica teria um início
tardio e caráter progressivo.

Embora a doença possa passer despercebida e o
diagnóstico ser realizado na autópsia6, a expressão
clínica mais típica é a taquicardia ventricular com
morfologia de bloqueio de ramo esquerdo7, acometendo
crianças8 e adultos9. A despeito de ser uma entidade
arritmogênica, os relatos de morte súbita são esporá-
dicos5,7,10-14 e alguns autores sugerem prognóstico fa-
vorável com antiarritmicos15. Por outro lado, a ocor-
rência de morte súbita em portadores de prolapso
mitral16,17 é controversa.

Descrevemos a ocorrência de fibrilação ventricu-
lar num paciente portador de displasia ventricular
e prolapso valvar mitral.
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Relatamos o caso de homem de 30 anos, portador
de displasia ventricular extensa, fibrilação ventricular
e prolapso valvar mitral. Com base no quadro clínico
e estudo eletrofisiológico optou-se por tratamento
antiarritmico e implante de desfibrilador. O paciente
está em uso de flecaínida sem recorrência da arritmia
com 7 mese de segmento.
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VENTRICULAR FIBRILATION IN A PATIENT
WITH RIGHT VENTRICULAR DYSPLASIA AND

MITRAL VALVE PROLAPSE.

A 30 year-old male patient with arrhythmogenic
right ventricular dysplasia was submitted to implan-
tation an automatic cardioverter-defibrillator. So far
he is well in a follow-up of 7 months.
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RELATO DE CASO

Homem de 30 anos de idade, branco, casado, ban-
cário, de vida sedentária, portador de prolapso valvar
mitral suficiente e extra-sístoles ventriculares sinto-
máticas, tendo feito uso de drogas antiarritmicas
(propranolol ,  disopiramida, amiodarona) para
controle de palpitações, sem sucesso. Nos últimos
quatro meses estava em uso de mexiletine (400 mg/
dia).  Ao caminhar de volta do trabalho, notou
palpitações taquicárdicas que persistiram apesar do
repouso em sua casa. Inicialmente bem toleradas,
tornaram-se mais intensas e aproximadamente 90
minutos após seu início percebeu sudorese, mal estar,
tontura e f inalmente ocorreu síncopel.  Foi
prontamente atendido com manobras de ressucitação
cardíaca, até chegada de equipe de urgência, que
após registro de fibrilação ventricular efetuou
cardioversão com 300 joules. Foi internado em
pronto-socorro e posteriormente referido ao nosso
hospital.

Não havia história familiar de morte súbita ou
outras cardiopatias. O paciente estava em classe fun-
cional I (NYHA). Seu exame físico era normal e não
havia estalido mesossistólico. A radiografia de tórax
e exames bioquímicos eram normais. Sorologia para
doença de Chagas resultou negativa (fixação do com-
plemento e imunofluorescência). O eletrocardiograma
(fig. 1) com ritmo sinusal, distúrbio de condução pelo
ramo direito, alteração na repolarização ventricu-
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lar em parade ínfero-lateral e ondas �P� apiculadas,
sugeriu sobrecarga atrial direita. A eletrocardiografia
dinâmica demonstrou atividade ectópica freqüente
(> 30/hora),  com extra-sístoles pareadas e
ocasionalmente em trios (Lown IV-B).

Fig. 1�Eletrocardiograma mostrando ritmo sinusal com distúrbio de
condução pelo ramo direito, provável sobrecarga atrial direita, altera-
ção na repolarização ventricular e ausência de onda de pós-excitação
(�onda epsilon�).

Durante o teste ergométrico em esteira (protocolo
de Bruce), o qual foi interrompido por exaustão no
5o estágio, atingiu 180 bpm. Observou-se salva de
taquicardia ventricular não sustentada (4 batimentos)
no 1° minuto de recuperação. O ecocardiograma reve-
lou prolapso valvar mitral com aspecto sugestivo de
degeneração mixomatosa.

As artérias coronárias estavam isentas de atero-
matose à cinecoronariografia. Ao estudo angiográfico,
o ventrículo direito era difusamente hipocontrátil
em grau moderado a severo, enquanto o ventrículo
esquerdo apresentava-se com boa contratilidade
exceto por discreta hipocinesia apical (fig. 2).

Estudo eletrofisiológico: o protocolo de estimu-
lação programada consistiu na aplicação de até 1, 2
e 3 extra-estimulos em ápex e via de saída do ventrí-
culo direito em ritmo sinusal e durante estimulação
artificial com ciclos básicos de 600, 500 e 450 ms confor-
me protocolo utilizado por Brugada e col18. Foram in-
duzidas três formas de taquicardia ventricular susten-

tada (fig. 3) com 3 extra-estímulos aplicados durante
estimulação ventricular com ciclo básico de 450 ms
(S2S3S4-450), interrompidas por estimulação ventri-
cular rápida. Duas foram do tipo monomórficas e
uma do tipo polimórfica. O mapeamento endocárdico
mostrou que as primeiras eram originárias do
ventrículo direito (fig. 3). A seguir o paciente foi
submetido a estudos eletrofisiológicos seriados du-
rante tratamento com medicação antiarrítmica oral.
Foram realizados 3 testes: o 1°, após cinco dias de
procaínamida (3,6 g/dia),  quando foi  induzido
taquicardia ventricular monomórfica sustentada com
20 bpm (S2S3S4�ritmo sinusal); o 2o após cinco dias
de propafenona (900 mg/dia), quando se indoziu
fibrilação ventricular (S2S3S4�ritmo sinusal); e o
3o pós sete dias de flecaínida (300 mg/dia), quando
nenhuma forma de arritmia ventricular sustentada
pôde ser induzida com o mesmo protocolo de
estimulação.

Pela ausência de uma região displásica bem cir-
cunscrita conforme verificado nos exames comple-
mentares (ecocardiografia e ventriculografia), pela
presença de acometimento biventricular da doença e
pela presença de múltiplos focos de taquicardia ven-
tricular, aliada à ocorrência espontânea de fibrilação
ventricular optou-se pelo tratamento antiarritmico com
flecaínida associado a implante de desfibrilador. Este
foi realizado através de toracotomia mediana e tendo
sido implantado um desfibrilador modelo Guardian
4202 (TelctronicsR). O aspecto do coração a céu aberto
era de acometimento biventricular difuso, embora o
ventrículo direito estivesse nitidamente mais

Fig. 2�Estudo angiográfico mostrando em projeção oblíqüa anterior
esquerda ventrículo direito pouco dilatado, com moderada e difusa
hipocinesia. Em oblíqüa anterior direita, o ventrículo esquerdo exibe
função preservada com discreta hipocontratilidade apical.
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alterado, com coloração esbranquiçada. Durante a
operação, por via epicárdica foram retirados 8 frag-
mentos de miocárdio em diferentes sítios do ventrí-
culo direito para análise. Em todos os fragmentos
havia uma significativa escassez de miocélulas cardía-
cas, com predomínio de tecido adiposo na intimidade
do miocárdio, sem fibrose ou infiltrado inflamatório
importante (fig. 4).

Foi realizado teste de desfibrilador no 30° dia
pós-implante. Induziu-se fibrilação ventricular,
reconhecida e tratada eficazmente pela aplicação de
um choque de 24 joules. Sete meses após o implante,
o paciente estava em classe funcional I (NYHA), sem
recidiva da arritmia.

DISCUSSÃO

Poder-se-ia questionar a possibilidade de uma re-
lação causa-efeito entre prolapso valvar mitral e taqui-

Fig . 4�Tecido adiposo unilocular na intimidade do miocárdio, dissociando
feixes de miocélulas com ausência fibrose e de infiltrado inflamatório
importante (hematoxilina-eosina; 160X).

Fig. 3�Três variedades de taquicardia ventricular induzidas durante
estudo eletrofisiológico (derivações I, II e V

1
 registradas com 100 mm/s:

estudo eletrofisiológico (100 mm/s com derivações periféricas (I, II, V1) e
intracavitarias (válvula tricúspide-His-13, VD ápex-14 e VD parede
anterior-18): durante ritmo sinusal, nota-se presença de potenciais
endocárdicos anormais, de baixa amplitude e fracionados, enquanto que
mapeamento endocárdico durante taquicardia ventricular monomórfica
sustentada indica maior precocidade do eletrograma ventricular em VD-18.

cardia e fibrilação ventricular. Segundo Kligfield e col19,
maior risco de morte súbita entre pacientes com prolapso
mitral estaria associado a portadores de insuficiência
mitral grave. O paciente em questão tinha um prolapso
valvar competente. Além disso as duas variedades de
taquicardia ventricular induzidas e mapeadas
originaram-se do ventrículo direito, sem guardar
qualquer relação topográfica com a mitral. Consideramos
ainda improvável que a ocorrência de taquicardia e
fibrilação ventricular representasse manifestação de
proarritmia, secundária ao uso de mexiletine. Não foi
possível a realização da dosagem sérica do mexiletine
pois o paciente foi referido dois dias após ter sido
ressucitado. No entanto, sendo o mexiletine, assim como
a lidocaina, droga que não prolonga o período refratário
em fibras de Purkinje20, é remota a possibilidade da
ocorrência de �torsade de points� com essa droga. Deve-se
enfatizar que as arritmias ventriculares sustentadas
foram induzidas por estimulação programada em
ausência de medicação antiarrítmica.

Apesar da não realização de biópsia no ventrículo
esquerdo, o acometimento biventricular pela doença
foi evidente tanto pelas alterações macroscópicas du-
rante toracotomia quanto pela constatação de hipoci-
nesia apical à ventriculografia esquerda. Existem
relatos sobre a extensão da displasia ao ventrículo
esquerdo3,9,12,21, assim como sobre a presença de doença
biventricular em pacientes falecidos subitamente9-2.
Thiene e col5 estudaram 12 casos de morte súbita,
sendo que em 4 (33%) deles havia extensão da displa-
sia ao ventrículo esquerdo. Ainda não sabemos se o
que denominamos de displasia ventricular arritmo-
gênica é uma cardiopatia generalizada ou se o acome-
timento ventricular esquerdo é apenas ocasional21.
Conjecturamos sobre a possibilidade do acometimento
displásico biventricular ser um marcador de morte
súbita. Estudos comparando a evolução de pacientes
com displasia de ventrículo direito daqueles com evi-
dência de doença biventricular serão esclarecedores
a esse respeito.

A falta de sensibilidade do ecocardiograma que
não foi capaz de demonstrar as alterações observadas
durante a ventriculografia contrastada está de acordo
com as observações de Manyari e col22, que obtive-
ram 80% de sensibilidade numa população de 14 pa-
cientes com displasia ventricular, atingindo 100%
ao se associar uma cintilografia radioisotópica.
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