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A cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo direito
(CAVD), também conhecida como displasia arritmogênica
do ventrículo direito, originalmente descrita em 1961 1,
tem chamado a atenção de patologistas, cardiologistas e
cirurgiões cardíacos desde 1978 2-4. Essa doença compro-
mete principalmente o ventrículo direito (VD), embora
anormalidades do ventrículo esquerdo (VE) possam
também estar presentes 5-7. Por isso, tem sido alegado que
a cardiomiopatia arritmogênica do VD não seria uma
doença independente do VD, mas pertenceria ao espectro
geral amplo das cardiomiopatias 8.

Do ponto de vista anatomopatológico é caracterizada
pela substituição adiposa ou fibro-adiposa do miocárdio
ventricular direito 3,9,10. Essa alteração varia desde uma
atenuação localizada do tecido muscular nas áreas
subtricúspide, subpulmonar e apical do VD até a
substituição maciça do miocárdio ventricular. Sinais de
lesão miocárdica focal e focos de infiltrados inflamatórios
são também observados 9-11. Áreas de substituição adiposa
subepicárdica com fibrose da parede ventricular esquerda
são também detectadas 6.

Do ponto de vista clínico, ocorre em adultos jovens,
usualmente antes dos 50 anos 12,13, e, como o nome indica,
as arritmias são a marca registrada 14. Os distúrbios de
ritmo, caracterizados por extra-sístoles ventriculares
isoladas e episódios de taquicardia ventricular, estão
associados com configuração do complexo QRS típica de
bloqueio de ramo esquerdo; anormalidades das ondas T
nas derivações torácicas direitas durante o ritmo sinusal
são também registradas 15. Os estudos ecocardiográficos
e angiocardiográficos do VD revelam dilatação desta
câmara associada à hipocontratilidade 16,17. As alterações
do VE são caracterizadas por hipocinesia de intensidade
leve a moderada, ou pela presença de alterações segmen-
tares da contração muscular. As principais manifestações
clínicas são caracterizadas por palpitação, síncope,
insuficiência cardíaca congestiva e morte súbita 4,14,18,19.
Todavia, muito provavelmente, um grande número de
casos não são detectados 17.
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Várias hipóteses têm sido propostas para explicar a
sua etiopatogênese 9: 1) doença congênita ou disontoge-
nética, conseqüente a uma anormalidade do desenvolvi-
mento do miocárdio ventricular direito, entidade distinta,
em termos de morfologia e apresentação clínica, em
comparação com a anomalia de Uhl 20; 2) doença dege-
nerativa causada pela necrose progressiva de células
miocárdicas devido a um distúrbio metabólico. A ocor-
rência familiar tem sido relatada 7,18,21, sugerindo uma
condição genética com dominância autossômica e expres-
são e penetrância variáveis; 3) doença pós-inflamatória
causada por uma lesão adquirida que induz miocardite e
conseqüente reparação 11.

A dominância do envolvimento ventricular direito
com insuficiência tem sido relatada na cardiopatia

Fig. 1 - Cardiopatia chagásica crônica. Secção frontal. Coração aumentado globalmente
(dilatação e hipertrofia), pesando 580g, com aneurisma apical esquerdo. Acentuado
adelgaçamento parietal pode ser notado no bordo obtuso do coração na área submitral.
Nítida substituição do miocárdio subepicárdico por tecido adiposo no ápex do ventrículo
direito (flechas). (barra = 3cm).



4

Fig. 2 - Cardiopatia chagásica crônica. Secção frontal. Coração aumentado globalmente,
pesando 490g, com dilatação notadamente das câmaras direitas. Substituição adiposa
do miocárdio ventricular direito, particularmente na região apical, associada à protusão
do ápex (flechas). Note que na região apical direita a atenuação do miocárdio implica
toda a parede. Adipose subepicárdica do ventrículo esquerdo pode também ser
observada. (barra = 3cm).

Fig. 3 - Miocardite chagásica crônica. Aspecto histológico do miocárdio ventricular
direito na região apical. Miofibras residuais estão presentes no subendocárdio,
entranhadas no tecido fibroadiposo (fa). Infiltrado inflamatório intersticial composto
predominantemente de células mononucleares (inf). en, endocárdio. (hematoxilina e
eosina, 70x).

Fig. 4 - Miocardite chagásica crônica. Miócitos entranhados no tecido fibro-adiposo
(fa) em associação com infiltrado inflamatório composto de células mononucleares.
A flecha assinala pequeno foco de perda miocitária substituído por células inflamatórias.
en, endocárdio. (hematoxilina e eosina, 180x).
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chagásica crônica, tanto no homem 22,23, como em animais
de experimentação 24. A cardiopatia chagásica crônica é
a mais séria e freqüente manifestação da doença de
Chagas, atingindo 10 milhões de pessoas na América
Latina 25, a maior incidência sendo detectada entre 15 e
50 anos de idade 22,26.

As principais alterações patológicas refletem a
importância do envolvimento do coração na doença de
Chagas 22,27-29. Na cardiopatia chagásica, a maioria dos
corações apresenta alteração do tamanho e da forma,
embora alguns se apresentem de tamanho e forma
normais. Todos os graus de cardiomegalia podem ser
encontrados, principalmente afetando as câmaras direitas
do coração, a dilatação predominando sobre a hipertrofia.
Mais de 50% dos corações chagásicos apresentam uma
lesão peculiar caracterizada pelo adelgaçamento e pro-
tusão da região apical, principalmente do VE, mas
também do VD, que recebe várias denominações, tais
como aneurisma apical, lesão atrófica do ápex, adelga-
çamento do ápex. Adelgaçamentos parietais localizados
semelhantes podem ocorrer nas paredes livres dos VD e
VE. A substituição adiposa ou fibro-adiposa do miocárdio

ventricular direito, particularmente na área apical do VD
pode ser freqüentemente observada, ocasionalmente
associada à protusão da região apical. Essa atenuação do
miocárdio implica principalmente o subepicárdio, embora
possa estar envolvida toda a parede livre do VD (fig. 1 e
2). Histologicamente, focos de micronecrose miocárdica
estão presentes em associação com um infiltrado infla-
matório, composto predominantemente de células linfo-
mononucleares e fibrose intersticial. Miócitos residuais
estão presentes no subendocárdio, entranhados no tecido
fibro-adiposo nas áreas de atenuação ou substituição do
miocárdio ventricular direito (fig. 3 e 4). Miofibras
contendo parasitas são raramente encontradas na fase
crônica da doença. Ademais, destruição do sistema
nervoso parassimpático do coração pode ser sempre
demonstrada.

As mais significativas manifestações clínicas da
cardiopatia chagásica crônica são insuficiência cardíaca
congestiva, fenômenos tromboembólicos, arritmias graves
e morte súbita 26. As alterações da função cardíaca, as
anormalidades de condução e os episódios de arritmias
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ventriculares e síncope predispõem os pacientes chagá-
sicos à morte súbita, um risco significante em qualquer
estágio da doença 30,31. Fatores auto-imunes e microvas-
culares desempenhariam um papel fundamental na pato-
gênese da miocardite chagásica crônica 32-37. Por outro
lado, a destruição da inervação parassimpática poderia
induzir a um aumento do tônus simpático 22,27,28,38,
causando, desse modo, um maior risco de morte súbita
cardíaca  39.

Em conclusão, a cardiomiopatia arritmogênica do
VD e a cardiopatia chagásica crônica com envolvimento
predominante do VD apresentam aspectos morfológicos
e clínicos em comum. A cardiomiopatia arritmogênica
do VD é inequivocamente uma atenuação do miocárdio
ventricular direito substituído por tecido fibro-adiposo.
A natureza do processo patológico é, todavia, desconhe-
cida. A cardiopatia chagásica crônica é uma miocardite
crônica implicando difusamente o coração, com predo-
minante dilatação e alteração funcional do VD. Esses fatos
poderiam sugerir mecanismos patogenéticos comuns,
possivelmente com a participação de fatores auto-imunes
e microvasculares e disfunção autonômica.
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