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DISPLASIA VENTRICULAR DIREITA ARRITMOGENICA
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Objetivo - Valorizar achados clinicos e
exames complementares para diagndéstico de
displasia ventricular direita arritmogénica e
avaliar a conduta terapéutica.

Métodos - Seis homens, com idade média
de 40 anos, apresentando episédios de taquicar-
dias ventriculares com padrdo de bloqueio do
ramo esquerdo (BRE) submetidos a exames cli-
nicos, ECG, radiografia de térax, raio X, eco-
cardiogramas e, em 5 pacientes, a estudo eletro-
fisiolégico. A todos foi proposto tratamento cli-
nico com drogas antiarritmicas.

Resultados - O sintoma comum foi pal-
pitagdo, tendo sido os exames clinicos inexpres-
sivos em todo o grupo. ECG com ondas T in-
vertidas em V -V, em 4 pacientes, ondas épsi-
lon em 2 pacientes. Radiografia de térax alte-
rada em 1 paciente. Todos mostravam altera-
¢bes ecocardiogrdficas de ventriculo direito, es-
tando presentes dilatagdo de trato de saida, au-
mento de banda moderadora e hipocontratili-
dade. Em 2 pacientes detectaram-se aneuris-
mas de trato de saida e entrada de VD. Estu-
dos eletrofisiolégicos mostraram, em 4 pacien-
tes, potenciais elétricos endocavitdrios tardios.
Com drogas antiarritmicas, cinco pacientes es-
tdo assintomdticos e um em fase de ajuste te-
rapéutico.

Conclusao - Em taquicardias ventricula-
res com padrdo tipo BRE é possivel formular-se
forte suspeita diagndstica de displasia ventricu-
lar direita arritmogénica a partir dos dados
obtidos com o ecocardiograma, associados a
anormalidades de ondas T e a presenga de po-
tenciais elétricos tardios endocavitdrios. O con-
trole clinico obtido permite sugerir o tratamen-
to medicamentoso.
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ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICU-
LAR DYSPLASIA

Purpose - To evaluate the clinical findin-
gs and complementary investigation to support
the diagnosis of arrhythmogenic right ventri-
cular dysplasia.

Methods - Six males with a mean age of
40 years old with episodes of sustained ventri-
cular tachycardia with left bundle branch blo-
ck pattern. All patients were submitted to a cli-
nical investigation, EKG X rays and echocar-
diograms. In five patients an electrophysiolo-
gic study was performed. All patients were tre-
ated with anti-arrhythmic drugs.

Results - Palpitation was the most com-
mon complaint. T-wave inversion in leads
V1-V3 was present in 4 patients. An epsilon
wave was noted in 2 patients. The chest X ray
was abnormal in only 1 patient. All patients
had an abnormal echocardiogram, with consis-
ted in the dilatation of the outflow tract of the
RV and hypocontractility. In 2 patients aneu-
rysm of the basal RV free wall below tricuspid
valva were detected. Ventricular post-excitation
waves were present in 4 patients. After a mean
follow-up of 37 months, 5 patients were asynto-
matic with antiarrhythmic drugs and one in
therapeutic adjustment.

Conclusion - In patients with ventricular
tachycardia with left bundle branch block pat-
tern, the diagnosis of arrhythmogenic right ven-
tricular dysplasia was substantiated by echo-
cardiographic data and electrocardiographic
findings such a T-wave inversion during sinus
rhythm and ventricular post-excitation waves.
The results obtained with anti-arrhythmic dru-
gs in our study group, suggest that drug thera-
py should be the first and best approach to tre-
at patients with this type of pathology.
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Displasia ventricular direita arritmogéni-
ca (DVDA) foi o termo cunhado por Fontaine e
col! para definir forma especial de miocardio-
patia, com comprometimento dominante de ven-
triculo direito (VD) e evolucdo de extra-sistolia
ventricular e taquicardia ventricular sustenta-
da e néo sustentada. A origem em ventriculo
direito dos mecanismos arritmogénicos produz
morfologia de tipo bloqueio de ramo direito
(BRD) nos batimentos ectépicos, sendo tal
achado bastante 1til para o diagndstico.

O substrato estrutural basico da DVDA
esta representado por uma alteracio das fi-
bras cardiacas, substituidas por tecido adipo-
so, fibrético ou ambos e atingindo principal-
mente a regido epimiocardica.

Ocorréncia familiar 2, sugere origem ge-
nética, sendo considerada de uma maneira ge-
ral com condi¢do de evolugdo benigna, na de-
pendéncia do grau de comprometimento cavi-
tario e do controle das arritmias ventriculares®
4, Raros casos de morte stbita tém sido descri-
tos®, embora ndo existam estudos de sua inci-
déncia.

O presente trabalho tem por objetivo, re-
latar a experiéncia dos autores no manuseio
de 6 portadores de DVDA, procurando enfati-
zar os aspectos diagndsticos mais importantes
desta condi¢ao e o seguimento clinico.

METODOS

Estudamos seis homens, com idades vari-
ando entre 24 e 66 (média de 39) anos, admi-
tidos para avaliacdo diagnédstica de quadro de
arritmia ventricular. Anamnese e exame fisi-
co, eletrocardiograma em repouso e radiogra-
fias de térax em incidéncia Pa e perfil esquer-
do foram obtidos em todos os pacientes. Cinco
pacientes submeteram-se a prova de esforco
em esteira rolante (casos 2 a 6), sendo em 2
(casos 4 e 5) repetido o teste na vigéncia de
drogas antiarritmicas, para controle terapéu-
tico. Cinco pacientes submeteram-se a grava-
¢oes de Holter por 24 h (casos 2 a 6) para ava-
liacdo e quantificacdo das arritmias ventricu-
lares. Todo o grupo foi submetido a estudo eco-
cardiografico, em modo M e bidimensional,
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para analise do ventriculo esquerdo e do VD,
em seus aspectos anatomicos e funcionais. Nos
casos 4 e 6, utilizou-se a incidéncia subxifoi-
dea para localizacdo de possivels aneurismas
da regido infero-pdstero-basal de VD. Cinco
pacientes submeteram-se a estudo eletrofisio-
légico (casos 1, 2, 3, 4 e 6), avaliando-se a fun-
cdo sinusal, atrial e de nédulo AV e a condu-
¢do intraventricular. Obtiveram-se por mape-
amento e registros bipolares, os potenciais elé-
tricos de VD, com especial atencio para os re-
gistros elétricos obtidos no chamado tridngu-
lo da displasia®. Todo o grupo submeteu-se a es-
timulacdo elétrica programada, utilizando-se 1
e 2 extra-estimulos liberados em ponta e trato
de saida de VD, durante ritmo espontaneo e
com ciclo comandado de 600 ms. No caso 6, ao
final do estudo eletrofisiolégico, foi feita infu-
sao de isoproterenol na dose de 0,5 pg/min. Os
pacientes foram submetidos a estudo eletrofi-
siolégico isentos de medicagdo, tendo o caso 1
previamente feito cinecoronariografia.

A todo o grupo foi proposto tratamento cli-
nico, visando o controle das arritmias ventri-
culares. A opcdo terapéutica inicial foi 600 mg
diarios de amiodarona e reavaliacdo 30 dias
apos. No caso de sinais de recidiva da taqui-
cardia ventricular (TV), promovia-se a troca da
amiodarona por outro antiarritmico, com es-
colha pessoal e empirica. Em caso de novas re-
cidivas, optava-se pelo uso de um terceiro an-
tiarritmico, considerando-se como controle cli-
nico a auséncia de sintomas e registros eletro-
cardiograficos sem arritmias ventriculares. A
tabela 1 mostra dados clinicos do grupo.

RESULTADOS

A queixa comum foi palpitacoes, especial-
mente desencadeadas por exercicios fisicos mai-
ores nos casos 4 a 6. Exceto o caso 4, todos rela-
taram sintomas sincopais ou pré-sincopais du-
rante os episédios. O inicio dos sintomas em re-
lacdo a primeira consulta ocorreu em média com
37 meses, variando entre 9 anos (caso 6) e 9 me-
ses (caso 5). Cinco pacientes encontravam-se em
classe I (casos 2 a 6) e 1 (caso 1) em classe II1
de NYHA. Todos eram normotensos, sendo
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TABELA | - Dados gerais dos pacientes
Caso ldade/sexo Sintomas ECG Raio X Ecocardiograma Indugdo  Inducdo TVp/EE MAPVD Medicacdo
Espontanea
1 M48 Palpitacao T() CVD CVD Aleatéria Né&o Normal Amiodarona
Pré-sincope BIRD BM+;TB+
2 M37 Palpitagao HP P Aleatdria Né&o PET Flecainida
Pré-sincope N N DIlTS; TB+
3 M66 Sincope DilITS Aleatéria Sim PET Amiodarona
Palpitacéo T() N BM+;TB+
4 M24 Palpitacdo T() N CVD Exercicio Nao PET Sotatol
BM+; Aneurisma
5 M36 Pré-sincope N N DilTS Exercicio - - Propafenona
Palpitacédo BM+; TS+
6 M24 Sincope T() N DilTS Exercicio Néao PET Ajuste Verapamil
Palpitacéo BM +Aneurisma

Chave: EE: extra-estimulos: MAP VD: mapeamento de VD; T negativas V1-V3; BIRD: bloqueio incompleto de ramo direito; CVD: crescimento ventricular
direito; BM +: hiper-refringéncia de banda moderadora; T'S +: trasbeculagdo aumentada; DilTS: dilatac¢do de trato de saida; PET: potenciais elétricos

tardios; HP P: hipocontratilidade de ponta.

bastante inexpressivos os exames fisicos dos
casos 2 a 6, com ausculta cardiaca normal. O
caso 1 apresentava propulsao sistélica em bor-
do esternal esquerdo, 4* bulha e discreto sopro
sistélico (+/ + + + +).

Todos os pacientes apresentavam ritmo si-
nusal e complexos QRS com duracgdo normal. O
caso 1 exibia discreto retardo da conducio pelo
ramo direito. Os registros foram considerados
normais em 2 pacientes (casos 3, 5) e mostravam
apenas ondas T invertidas e simétricas de V, a
V, nos restantes’. Procedeu-se em todo o grupo,
0 mapeamento precordial externo, especialmen-
te em regido para-esternal direita, a procura de
ondas epsilon®. Estas somente foram detectadas
nos casos 2 e 3. Os registros de Holter, nos 5 pa-
cientes que se submeteram a este teste, mostra-
ram a presenca de extra-sistoles ventriculares
com padrao de bloqueio do ramo esquerdo (BRE).
O caso 4 desenvolveu episddios de TV sustenta-
dos e nao sustentados, durante os registros de 24
h. Os surtos mostravam morfologia de BRE do-
minante, alternando com padrao de BRD (fig. 1).
Dos 5 pacientes que se submeteram a teste de
esforco (protocolo de Bruce), 3 (casos 4 a 6) de-
senvolveram TV durante o exame, com morfo-
logia de BRE. O surto ocorreu na vigéncia do
exercicio nos casos 4 e 5 e na recuperacio, no
caso 6. A repeticdo do teste com o uso de sotalol
(caso 4) e de propafenona (caso 5) ndo mais re-
produziu o quadro arritmico ventricular. Os epi-
sodios de TV apresentavam eixo de AQRS de ori-
entacdo superior em 4 pacientes (casos 1, 2, 4 e
5) e intermediario em 2 (caso 3 e 6) no plano
frontal. O ciclo médio da TV foi de 390 + 33 ms,
tendo os complexos QRS duracdo média de 0,14
+ 0,02 ms (fig. 2).
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Cinco pacientes (casos 2 a 6) mostravam
silhueta cardiaca normal. O caso 1 apresenta-
va sinais de crescimento de cavidades direitas.

Todo o grupo apresentava alteracgoes ecocar-
diograficas, sendo os achados mais expressivos
no caso 1. Observaram-se dilatacio e déficit con-
tratil difuso de VD (casos 1, 2,3 e 4), dilatacéo
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Fig. 1 - caso 4 - Inicio de dois surtos de taquicardia ventricular (A e B)
durante caminhadas. Nota-se que ocorre acelera¢io progressiva da
freqiiéncia sinusal, antes de se iniciarem os surtos. Em C e D (continuos),
observam-se mudancas transitérias na orientacdo espacial de QRS, com
padrdes tipo bloqueio de ramo esquerdo e bloqueio de ramo direito.
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de trato de saida, com aumento de trabecula-
cdo e de banda moderadora de VD nos casos 3
a 6 (fig. 2). Com os casos 4 a 6, comecamos a
utilizar incidéncia sub-xifoidea, para analise
de cavidade ventricular direita , tendo-se de-
tectado nos 2 pacientes, aneurismas no trato
de entrada e de saida (fig. 3). A andalise mor-
fol6gica e funcional de VE foi considerada nor-
mal em todo o grupo.

As funcgées do nédulo sinusal, atrial e noé-
dulo AV foram normais no grupo, exceto no caso
4 em que havia sinais de dupla via nodal AV.
Intervalos HV foram normais. O mapeamento
de VD mostrou potenciais elétricos tardios em
4 pacientes, ocupavam protodiastole em 2 (ca-
sos 2 e 3) e a protomesodiastole nos restantes
(casos 4 e 6 — fig. 2); estavam localizados em tra-
to de saida e ponta nos casos 3 e 4 e somente no
trato de saida nos restantes. A estimulacio elé-
trica programada de VD, induziu TV sustenta-
da somente no caso 3. A infusdo de isoprotere-
nol realizada no caso 6, induziu episédios nao
sustentados de TV, com morfologia de BRE.

Dos 6 pacientes que iniciaram o tratamen-
to com amiodarona, 4 apresentaram recidivas
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das TV ao final de 30 dias (casos 2, 4,a 6 ). No
caso 2, substituiu-se por flecainida (300 mg/
VO) com controle do quadro arritmico; no caso
4 por propafenona (600 mg/VO), tendo ocorri-
do agravamento do quadro arritmico, necessi-
tando troca dessa droga. Optou-se por sotalol
(320 mg/VO) estando o paciente assintomati-
co e negativada a prova de esforco em termos
de arritmias. No caso 5 houve troca por 600
mg ao dia de propafenona, tornando-se assin-
tomatico e negativando a prova de esforgo. O
caso 6 vinha em uso de 240 mg/VO de vera-
pamil; embora tenha diminuido o niimero de
crises, ndo as aboliu integralmente. Nosso se-
guimento é de 2 a 48 (média 37) meses.

DISCUSSAO

O diagnéstico dos diversos tipos de afec-
¢oes que atingem o miocardio, é estabelecido
de forma definitiva por estudos anatomo- pa-
tolégicos. Apesar desta limitacdo, o acumulo de
dados clinicos pode especificar determinados
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Fig. 2 -Caso 4 - Em A, o padrao eletrocardiografico de inversio de ondas T nas derivagoes precordiais direitas. em B, surto de taquicardia ventricular com
morfologia de bloqueio do ramo esquerdo e eixo de AQRS com orientagéo superior em plano frontal. Em C, aspecto ecocardiografico, mostrando dilatagao
de ventriculo direito e hiper-refringéncia de banda moderadora (BM). em D, os potenciais elétricos tardios (asteriscos - BM), colhidos sobre a banda

moderadora. Nota-se auséncia dos mesmos em ponta de cavidade.
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Fig. 3 - Caso 6 - Aspectos ecocardiograficos da displasia ventricular
direita arritmogénica, constatando-se aneurisma em trato de entrada
(A) e de saida de ventriculo direito (VD) (B), assinalados por setas.

diagnésticos. E o caso da DVDA, rica em ele-
mentos clinicos que no conjunto a definem.

A suspeita nasce a partir da presenca de
uma TV tipo BRE, especialmente existindo ori-
entacgdo superior de AQRS no PF". 0 ECG ba-
sal apresenta freqientemente ondas T negati-
vas de V1 a V3?, a nosso ver conseqlientes a
“memoria cardiaca”. A presenca de ondas ép-
silon, expressao externa dos potenciais elétri-
cos tardios colhidos no interior de VD, repre-
senta elemento de grande especificidade para
o diagndstico; ocorre em incidéncia bem mai-
or do que observamos em nossa série’. Os da-
dos ecocardiograficos, que a nosso ver, podem
substituir em termos diagnésticos os obtidos
com angiografia de VD?, complementam a me-
todologia diagnéstica ndo invasiva. A presen-
ca de aneurismas em trato de saida e/ou entra-
da de VD praticamente especifica o diagndsti-
co. Dilatacao cavitaria, trabeculacdo aumenta-
da e grande refringéncia de banda moderadora
também representam achados freqiientes.

101

Maia e col

Displasia arritmogénica

A complementacio com estudos invasivos
inclui os dados de anglografia, que permitem um
detalhado estudo anatomico de VD9 e o estudo
eletrofisioldgico. Neste, a presenca de potenciais
elétricos tardios, de localizagao no triangulo da
displasia?, representa forte elemento para o di-
agnoéstico. O diagnéstico referencial devera ser
estabelecido com outras condi¢oes que também
determinam o aparecimento de TV tipo BRE
como em patologias septais (cardiopatia isqué-
mica, cardiomiopatia hipertroéfica), podendo fa-
cilmente ser diferenciadas a partir do ecocardi-
ograma. O grande dilema diagnéstico refere-se
as TV idiopaticas, freqiientemente apresentan-
do morfologia de BRE e nenhum tipo de patolo-
gia detectavel. Acredita-se que possam em mui-
tos casos representar formas frustas ou incipi-
entes de DVDA, especialmente pelos dados ob-
tidos com a biopsia miocardica'®. O seguimento
clinico a longo prazo podera ser necessario para
a defini¢do diagndstica desses casos. Embora o
desencadeamento de TV na DVDA freqliente-
mente se relacione com exercicios fisicos?, outro
elemento util para suspeita diagnostica, também
podera ocorrer nas TV idiopaticas (fig. 1).

Questao ainda polémica, refere-se aos pro-
vaveis mecanismos indutores de TV na DVDA.
A presenga de potenciais elétricos tardios, sem-
pre sugere mecanismo reentrante como respon-
savel pela TV. No entanto, existem elementos
contraditérios e paradoxais, contrarios a este tipo
de mecanismo. Sua induc¢io por exercicio e por
isoproterenol®®, a baixa reprodutividade em la-
boratério com o uso de extra-estimulos, como em
nossa série e em outras’, a resposta de alguns
pacientes ao uso de drogas como sotalol e vera-
pamil, sugerem a existéncia de outros mecanis-
mos na génese da TV. Existe em alguns pacien-
tes um componente adrenérgico, precipitador da
arritmia. Como ilustrado na figura 1, dois epi-
s6dios foram precedidos por aceleracio sinusal,
que ao atingir nivel critico, provavelmente de-
sencadeia a TV. Esses achados néo excluem a
possibilidade do mecanismo ser reentrante, po-
rém favorecem a hipdtese da existéncia de feno-
menos de pés-potenciais’. Em 2 pacientes, re-
gistramos potenciais elétricos tardios somente
em trato de saida de VD, no entanto a orienta-
¢ao superior de AQRS no PF, durante TV, indi-
cava origem em ponta da cavidade. Assim, é pro-
vavel que possa existir mais de um mecanismo
na génese da TV na DVDA, atuando de forma
isolada ou associada, em um mesmo paciente.
Explicaria, pelo menos parcialmente a diversi-
dade de resposta as drogas antiarritmicas.
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Tem sido descrita mais de uma morfolo-
gia de QRS, durante TV, na DVDA. 0 amplo
comprometimento de VD facilitaria o apareci-
mento de modifica¢ées intermitentes na fren-
te de onda excitatéria, mudando a morfologia
de QRS. O padrao tipo BRD poderia sugerir
um envolvimento de septo IV no processo.

Embora existam outras opcoes terapéuti-
cas, para o tratamento da displasia®® %3 nos-
sa proposta foi de sempre encarar esta entida-
de como de tratamento clinico. Parece-nos que
sua morbidade se relaciona com o quadro ar-
ritmico ventricular, sendo portanto funda-
mental o seu controle. Com seguimento clinico
atual médio de 37 meses, os resultados tém sido
satisfatorios; sem mortalidade, estando os paci-
entes com qualidade de vida adequada. Assim,
ainda ndo ocorreram reais motivos para utili-
zarmos outras formas terapéuticas, cujos resul-
tados tardios ainda néo se encontram definiti-
vamente estabelecidos.

Finalizando, gostariamos de assinalar que
nossa intencio com a presente apresentacio, foi
de contribuir em nosso meio, para o diagnos-
tico e prognostico desta original condicéao, ja re-
conhecida desde o inicio deste século't. Enten-
demos que o diagnostico da DVDA podera ser
fortemente sugerido naqueles pacientes que
apresentem comprometimento de VD ao ecocar-
diograma, associado a surtos sustentados ou
nao sustentados de TV, tipo BRE, em auséncia
das patologias septais classicas. Os estudos ele-
trofisiolégicos complementam o diagndstico.
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