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Introducao

Pacientes com esclerose sistémica (ES) comumente
relatam dispneia aos esforgos e hipertensao pulmonar deve
ser suspeitada primeiro, pois a prevaléncia nesses pacientes
é relatada como sendo de 5-19% e estd associada a piores
desfechos clinicos.” O diagnéstico diferencial adicional
inclui shunt congénito da esquerda para a direita e
cardiomiopatia arritmogénica do ventriculo direito (CAVD)
quando estao presentes dilatagao ventricular direita e
disfuncao sistélica. Nosso caso trata de uma senhora idosa
com ES que foi inicialmente diagnosticada com hipertensao
pulmonar pré-capilar.

Relato de Caso

Uma senhora de 66 anos deu entrada no ambulatério de
cardiologia com dispneia cronica aos esforgos. Seu histérico
médico inclufa ES, diagnosticada ha 2 anos com base no
fendbmeno de Raynaud, esclerodactilia e anticorpos séricos
anti-Scl70 positivos. Ela estava estavel com prednisolona
oral e diltiazem. Apés vérios meses, ela foi hospitalizada por
pneumonia por COVID-19 e desenvolveu um episédio de
taquicardia ventricular (TV) sustentada na forma de bloqueio
de ramo esquerdo (BRE) com configuragao de eixo superior.
Ap6s inicio da amiodarona intravenosa, o ritmo sinusal foi
restaurado. O eletrocardiograma mostrou bloqueio incompleto
de ramo direito com ondas T negativas nas derivagoes II, IlI,
aVF e V1-V6 (Figura 1A, B). Foi encaminhada para triagem
de hipertensao pulmonar (HP) e etiologia da TV. O exame
cardiovascular revelou sopro sistélico no foco trictspide e
edema pré-tibial. Os exames laboratoriais revelaram um
elevado peptideo natriurético cerebral NT-pro no plasma de
789 pg/mL. O ecocardiograma transtoracico revelou fungao
sistdlica ventricular esquerda normal, dilatagdo das camaras
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cardfacas direitas (via de saida do ventriculo direito no eixo
paraesternal longo 32 mm, no eixo paraesternal curto 36 mm),
funcao sistélica reduzida do ventriculo direito (VD) (alteracao
da drea fracionada do VD 30% ) (Figura 2A), regurgitacao
tricispide moderada (pressao sistélica da artéria pulmonar
estimada em 38 mmHg). A ressonancia magnética cardiaca
confirmou dilatagao do ventriculo direito (indice de volume
diastélico final do VD: 101 mL/m?; indice de volume sist6lico
final do VD: 71mL/m?), movimento dissincrono do ventriculo
direito e disfungao sistélica do ventriculo direito (fragao de
ejecdo do VD 30%) (Figura 2B). O cateterismo cardiaco
revelou pressao média da artéria pulmonar discretamente
elevada (21 mmHg) e resisténcia vascular pulmonar normal
(1 unidade Wood). Portanto, a paciente foi diagnosticada
com CAVD com base nos “Critérios de Padua”.? Foi planejada
implantacao de cardioversor-desfibrilador implantavel.

Discussao

Este caso ilustra os desafios diagnésticos que podem
surgir em pacientes com ES com achados suspeitos de
hipertensao pulmonar. A CAVD é uma cardiomiopatia com
morfologia anormal do VD, caracterizada por AV e morte
stbita cardiaca.? Atualmente é considerada um subgrupo
de “cardiomiopatia arritmogénica”, refletindo o conceito
moderno de cardiomiopatia biventricular com envolvimento
ventricular esquerdo.? A coexisténcia de esclerodermia e
CAVD, embora rara, foi relatada anteriormente.> Os autores
apresentaram uma paciente que foi diagnosticada com
ES aos 9 anos de idade, apresentou palpitagbes aos 15
anos com ecocardiograma normal e desenvolveu dispneia
aos esforcos aos 20 anos, pois ocorreu dilatagdo do VD e
disfungao sistélica. Os autores diagnosticaram CAVD apés
indugao de episédio de TV na forma de BRE em um estudo
eletrofisiol6gico e uma bidpsia endomiocérdica demonstrando
substituigao fibrogordurosa do VD.

Outro exemplo de coexisténcia de duas doengas
foi relatado por Arai et al.* Os autores apresentaram
uma mulher na faixa dos cinquenta anos com ES que
desenvolveu dispneia durante o acompanhamento. O
ecocardiograma mostrou disfungao sistdlica e dilatagao
do ventriculo direito. Embora os resultados do cateterismo
cardiaco direito nao tenham sido compativeis, os autores
suspeitaram de hipertensdo pulmonar e iniciaram
bosentana. A paciente melhorou gradativamente, mas
foi encontrado morta no banheiro 15 dias depois. A
autépsia revelou uma parede ventricular direita fina
macroscopicamente e uma substituicao fibrogordurosa da
parede ventricular direita histologicamente.
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Figura 1 - A) Eletrocardiograma mostrando episodio de taquicardia ventricular na forma de bloqueio de ramo esquerdo. B) Eletrocardiograma demonstrando
ritmo sinusal apds cardioversao elétrica. Observe o bloqueio incompleto do ramo direito com ondas T negativas nas derivagées Il, Ill, aVF e V1-V6.

Figura 2 - A) Corte apical quatro cdmaras ao ecocardiograma transtoracico mostrou dilatagdo do coragdo direito e redugdo da fungao sistélica do ventriculo
direito. B) A ressondncia magnética cardiaca revelou dilatagdo do coragéo direito, movimento dissincrono do ventriculo direito e disfungao sistélica do ventriculo
direito (fragdo de eje¢ao do VD 30%). VD: ventriculo direito.
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No nosso caso, a presenga de anormalidade de repolarizagao
no eletrocardiograma, TV na forma de BRE, dilatagao ventricular
direita e movimento dissincrono sem acompanhamento de HP
foram importantes pistas diagndsticas. Nao realizamos biépsia
endomiocardica, pois ndo é necessariamente indicada para
diagnéstico de CAVD, pois a ressondncia magnética cardiaca
foi atil para delinear tanto a funcao ventricular direita quanto
a caracterizagao tecidual.

A dispneia aos esforcos e os achados de insuficiéncia
do VD em pacientes com ES devem primeiro alertar o
médico para a possibilidade de HP. No entanto, a CAVD é
uma cardiomiopatia rara, mas letal, e deve ser lembrada se
um episédio de TV na forma de BRE for acompanhado de
dilatacao e disfuncao sistélica do VD quando se exclui HP.
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