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Rezumat

Cardiomiopatia aritmogena de ventricul drept (CAVD) este o forma rara de cardiomiopatie cu determinism pre-
dominant genetic, caracterizatd prin pierderea progresiva a masei miocitare si Inlocuirea acesteia cu tesut fibroadipos ce
determina disfunctie ventriculara, aritmii ventriculare si moarte subitd. Desi este o afectiune mai putin frecventd, insa,
riscul sporit de moarte subita la persoane fara manifestare clinicd sau chiar fara modificare structurala ventriculara, im-
pune depistarea activa a acesteia.
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Abstract: Arrhythmogenic right ventricular dysplasia — diagnosis and treatment

Arrhythmogenic right ventricular dysplasia is a rare form of familial cardiomiopathy, characterized by progressive
myocardial infiltration with fibroadipose tissue that predisposes to ventricular dysfunction, ventricular tachycardia as well
as sudden cardiac death. Although this condition is less common, however, increased risk of sudden death in individuals
without clinical symptoms or even without structural change, calls for active detection of this disease.
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Pesrome: IIpaBoske/yi0uKkoBasi apuTMOIeHHAs KapAUOMMOINIATHS - AUATHOCTUKA U JICYCHHE

[TpaBoXkeyouKOBasi apUTMOTEHHAsI KapIMOMHOIIaTHsI — OTHOCHTENILHO PEIKOe HacJelCTBEHHOE 3a0oJeBaHME,
XapaKTepU3yIoLIeecs MPOrPeCCUBHBIM 3aMEIEHUEM MUOKAp/a COEIUHHUTENBHOM WU )KUPOBOM TKAaHBIO C PA3BUTHEM B
MOCIEAYIOIEeM AUCOYHKIIMY MHOKap/ia, BOSHUKHOBEHHUEM JICTalIbHBIX apUTMUIN U BHE3arHOW cepaedHol cmeptu. bes-
CHUMITTOMHOE Havajio ¥ MHOT/IA IIePBOE MPOSBIEHHE 3a00JICBaHUsI BHE3AITHOM CMEPTHIO 00yClIaBIMBAET HEOOXOMMOCTh

€0 aKTUBHOT'O BBISIBJICHHA.

KiroueBrble ciioBa: IIPaBOXKCITYIOYKOBasg apuUTMOICHHAA KapAUOMHUOTIATUA, JUArHOCTHKA, JICYCHUEC

Introducere

Cardiomiopatia aritmogena de ventricul drept
(CAVD) este o forma rara de cardiomiopatie cu de-
terminism predominant genetic, caracterizatd prin
pierderea progresivd a masei miocitare si inlocuirea
acesteia cu tesut fibroadipos ce determina disfunctie
ventriculard, aritmii ventriculare si moarte subita [1].
Modificarile histopatologice ce se transmit mai frec-
vent autosomal dominant, cauzeaza anomalii morfo-
logice si structurale preponderent ale ventriculului
drept, desi pot surveni si la nivelul celui sting. CAVD
este o afectiune mai putin frecventa, insa, riscul sporit
de moarte subita la persoanele fara manifestare clini-
ca sau chiar fara modificare structurala ventriculara,
impune depistarea activa a acesteia. Prima descriere
a bolii apartine de fapt Iui Giovanni Maria Lancisi

in 1736, care, in cartea sa intitulatd “De Motu Cor-
dis et Aneurysmatibus”, raporteazd o familie cu
transmiterea afectiunii de-a lungul a 4 generatii si
manifestatd prin palpitatii, insuficientd cardiaca, di-
latare i anevrism de ventricul drept si moarte subita.
In 1995 aceasta afectiune a fost inclusa in clasifica-
rea revizuitd a Organizatiei Mondiale a Sanatatii in
randul cardiomiopatiilor.

Epidemiologie

Adevarata incidenta si prevalentd a CAVD nu este
bine cunoscuta atat din cauza dificultatii diagnostica-
rii, cat §i prezentarea frecventd a primei manifestari
clinice prin moarte subit. Prevalenta estimata a bolii
variaza de la 1:2500 la 1:5000 in populatia generala.
Afecteaza in special sexul masculin (15-35 ani), cu
raport barbati: femei de 2-3:1 [2]. Studiile au arétat,
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ca CAVD este prezentd in 0,08-9% din cazurile de
moarte subita inregistrate anual si poate atinge pana
la 25% din totalul cauzelor de moarte subita la atleti
[1, 3]. Se estimeaza, ca trei patrimi din mortile subi-
te determinate de CAVD au fost precedate de efort
fizic.

Este determinata o dependentd geografica a in-
cidentei acestei afectiuni, probabil prin diferenta
prevalentei genetice. Ultima intalnindu-se destul de
frecvent in nordul Italiei (regiunea Padova) si Grecia
(insula Naxos) unde rata de moarte subita este intre 5
si 10% la persoanele sub 65 de ani si extrem de rar
in SUA [4]. Dupa cardiomiopatia hipertrofica, DAVD
este prima cauza de moarte subita la tineri.

Anatomia patologica si fiziopatologie

CAVD se caracterizeaza prin inlocuirea progresi-
va, segmentara si noninflamatorie a miocitelor ven-
triculului drept prin tesut fibro-adipos cauzand sub-
tierea peretelui ventricular cu formare de anevrisme
saculare. Cel mai frecvent sunt afectate tractul de in-
trare, tractul de ejectie si apexul ventriculului drept,
regiune numitd ,,triunghiul displaziei”. Desi CAVD a
fost initial descrisa in ventriculul drept, tehnicile noi
imagistice au determinat modificari morfologice si la
nivelul ventriculului stang, rezultand un fenotip de
cardiomiopatie dilatativa.

Tabelul 1
Criterii de diagnostic ale displaziei aritmogene
de ventricul drept

Disfunctia globala sau regionala si modificarile
structurale

Criterii majore
ECOCG 2D

Akinezie, diskinezie sau anevrism
regional VD si unul din urmatoarele
(masurate in telediastold):
DTDVD in parasternal ax
>32mm;

DTDVD 1in parasternal ax scurt
>36mm sau procentul de scurtare a
ariei VD <33%.

Akinezie sau diskinezie regionalda VD
sau contractie dissinhrona VD si unul
din urmatoarele:

Volumul telediastolic VD rapor-
tat la suprafata corporala >110
ml/m2(barbati) si 100ml/m2 (femei)
sau FEVD <40%;

Akinezie, diskinezie sau anevrism re-
gional VD.

DTDVD-diametrul telediastolic al ventrticulului drept;
VD-ventriculul drept

lung

RMN

Angiografia VD

In stadiul final de boald CAVD clinic nu se de-
osebeste de o cardiomiopatie dilatativa, diagnosticul
fiind stabilit doar la necropsie.

Zonele de tesut miocardic separate de tesut fibro-
adipos cauzeaza macrocircuite electrice de reintrare,
formand substratul aritmogenic al aritmiilor cardiace
responsabile de moarte subita la acesti pacienti.

Mecanismul insuficientei ventriculare drepte este
determinat de subtierea peretelui ventricular, dilata-
rea si pierderea progresiva a functiei de contractie a
ventriculului drept.

Tabelul 2
Criterii de diagnostic ale displaziei aritmogene
de ventricul drept

Disfunctia globala sau regionala si modificarile
structurale

Criterii minore
ECOCG 2D

Akinezie sau diskinezie regionala VD
si unul din urmatoarele (masurate in
telediastold):

DTDVD in parasternal ax lung >29
$i<32mm;

DTDVD in parasternal ax scurt >32 si
<36 mm sau procentul de scurtare a ariei
VD>33%si <40%.

Akinezie sau diskinezie regionald VD
sau contractie dissinhrona VD si unul din
urmatoarele:

VTDVD raportat la suprafata corporala
>100 si< 110ml/m? (barbati) si >90 si
< 100ml/m? (femei) sau FEVD <40% si
<45%.

DTDVD-diametrul telediastolic al ventrticulului drept,; VD-
ventriculul drept

RMN

Tabloul clinic

Prezentarea clinicd a CAVD este variabila, fiind
legata in cea mai mare parte de heterogenitatea gene-
tica, de instabilitatea electrica si, nu in ultimul rand,
de disfunctia ventriculara. Cele mai frecvente mani-
festari iIn CAVD sunt palpitatiile, sincopa, moartea
subita sau semnele de insuficienta cardiaca predomi-
nant dreaptd. Multi pacienti, Insa, raiman asimptoma-
tici zeci de ani, facand diagnosticul dificil de stabilit,
in special in cazurile sporadice, fara agregare famili-
ala. Deoarece CAVD survine tipic la pacientii tineri
de gen masculin, acest diagnostic se va considera la
tineri cu tahiaritmie ventriculara indusa de efort fizic,
sincopd, stop cardiac sau la adulti cu manifestari de
insuficientd cardiaca dreapta. in functie de manifes-
tarile clinice au fost descrise patru etape de evolutie
a DAVD: forma asimptomatica cu prezenta factorilor
de risc de moarte subitd; aritmia simptomaticd; insu-
ficienta ventriculara dreaptd; insuficienta cardiaca bi-
ventriculara (cardiomiopatia dilatativa).

Principala caracteristica clinicd a DAVD este ten-
dinta la aritmii ventriculare si la moarte subita chiar
si In absenta disfunctiei ventriculare evidente clinic.



70

Buletinul ASM

Tabelul 3
Criterii de diagnostic ale displaziei aritmogene de
ventricul drept

Caracterizarea tisulara a peretelui ventricular

Criterii majore

Miocite reziduale <60% prin analiza morfometrica (sau
<50% prin estimare), cu inlocuirea fibroasa a peretelui
liber al miocardului VD in>1 proba, cu sau fara inlocuirea
adipoasa a tesutului la biopsia endomiocardica.

Criterii minore

Miocite reziduale 60-75% prin analiza morfometrica (sau
50-65% prin estimare), cu inlocuirea fibroasa a peretelui
liber al miocardului VD in>1 proba, cu sau fara inlocuirea
adipoasa a tesutului la biopsia endomiocardica.

VD-ventriculul drept

Riscul de moarte subitd este mai ridicat in randul
atletilor, (ajungand pand la 20-25%), fiind legat de
aparitia aritmiilor ventriculare in perioada de efort.
Efortul fizic produce descarcarea de catecolamine si
hiperextensia fibrelor miocardice, ceea ce poate duce
la stimularea zonelor displazice ventriculare cu pro-
ducerea de aritmii.
Tabelul 4
Criterii de diagnostic ale displaziei aritmogene de
ventricul drept

Aritmii

Criterii majore

Tahicardie ventriculara cu aspect BRS sustinuta sau
nesustinutd cuax superior (QRS negative saunedeterminat
in derivatiile II, III, aVF si pozitiv in aVL).

Criterii minore

Tahicardie ventruculard din tractul VD cu aspect BRS
sustinuta sau nesustinuta cu ax inferior (QRS pozitiv in
derivatiile I, III, aVF si negativ in aVL >500 extrasistole
ventriculare pe 24 ore (holter).

Investigatiile paraclinice

Deseori, din pacate, maladia decurge asimptoma-
tic, prima manifestare clinica fiind chiar moartea subi-
ta, iar diagnosticul urméand sa fie stabilit la necropsie.
De obicei pacientii cu CAVD se adreseaza la medic in
timpul fazei manifeste electrice, cand apar tahiaritmii
ventriculare maligne sau la aparitia semnelor clinice
de insuficientd cardiacd, iar investigatiile paraclinice
efectuate de rutina sunt nespecifice.

Electrocardiograma (ECQ)

Modificarile ECG-ce se evidentiaza la peste 90%
pacienti cu CAVD. Aspectul acesteia este determinat
de: prezenta blocului de ramura dreaptd (complet
sau incomplet); prelungirea duratei QRS (cu peste
25 ms); undelor T negative (in absenta blocului de
ram drept) si a undei epsilon in derivatiile precordia-
le drepte (V1-V3). Unda epsilon apare ca o mica de-
flexiune pozitiva dupa complexul QRS si constituie
potentialele tardive ale ventriculului drept care isi au
originea la nivelul tesutului miocardic inconjurat de
zonele de tesut fibro-adipos, reflectand arii de con-
ducere intraventriculara incetinitd care predispun la
aritmii ventriculare prin reintrare.

Tabelul 5
Criterii de diagnostic ale displaziei aritmogene de
ventricul drept

Anomalii ale repolarizarii

Criterii majore

Unde T negative in derivatiile precordiale drepte
(V1,V2,V3) sau si mai mult la persoane cu varsta >14
ani (in absenta BRD complet (QRS >120ms).

Criterii minore

Unde T negative in derivatiile V1,V2, la persoane cu
varsta >14 ani (in absenta BRD complet) sau in V4,V5
sau V6.

Unde T negative In derivatiile V1,V2,V3 si V4 la
persoane cu varsta >14 ani 1n prezenta BRD complet.

Anomalii ale depolarizarii/conducerii

Criterii majore

VD-ventriculul drept; BRS-bloc de ramura stanga

Moartea subitd se produce prin accelerarea tahi-
cardiei ventriculare cu degenerare in fibrilatie ventri-
culard. A fost demonstrat, ca afectarea functiei ven-
triculului drept, atat globala, cat si regionald creste
riscul de moarte subita la pacienti cu CAVD [5].

Insuficienta cardiaca dreapta sau biventriculard se
intalneste la pacienti In decada a patra si a cincea de
viatd. CAVD este unica din putinele afectiuni mio-
cardice ce determind insuficienta cardiaca dreaptd in
absenta hipertensiunii pulmonare.

Desi in aceasta afectiune este antrenat si ventricu-
lul stang, rareori se determina prezenta insuficientei
cardiace stangi.

Unda epsilon (semnale de mica amplitudine reproducti-
bile intre sfarsitul complexului QRS si debutul undei T)
in derivatiile precordiale drepte (V1-V3).

Criterii minore

Potentiale ventriculare tardive prin ECG cu mediere
de semnal in >1 din 3 parametri in absenta unei durate
QRS>110msec pe ECG standard.
Durata QRS filtrat >114 ms.
Durata QRS terminal <40pV (durata semnalului de mica
amplitudine) >38 m/sec.
Voltajul RMS in 40 ms terminale <20pV.
Durata activarii terminale QRS >55 ms masurata de la
nadirul undei S pana la sfargitul QRS, inclusiv R prim in
V1,V2 sau V3 in absenta BRD complet.

BRD-bloc de ramura dreaptd; BRS-bloc de ramura stingd;
ECG-electrocardiograma
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Undele T negative in derivatiile V1-V3 (in absen-
ta blocului de ram drept), corespund aspectului nor-
mal la copii si uneori si la adulti tineri deaceea repre-
zinta criteriu minor de diagnostic la pacienti dupa 12
ani. Blocul de ram drept, prelungirea duratei QRS in
V1-V3 comparativ cu V6 si unda epsilon reprezinta
criteriu major de diagnostic. Prelungirea modifica-
rilor ECG 1n toate derivatiile precordiale sugereaza
afectarea si de ventricul stang.

Electrocardiografia de inaltda amplitudine este
sensibila pentru diagnosticul de CAVD, dar putin
specificd si fara valoare predictivd pozitivd pen-
tru aritmiile ventriculare. Absenta acestor poten-
tiale tardive ventriculare este suficientd pentru di-
agnosticul de extrasistole ventriculare benigne.
Testul de efort permite confirmarea caracterului adre-
nergic al aritmiilor din CAVD prin agravarea lor la
efort si, in acelasi timp, permite diferentierea lor de
extrasistolele ventriculare benigne care dispar sau se
reduc la efort cu reaparitia in perioada de recuperare.

Tabelul 6
Criterii de diagnostic ale displaziei aritmogene
de ventricul drept

Antecedente familiale

Criterii majore

CAVD confirmata la o ruda de gradul I care intruneste
criteriile actuale a Grupului de Lucru.

CAVD confirmata histopatologic la autopsia sau
interventia chirurgicala a unei rude de gradul L.
Identificarea unei mutatii patogene clasificata ca fiind
asociatd sau probabil asociata cu CAVD la pacientul
evaluat.

Criterii minore

Antecedente de CAVD la o ruda de gradul I la care nu
este posibil sau practic sa se determine daca membrul
familiei indeplineste criteriile actuale ale Grupului de
Lucru.

Moarte subitd prematurda (<35ani) din cauza CAVD
suspectata la o ruda de gradul 1.

CAVD confirmata histopatologic sau prin criteriile
actuale ale Grupului de Lucru la o ruda de gradul II.

Ecocardiografia (ECOCG)

Ecocardiografia transtoracica poate contribui sub-
stantial la stabilirea diagnosticului de CAVD, determi-
nand dilatarea cavitatii ventriculare, prezenta diskine-
ziilor segmentare sau chiar a anevrismelor in special
la nivelul camerei de ejectie a ventriculului drept.
Ventriculul drept normal ECOCG-c nu infirma, insa,
prezenta CAVD. Ecocardiografia cu substantd de
contrast si cea transesofagianad permit o analiza mai
precisa, cu sensibilitate mai mare pentru diagnosticul
de CAVD, iar ecocardiografia tridimensionalad pare
sd fie metoda de ales la pacientii cu CAVD si pace-

maker la care rezonanta magneticd nucleara este con-
traindicata.

Angioscintigrafia ventriculului drept

Angioscintigrafia de contrast evidentiaza dimen-
siunile, functia ventriculului drept/stang, prezenta
anomaliilor de contractie globala sau segmentara co-
respunzatoare zonelor de displazie. Un examen ne-
gativ exclude diagnosticul de DAVD la un pacient cu
extrasistole ventriculare benigne documentate.

Rezonanta magnetici nucleara (RMN)
cardiaca

RMN caracterizeaza cu inaltd precizie anatomia
si functia ventriculului drept datorita unei 1nalte re-
zolutii spatiale si de contrast. Ea evidentiaza disfunc-
tia ventriculului drept global si segmentar, detecteaza
depozitele adipoase intramiocardice, inflamatia si fi-
broza miocardica.

Biopsia endomiocardica

Biopsia endomiocardica evidentiazd cu acuratete
modificarile histopatologice tipice, dar, din cauza dis-
tribuirii segmentare a leziunilor specifice exista riscul
de rezultat fals-negativ si invers, prezenta tesutului
adipos si Tn miocardul normal poate determina rezul-
tat fals-pozitiv.

Criteriile clinice pentru diagnosticul displaziei
aritmogene de ventricul drept

Societatea Europeana de Cardiologie alaturi de
Consiliul Stiintific in Cardiomiopatii a Federatiei
Mondiale de Sanatate au propus in 2000 (revizuite
in 2002) criteriile de diagnostic ale CAVD. Diagnos-
ticul se bazeaza pe doua criterii majore, un criteriu
major i doud minore sau patru criterii minore (ta-
belele 1-6).

Tratamentul pacientilor cu CAVD ramane con-
troversat, fiind in mare parte individualizat. Trata-
mentul aritmiilor neamenintatoare de viata va include
betablocantele, propafenona sau cordarona. Sotalolul
se considera prima linie terapeutica, mai ales, in cazul
aritmiilor catecolaminergice de majoritatea clinicis-
tilor [6]. Amiodarona, desi este un antiaritmic potent
nu este de prima intentie datoritd efectelor adverse
frecvente, dar se va considera la pacientii cu disfunc-
tie de ventricul stang.

Tahicardiile ventriculare sunt accesibile ablatiei
prin radiofrecventd atunci, cand sunt declansabile,
suficient de lente si bine tolerate pentru a permite car-
tografierea lor. Deci, ablatia prin radiofrecventa poate
fi utilizatd ca o metoda adjuvanta terapiei farmaco-
logice la pacientii cu DAVD si aritmii ventriculare
repetitive nesustinute.

Implantarea cardiodefibrilatorului este tratamen-
tul de electie la pacientii cu sincopd, stop cardiac,
tahicardie ventriculard sau fibrilatie ventriculara, an-
tecedente familiale de moarte subita [7].
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Tratamentul insuficientei cardiace drepte sau bi-
ventriculare include terapia standard, la care se poate
asocia si cardiomioplastia ventriculului drept in caz de
afectare severa. Transplantul cardiac este terapia de ul-
tima intentie in caz de insuficienta cardiaca refractara.
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