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Jorge Elias, Joelci Tonet, Robert Frank, Guy Fontaine

Vitoria, ES - Paris, Franca

A displasia arritmogénica do ventriculo direito
(DAVD) é umaentidade clinica que, originalmente, foi
identificadaem um grupo de pacientes submetidosatrata-
mentocirdrgico de taquicardiaventricular (TV), ndo sensi-
vel aterapéuticaantiarritmicae sem antecedentesde doenca
cardiaca'. A DAVD foi, recentemente, incluidano quadro
dascardiomiopatias, por setratar deumaalteracéo estrutu-
ral do muscul o cardiaco, caracterizadapor umasubstitui¢do
progressivadas células miocérdicas por tecido fibrogor-
duroso e de causa ainda desconhecida. Algumas formas
s8o também identificadas, como cardiomiopatiaarritmo-
génicadoventriculodireito (VD).

A DAVD é, geralmente, identificadaem adultosjo-
vens, com predominio no sexo masculino. Seu extenso es-
pectro de apresentacéo consiste desde extra-sistolia
ventricular isoladaaté TV sustentada. A DAVD €, provavel-
mente, acausade5,9% dasmortessubitasdeorigem cardi-
acaque pode seapresentar como primeiramanifestacdo da
doenca?®. A morte stibita cardiaca pode ocorrer durante a
préti cadesportivaou mesmo em repouso.

Estes distUrbios do ritmo tém sua origem dentro de
zonasestruturalmenteanormaisdeum VD, variavelmente
dilatado, recoberto de tecido fibro-adiposo de concentra-
¢do e distribuicdo maisimportante, que costumeiramente
encontrado. Estas anomalias morfol 6gicas podem ser
identificadas por ecocardiograma, ventriculografiaradio-
sotépica, ressonancia magnética (RM) nuclear ou
angiografia®.

Formatipica

A formatipicadaDAV D émaiscomumenteencontrada
nosindividuosjovens, do sexo masculino e sem anteceden-
tes cardiovasculares. Em alguns casos, pode-se encontrar
um antecedenteinfeccioso sugerindo umamiocardite pré-
via. Pal pitagBes, tonturasemesmo sincope s&o 0ssintomas
principaisdadoenca, quesdodevidoaTV, emaisraramente,
relacionados asextra-sistolesventricul ares. E conhecidaa
correlacdo doiniciodaTV com esforgo e, entre DAVD e
mortesubitaem atletas™*(fig. 1). Em estudo post-mortem
realizado por um grupoitaliano observou-seque 20% de 60
pacientes <35 anos com morte stbita tinham achados
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hi stopatol 6gi cos consistentescom DAV D 2. Além damor-
te sibitaem jovens e atletas sem antecedentes, deve-se
também atentar paraosriscosde episddiosde TV rapidas,
guepodem ocasi onar perdatransitériadaconsciéncia, prin-
cipa mente, emindividuos quetrabalham em profissdo de
risco, podendo assim, gerar consequiéncias catastroficas.

Outro dado importante e contrastante € a presenca
freqUentedo examefisico praticamentenormal, quandoem
ritmo sinusal 1°. Pode-seidentificar, eventualmente, 42 e
maisraramente, 32bulhaaauscultacardiaca

A presencade antecedentesfamiliaresapresentauma
variagdo significativaentre as séries publicadas -4,

Diagndstico

Eletrocardiograma (ECG) - Osprincipais sinais
eletrocardiogréficosemritmo sinusal sdo: inversdo daonda
T nas derivacgdes precordiais direita (54%), duragdo do
complexo QRS>110msnestasmesmasderivacdes. A iden-
tificag8o de QRS de duragdo >110ms, em ritmo sinusal na
derivacdo V , emindividuo sem doenca cardiaca aparente
permiteidentificar adoengacom umasensibilidade de55%
e especificidade de 100% **. Asondas épsilon decorrentes
dapos-excitacéo ventricular (fig. 2), sdo observadasem
30% doscasos. Trata-sede umadeflex&o debaixaamplitu-
de, decurtaduragdo, sucedendoimediatamente o complexo
QRS, mais particularmente, visivel nas derivagdes pre-
cordiais direitas. Pode-se lancar mao de derivacbes bipo-
laresem precordio, derivacdo delL ewisecorrel atas, parase
obter registro desse potenciai sfragmentados sugestivosde
retardo daativagdo ventricular direita’. Osoutrossinais,
blogueioderamodireito (15%) , distirbio decondugéo pelo
ramo direito (18%), complexosde baixavoltagem ehiper-
trofiaventricular direitasdo maisrarosetraduzem umafor-
ma difusa da doenca com possivel comprometimento do
sistemade conducdo atrioventricular *'.

OECGduranteaTV mostraum aspecto debloqueiode
ramo esquerdo (BRE) sugerindo ser o sitio de origem da
arritmialocalizadonoVD. Oeixodo QRSénormal oudesvi-
adoparaadireita, quandoaTV seoriginadaviadesaidado
VD, ou pode apresentar desvio esguerdo, quando origina-
riade apex ou parede diafragmaticado VD (fig. 3). Taqui-
arritmias supraventricul arestém sido observadas em 24%
dos casos 8.

Testedeesfor co- O ECG deesforco pode demonstrar

aparecimento ouintensificagcdo daarritmiaventricular du-
ranteo pico do esforco ou nafasederecuperagéo. E interes-
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sante aobservacdo de ser maisfécil ainducdo dearritmias
naformalocalizadaque naformaglobal dadoenca (65%-
29%,; p<0,01). Neste caso, aimplicacdo prognéstica dos
dadosobtidos através do teste de esforgo possaser deuma
progressdo da doencamais de que umadiminuicéo de sua
severidade *°.

Holter - O registro de ECG de 24h pode mostrar uma
arritmiaventricular naformade extra-sistoliaventricular
isolada, acoplada, TV ndo sustentada e sustentada que se
intensificam com esforco, com predominio duranteavigilia
e, asvezes, associadaadisturbiosdo ritmo supraventricul ar.

Eletrocardiografiadealtaresolucdo (ECGAR)-Os
potenciaistardios sdo atraducdo el étricade umazonade
conducdo lentae heterogénea, refletindo assim apresenca
de um substrato arritmogénico . Na presenca de condi-
¢Oes el etrofisiol 6gicas e autondmicas predisponentes, a
arritmiapor reentradapode semostrar presente. Existeuma
tendéncia, emvariosgrupos, emconsiderar o ECGAR comoo
método maissensivel paraodiagndsticodaDAV D (85%) 222,
A combinagéo da analise pelo dominio do tempo edafre-
guénciamelhoraa sensibilidade na pesquisa para DAVD
sem reduzir aespecificidade do método . Entretanto, sea
doencaélocalizada, 0o ECGAR podeser normal mesmoem
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pacientescom DAV D earritmiaventricul ar . Estudo com
ECGAR seriado néofoi capaz de predizer asuscetibilidade
paraTV em portadoresde DAVD %,

Ecocar diogr ama - Osestudosecocardiogréficosevi-
denciam adilatacdo dascAmarasdireitasnasformasdifusas
da doencga. Outros achados séo aumento no didmetro
sistdlicoediastélicofinal doVD, zonadiscinéticaem pare-
deinfero-basal, aneurismaslocalizadosedilatagdo daviade
entradae saidaou discinesiaapical edesarranjotrabecular
(fig. 4). Ao contrario, nas formas ditas menores ou “frus-
tras’, osdadostornam-sedeapreciacao ereprodutibilidade
varidvel na dependéncia da experiéncia do ecocardio-
grafista. Muitosautoresconsideram queaecocardiografia
tem valor diagndstico apenas nos casos com quadro clini-
comaisrelevante?, Porém, Scognamiglioecol 3 sugerem
gue o ecocardiogramapode ser Util parao diagndstico pre-
cocedaDAV D, mesmo em paci entesassintomaticos, devi-
do a possibilidade deidentificacdo de alteracbes morfo-
|6gicasenacinéticaventricular direita

Radiografia detorax - Este exame mostra, mais
freqUentemente, umacardiomegdialigeirageralmenteatri-
buidaasrecidivas dos disturbios do ritmo. Geramente, o
indicecardiotorécico €<0,6. Geralmente, ndo existepadréo
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Fig. 1- Eletrocardiogramade 12 derivactesde portador de DAV D. Observar apresencadeinversdo daondaT em precordiaisdireita, QRS deduraggo >110msedistirbio decondugéo

peloramo direito. Presengade onda* épsilon” naporggo final do QRS daderivagdoV .
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Fig. 2- Registro de Holter documentando amorte stbitade portador de displasiaarritmogénicado ventriculo direito (extraido daref. 5).

deinfiltragdo ou redistribui¢do davascul aturapulmonar. O
tamanho dasilhuetacardiacavariadiretamentecomograu
dedilatac8o dascamarasdireitas®.

Angiocintigrafiacar diacaisotopica- Fornecedados
sobre a contratilidade global e segmentar dos dois ven-
triculos®.

Ressonancia magnética - Este método permite uma
andlise morfol 6gica dos dois ventricul os e sua atividade
contrétil, pondo em evidénciaapresencadetecido adi poso,
aonivel daparedeventricular, que se apresentacomo sina
debrilhoanormal dealtaintensidadecomparavel comagor-
durasubcutaneaepericérdio®. Ovalor diagnésticodaRM
foi avaliado em 36 paci entescom diagndstico confirmadode
DAV D, atravésdebiopsiamiocardica, tendo sido sugerido
gue essa técnica pudesse ser utilizada em substitui¢éo &
angiografiaepossivelmente, abidpsia®. Midiri ecol propu-
seram o diagndstico de DAV D baseado napresencadeare-
as de alta densidade, indicando substitui¢éo gordurosa
miocardica, ectdsiadaviade saidado VD, imagens disci-
néticas, dilatagdo ventricular direitaecrescimentoatrial di-
reito. Foram consideradasdealtaprobabilidadeparaDAVD,
0s paci entes que apresentassem pel o menostrés critérios,
moderada os com dois critérios e diagndsti co duvidoso os
com um ou henhum critério. Os autores consideraram que
estaformadeclassificagdo poderiaser Gtil no diagnosticoda
DAVD %, JulgamosqueaRM colaboreno diagndstico da
guelescasosem queaDAV D encontra-semaisavancadae
com acometimento maisdifuso eintensoventricular direito.

Angiografiaventricular - Oscritériosmaiscaracteris-
ticos sdo adilatag&o, as anomalias da contracgéo global e
segmentar e a presencade saculagbesdo VD * (fig. 5). O
infundibul o pulmonar, o 4pex e a parede postero-diafrag-
méticado VD sdo ossitiosde predile¢do das dil atacoes, as
vezes aneurisméti cas, encontradasna DAV D. Estetipo de

apresentacdo recebeu a denominagao de “tridngulo da
displasa’ . Umaalteracdo dacontratilidadedeV E podeser ob-
servadanaporcaoinferior doseptointerventricular (SIV) .

Estudoédetr ofisiolégico- Esteestudo permiteaidenti-
ficag@o, no endocérdio, de zonas com caracteristicas pato-
|6gicas, onde seidentificam potenciaistardios em ritmo
sinusal com caracteristicasdedtafreqiiénciaebaixaampli-
tude (<1Mv). A estimulagéo ventricul ar programada(EVP)
permiteinducdo etérminode TV monomoarficacom caracte-
risticas morfol égicas e de freqiiénciacompativeis com as
registradas espontaneamente. Nos casosdedificil inducdo
daTV clinica, pode-seutilizar oisoproterenol *. A estimu-
lagdo programadapodetambém ser utilizadaparaavaliar a
possibilidade deinducéo de TV em casos assintomaticos,
mas com significanciaquestionada*®. Em alguns casos, a
EVP pode induzir fibrilagéo ventricular. A exploragéo
eletrofisiologicaem cursode TV éfundamental paradeter-
minar o sitio daaplicacéo de método ablativo. Umretardo
estimul o-resposta ventricul ar, apds umalinhaisoel étrica
>100ms, aexemplodaTV no pacienteisquémico, pode ser
evidenciado neste grupo de pacientes. Estas caracteristi-
cas, somadasao registro de potenciaistardiose dapossibi-
lidadederesultado efetivo, alongo-prazo, comterapéutica
cirargicapor técnicadeventriculotomiasimplese, em casos
sel ecionados, através de ablagdo por cateter ao nivel da
zona“critica’, sugerem que o mecanismo dereentradaeste-
jadiretamenteenvolvidonagénesedaTV daDAVD.

O amplo espectro de apresentacdo daDAV D podein-
terferir navalorizag&o dos dados obtidos através de resul -
tados de exames complementares e daandlise dahistéria
clinica. Objetivando otimizar os critérios diagndésticos da
DAV D, recentementea Sociedade EuropéadeCardiologia
propds que o diagndstico sejabaseado na presencade cri-
tériosmaioresemenores. Essescritériosincluem apresen-
cadealteraghes estruturaisglobaise segmentaresdo VD,
alteractes histol gicas, eletrocardiogréficas, presencade
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Fig. 3- Eletrocardiogramade 12 derivagdes detaqwcardiaventricul ar em portador dedisplasiaarritmogénicado ventriculodireito. Morfol ogiado ti po bloqueio deramo esquerdo

eeixo elétrico superior no planofrontal.

arritmiasefatoresgenéticos. Baseando-senessaclassifica
¢&o, 0 diagndstico daDAV D existiriaquando dapresenca
de dois critérios maiores ou um critério maior associado a
dois critérios menores de grupos distintos ou aindaquatro
critériosmenores(quadrol) .

Patogénese

A existénciadeformasfamiliareslevou apesquisade
um possivel mecani smo genético. A doencapoderia, entéo,
ser conseqiiénciade um distarbio do desenvolvimento do
miocardio, japresenteno embrido, secundariaaagumfator
genético. A apresentacao clinicasugereocorrénciafamiliar
autossdmica dominante, penetracdo variavel e expressio
fenotipicapolimdrfica. Um defeitogenéticofoi recentemen-
temapeado no cromossomal4q 23-g24 emumafamilia®.
EsteenfoqueaproximamuitoaDAV D daanomaliadeUhl %5,
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Fig. 4 - Pequenaexpansdo aneurisméticaem regidolateral do ventriculodireito pro-
ximodo anel davéalvulatriclspide- corteapical 4 camaras.
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Segundo umaoutrateoria, aDAV D seriaconseguénciade
umatransformag&o adquirida dos cardiomiécitosdo VD,
sob influénciade um fendmenoinflamatorio ouinfeccioso
prévio (miocardite, pericardite). Nestateoria, ahipétesede
umainfeccdo viral éamaisplausivel, agravadaou néo por
umareacdo auto-imune. Estasituagdo poderia, entéo, ser
conseqliénciade umasuscetibilidadegenética. Estadltima
hip6teselevaadificul dadespararealizacéo dediagndstico
diferencial comaforma“fibrosa’ decertascardiomiopatias
idiopéticasdilatadas*. Umapatogénese miocarditicapode-
riaexplicar ocomprometimentodo ventriculo esquerdo (VE)
eaexisténciadedistirbiodoritmoatrial. Umacomposicéo
entre as duas teorias também se mostra possivel. Um
marcador miocérdico, geneticamentedeterminado, podese
mostrar especia mente sensivel aum agente infeccioso,
podendo-se, neste caso, evidenciar presencade sinaisde
displasiaedemiocardite®.

Em estudo recente, Rossi procuroutragar umparalelo
entreaDAV D eacardiomiopatia chagésica, findando por
sugerir apossibilidade de mecani smos patogénicosem co-
mum, com possivel participag@o defatoresauto-imunes/in-
flamatorios e microvascul ares e com associagéo de dis-
funcgdo do sistema nervoso autondmico .

Aspectos anatdmicos e histologicos

O exame anatomopatol gico permite compreender a
DAVD, fornecendo condi¢des parainterpretacéo dos da-
dos obtidos pelo estudo el etrofisiol dgico. Na avaliacéo
macroscopica, jase evidenciaaexisténciade dilatagéo de
VD e presencade tecido gorduroso em concentracdo au-
mentadaepi cardicaemédio-mural ®. Basso ecol identifica
ramaneurismadoV D em50%, envolvimentodoVEem47%
edo SIV em 20% desuacasuistica®. A descricéo completa
das|esdes foram realizadas durante bi psi as obtidas per-
operatoriamente ou post-mortem. Isto éimportante, por-
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Fig. 5- Angiografiaventricular direitaem incidénciaobliquaanterior direitaapre-
sentando expansao aneurisméticaem regido septal inferior.

gue, paracoletadeamostras, deve-selevar em contaatopo-
grafiaparticular daslesdes. A bidpsiaendomiocardicapor
cateter, sefeitasem atentar paraestedetal he, podedemons-
trar tecido normal além do fato que a confirmacao
diagnosticadaDAV D por bidpsia, careceem sensibilidade,
devido asalteragdes patol bgicastipicas estarem presentes
emparedelivredoVD endono SlV, sitiohabitual dabiopsia
endomiocérdica. Outro aspectoimportanteéaevidénciade
placasfibrosasdeordemdela2cmdelargura semrelacdo
comaszonasdisplésicas. Torna-seassim, muitasvezesdifi-
cil estabel ecer-se o diagndstico histol 6gico daDAV D por
bi 6psia endomiocérdicapor cateter, mas ndo deixade ser
factivel 4. O aspecto que mais chama atencdo é a
“miogordura” coexistente no do tecido gorduroso
subepi cardico emédio-mural. Oscardiomidcitos sdo anor-
maisou entrecortadospor finosfeixesdefibrosehialinadis-
tribuidos em intensidade decrescente da regiao
subendocérdicaparasubepicérdica(fig. 6). A presencade

Fig. 6 - Aspecto histol 6gico da parede livre do ventriculo direito. Presenca de
infiltrado adi poso de predomini o epi cérdico ecom envolvimento médio-mural (setas
pretas). Traves detecido fibrotico (setas cinzas) entrecortando tecido endocérdico
normal (setasbrancas). Ep- epicérdio; En- endocéardio.

Quadro | - Critérios para diagnéstico de displasia arritmogénica do
ventriculo direito
Disfung&o global e/ou regiona e alteracdes estruturais*

Maiores
Dilatacéo severa e redugdo da FE do VD com nenhum (ou discreto)
comprometimento do VE.
Aneurismas localizados no VD.
Dilatagéo severado VD.

Menor
Dilatag&o global discreta ou redugdo da FE do VD com VE normal.

Caracteristica do tecido parietal
Maior
Substituicdo fibrogordurosa do tecido miocérdico na bidpsia
endomiocérdica

Anormalidades da repolarizagdo
Menor
Ondas T invertidas nas derivaces precordiais direitas (V, eV, , paciente
com idade >12 anos e na ausénciade BRD).

Anormalidades da despolarizag&o e da conducéo
Maior
Ondas épsilon ou prolongamento localizado do QRS (>110ms) em
derivagBes precordiais direitas (V -V,).
Menor
Potenciais tardios (ECGAR).

Arritmias
Menores
Taquicardia ventricular com morfologia tipo BRE (sustentada ou
ndo sustentada) (ECG, Holter e teste ergométrico).
Ectopias ventriculares freqlientes (>1000/24h) (Holter).

Histériafamiliar
Maior
Doencafamiliar confirmada através de cirurgia ou necropsia
Menores
Histériafamiliar de morte stbita em jovens (<35 anos) com suspeita cli
nicade DAVD.
Histéria familiar (diagnéstico clinico baseado no presente critério).

Detectado ao ecocardiograma, ventricul ografia, ressonancia nuclear magnéti-
ca ou ventriculografia radiosotépica. FE- fracéo de gjecéo; VD- ventriculo
direito; VE- ventriculo esquerdo; ECGAR- eletrocardiograma de alta resolu-
¢&0; BRD- bloqueio deramo direito; BRE- blogqueio deramo esquerdo; DAVD-
displasia arritmogeénica de ventricul o direito. Adaptado de McKenna e col 4.

travesfibréticas éforteindicador diagnéstico de DAVD e
explicapor que, original mente, consi dera-sequeo mecanis-
mo dadisplasiaéresultado deumtipo especifico dedegene-
racéo, quando comparado aum processo detransformagdo
em tecido adiposo 4. A degeneracéo gordurosa dos
lelomiécitos pode levar aobstrucéo vascular coronériade
grauvariavel. Emnumerosignificativo decasos, demonstra-
seapresencadegrumosdeinfiltradolinfocitario dentrodo
tecido fibroso . Este aspecto é entéo diferente de umaso-
brecarga de tecido adiposo, compondo aregiéo do
epicardiodeumV D normal no qual o aspectodefibrosendo
semostra presente 8, Recentemente, Basso e col propuse-
ram, deacordo com o substrato histopatol égico, asubdivi-
sdodaDAVD emdoistipos: formafibrogordurosaeforma
gordurosa. De acordo com esses autores, avariedade
fibrogordurosamostrou umadiferencasignificativaemter-
mos de espessura da parede do VD (2,9+1,0 contra
4,3+1,2mm, P<0,0001), ocorrénciadeaneurismadoVV D (78%
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Fig. 7- Revers3o de taquicardia ventricular de viade saida do ventriculo direito através de cardioversor-desfibrilador implantavel. Primeiro choque induzindo fibrilagdo
ventricular. Ap6s 2° choque reversdo pararitmo sinusal. Observar caracteristicas el etrocardiogréficas tipicas de displasiaarritmogénicado ventricul o direito em ritmo sinusal.

contra8%, P<0,001) emiocarditefocal (100% contral7%,
P<0,001). OenvolvimentodoVEeSIV foi exclusivodavari-
edade fibrogordurosa. Esta descricdo também ndo esta de
acordo com os achados histol 6gi cos atribuidosaanomalia
de Uhl, naqual evidencia-se um desaparecimento total de
cardiomiécitos na parede livre de VD, levando aum
acolamento do epicardio ao endocérdio, deformalocalizada
oudifusa®. OV D semostra, entéo, extremamentedilatado,
sendo descrito como deaspecto papiréceo”, queseopbea
um VE normal. A diferenciacdo entre estas duas doencas
traz consigoimportantesimplicagdesclinico-cirdrgicas. As
alteracBes ultra-estruturais mais evidentes sdo con-
cernentesaosdiscosintercalares. Em estudo recente, James
e col sugeriram que amorte celular miocardicana DAVD
possa representar uma*“ morte programada’ denominada
apoptose. Damesmaformaque ainvolugdo do miocardio
do VD resultadeumremodel amento normal pds-natdl, mais
provavel mente mediado por apoptose, naDAVD aapo-
ptose, naformarecorrente ou continua, podelevar adesa
parecimento miocardico progressivo acompanhado
por substituicdo fibrogordurosa®:. Estaperdaprogressiva
miocardica, com substitui¢do peculiar por fibrogorduraou
gordura, entremeadas por ilhasdemiofibrilasparcia mente
degeneradas podem formar, em determinadas regides, uma
estruturade conformacdo complexa, podendo assimjustificar
acaracteristicadeani sotropismo anormal econdugdolenta.
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Diagnostico diferencial

Asarritmias cardiacas podem ser o primeiro sinal de
cardiomiopatiaidiopati caantes da dilatacdo das cAmaras
cardiacas. Quandoidentificadascomo sendo deorigemem
camarasdireitas, estasarritmiaspodemlevar aumfasodiag-
nosticodeDAV D. Jao pacientecom DAV D podeapresentar
dilatacé@o das camaras cardiacas associada a arritmia
ventricular. Cré-sequeaavaliagdo damorfologiaedafun-
¢dodo VD, feitadeformaseriada, alongo prazo, pode ser
um marcador de diferenciacao desses pacientes.

ATV idiopaticadeorigem deviadesaidadeV D pode
representar, devido assuascaracteristicasmorfol 6gicassi-
milaresasdaTV daDAV D edeorigemem mesmalocaliza-
¢do, umdiagnosticodiferencia comasformas” frustras’ de
DAVD. Porém, nesse subgrupo, as TV's sdo dificilmente
indutiveis, ndo se evidenciando alteragfes no ecocar-
diogramae RM, 0 ECGAR é geralmente negativo e pode
apresentar curaespontanea. Emestudo recente, Grimmecol
avaliaramatravésdeRM eECGAR portadoresde TV com
padrdomorfol égicodeviadesaidado VD, ECGde12 deriva
¢Oes e ecocardiogramanormais quanto a possibilidade de
setratar deformaslocalizadasde DAV D, econcluiram que
osachadosdaRM eECGA R normaisnédo favorecem ahip6-
tesedequeformaslocalizadasde DAV D sejam o substrato
arritmogénico namaioriados portadoresde TV idiopatica
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deviadesaidado VD %2 Outro dado que deve ser levado
em consideragdo, favorecendo o diagnésticodeDAVD, éa
presencade maisdeumamorfologiade TV, principal mente
guandooeixodaTV noplanofronta for normal ouparaes-
guerda. A anomaliade Uhl, em sua apresentacdo tipica,
muito rara, que compromete princi pal mente recém-natos,
apresentaumacaracteristicahistopatol égicabem diferenci-
adaemrelacdo adisplasia. Alémdisso, estadoencaégeral -
mentefatal, evoluindo comfalénciacardiacaindependente
dapresencadeTV. Jaasformaslocalizadasdaanomaliade
Uhl, comraroscasosrelatadosnaliteratura, podem apresen-
tar umaevolucéo menosflorida.

Tratamento

Osantiarritmicos, naformademonoterapiaou em as-
sociagdo, receitados quase sempredeformaempirica, tém
sido aabordagem terapéuticamaiscomumente usada.

A amiodaronae, maisrecentemente, o sotal ol * constitu-
fram-seasdrogasde escolha, isoladas ou associadasadrogas
daclasselA ouIC. Entretanto, ndo existem estudos pros-
pectivos que tenham demonstrado beneficio sobreamortali-
dade eincidénciade ef eitos adversos com estaterapéutica.

Nospacientesmaisjovens, pode-sediscutir umtrata-
mento maisradical devido aosriscosinerenteseavariabili-
dadedeaderénciaaotratamento alongo prazo, ouintoleran-
ciaasdrogas antiarritmicas. O mesmo pode ser proposto
paraasformasmaisrebeldesde TV. O método ablativo, por
fulguracdo e, maisrecentemente, aradiofrequiéncia, embora
com indice desucesso geral mente ndo satisfatdrios, podem
ser utilizados como opcao terapéuticaem casos sel eciona-
dos. Osmelhoresresultadosatravés destatécnicasio obti-
dosnoscasosde TV incessante que, devido ascaracteristi-
casdefrequiénciaetol erabilidade dasmesmas, permiteum
mapeamento endocavitério maisrefinado . A ablago por
radiof reqUiénciapodetambém ser utilizadacomoterapéutica
coadjuvante, nos pacientes que necessitam implante de
cardioversor-desfibrilador implantavel (CDI) etémnaTV
incessante uma contra-indicagdo para o implante do CDI.
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DevidoaDAV D poder apresentar um cardter dedoencapro-
gressiva, novasformasde TV podem surgir duranteaevo-
lucdo, interferindo alongo prazo nos resultados obtidos
através daablacéo.

Enfim, em casos ressuscitados de morte stibita, com
fibrilag@o ventricular documentadaou flutter ventricular, sem
TV indutivel ounaTV refratéria, o CDI ou, menoscomumente,
otransplantecardiaco poderaser utilizado(fig. 7).

Evolucéo e progndstico

Poucos estudos relatam umalonga evolucdo desta
doenca¢. Tomando-se como base os estudos realizados
pel 0s grupos sueco e americano, nos quai s os pacientes
foram tratados pel os métodos convencionais, ndo basea-
dos na certeza dando indutibilidade do distirbio do ritmo
por métodosel etrofisiol 6gicos®”*8, amortalidade observa-
da é de 2% ao ano. Fontaine e col observaram um melhor
prognaéstico provavel menterel acionado ademonstragdo do
beneficio dadrogaantiarritmica, usualmenteamiodaronaou
sotalol, atravésdandoindutibilidadedaarritmiacl inicafren-
teaestimulacéo programada e controle através de Holter
seriado.

Concluséo

A DAV D éumaentidade anatomoclinicaondeainci-
déncianapopulagdo geral éaindamal conhecida. Suaiden-
tificagdo entre os profissionaisderisco seimpde. E impor-
tantequea ém dacardiomiopatiahipertréfica,aDAVD sgja
|lembradacomo causaimportantedemortesibitaemjovens
e atletas. Seu mecanismo etiopatogenético, como doenca
genéticaou adquirida, ou segiielade miocardite, merece
estudos aprofundados.

Estudos prospectivos sdo necessarios no intuito de
identificar suareal incidéncianapopulagdo. Suahistéria
natural e osresultados dos tratamentos com drogas antir-
ritmicas, métodos ablativos, desfibrilador implantével ou
transplante cardiaco devem ser avaliados.
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