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Rezumat
Cardiomiopatia aritmogenă de ventricul drept (CAVD) este o formă rară de cardiomiopatie cu determinism pre-

dominant genetic, caracterizată prin pierderea progresivă a masei miocitare şi înlocuirea acesteia cu ţesut fi broadipos ce 
determină disfuncţie ventriculară, aritmii ventriculare şi moarte subită. Deşi este o afecţiune mai puţin frecventă, însă, 
riscul sporit de moarte subită la persoane fără manifestare clinică sau chiar fără modifi care structurală ventriculară, im-
pune depistarea activă 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 infi ltration with fi broadipose 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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Резюме: Правожелудочковая аритмогенная кардиомиопатия - диагностика и лечение
Правожелудочковая аритмогенная кардиомиопатия – относительно редкое наследственное заболевание, 

характеризующееся прогрессивным замещением миокарда  соединительной или жировой тканью с развитием в 
последующем дисфункции миокарда, возникновением летальных аритмий и внезапной сердечной смерти. Без-
симптомное начало и иногда первое проявление заболевания  внезапной смертью обуславливает необходимость 
его активного выявления.
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Introducere
Cardiomiopatia aritmogenă de ventricul drept 

(CAVD) este o formă rară de cardiomiopatie cu de-
terminism predominant genetic, caracterizată prin 
pierderea progresivă a masei miocitare şi înlocuirea 
acesteia cu ţesut fi broadipos ce determină disfuncţie 
ventriculară, aritmii ventriculare şi moarte subită [1]. 
Modifi cările histopatologice ce se transmit mai frec-
vent autosomal dominant, cauzează anomalii morfo-
logice şi structurale preponderent ale ventriculului 
drept, deşi pot surveni şi la nivelul celui sting. CAVD 
este o afecţiune mai puţin frecventă, însă, riscul sporit 
de moarte subită la persoanele fără manifestare clini-
că sau chiar fără modifi care structurală ventriculară, 
impune  depistarea activă a acesteia. Prima descriere 
a bolii aparţine de fapt lui Giovanni Maria  Lancisi 

în 1736, care, în cartea sa intitulată  “De  Motu  Cor-
dis  et  Aneurysmatibus”,  raportează  o  familie  cu  
transmiterea afecţiunii  de-a  lungul  a  4  generaţii  şi  
manifestată  prin  palpitaţii,  insufi cienţă  cardiacă, di-
latare şi anevrism de ventricul drept şi moarte subită. 
În 1995 această afecţiune a fost inclusă   în   clasifi ca-
rea   revizuită a Organizaţiei Mondiale a Sănătăţii în 
rândul cardiomiopatiilor.

 Epidemiologie
Adevărata incidenţă şi prevalenţă a CAVD nu este 

bine cunoscută atât din cauza  difi cultăţii diagnostică-
rii, cât şi  prezentarea frecventă a primei manifestări 
clinice  prin moarte subită. Prevalenţa estimată a bolii 
variază de la 1:2500 la 1:5000 în populaţia generală. 
Afectează în special sexul masculin (15-35 ani), cu 
raport bărbaţi: femei de 2-3:1 [2]. Studiile au arătat, 
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că CAVD este prezentă în 0,08-9% din cazurile de 
moarte subită înregistrate anual şi poate atinge până 
la 25% din totalul cauzelor de moarte subită la atleţi 
[1, 3]. Se estimează, că trei pătrimi din morţile subi-
te determinate de CAVD au fost precedate de efort 
fi zic.

Este determinată o dependenţă geografi că a in-
cidenţei acestei afecţiuni, probabil prin diferenţa 
prevalenţei genetice. Ultima întâlnindu-se destul de 
frecvent în nordul Italiei (regiunea Padova) şi Grecia 
(insula Naxos) unde rata de moarte subită este între 5 
şi 10% la persoanele sub 65 de ani  şi extrem de rar 
în SUA [4]. După cardiomiopatia hipertrofi că, DAVD 
este prima cauză de moarte subită la tineri. 

Anatomia patologică şi fi ziopatologie
CAVD se caracterizează prin înlocuirea progresi-

vă, segmentară şi noninfl amatorie a miocitelor ven-
triculului drept prin ţesut fi bro-adipos cauzând sub-
ţierea peretelui ventricular cu formare de anevrisme 
saculare. Cel mai frecvent sunt afectate tractul de in-
trare, tractul de ejecţie şi apexul ventriculului drept, 
regiune numită ,,triunghiul displaziei”. Deşi CAVD a 
fost iniţial descrisă în ventriculul drept, tehnicile noi 
imagistice au determinat modifi cări morfologice şi la 
nivelul ventriculului stâng, rezultând un fenotip de 
cardiomiopatie dilatativă.  

Tabelul 1
Criterii  de diagnostic ale displaziei aritmogene 

de ventricul drept
Disfuncţia globală sau regională şi modifi cările 

structurale
Criterii majore
ECOCG 2D Akinezie, diskinezie sau anevrism 

regional VD şi unul din următoarele 
(măsurate în telediastolă):
DTDVD în parasternal ax lung 
≥32mm;
DTDVD în parasternal ax scurt 
≥36mm sau procentul de scurtare a 
ariei VD ≤33%.

RMN Akinezie sau diskinezie regională VD 
sau contracţie dissinhronă VD şi unul 
din următoarele:
Volumul telediastolic VD rapor-
tat la suprafaţa corporală ≥110 
ml/m2(bărbaţi) şi 100ml/m2 (femei) 
sau FEVD ≤40%;

Angiografi a VD Akinezie, diskinezie sau anevrism re-
gional VD.

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

În stadiul fi nal de boală CAVD clinic nu se de-
osebeşte de o cardiomiopatie dilatativă, diagnosticul 
fi ind stabilit doar la necropsie. 

Zonele de ţesut miocardic separate de ţesut fi bro-
adipos cauzează macrocircuite electrice de reintrare, 
formând substratul aritmogenic al aritmiilor cardiace 
responsabile de moarte subită la aceşti pacienţi. 

Mecanismul insufi cienţei ventriculare drepte este 
determinat de subţierea peretelui ventricular, dilata-
rea şi pierderea progresivă a funcţiei de contracţie a 
ventriculului drept.         

Tabelul 2
 Criterii  de diagnostic ale displaziei aritmogene 

de ventricul drept        
Disfuncţia globală sau regională şi modifi cările 

structurale
Criterii minore  
ECOCG 2D Akinezie sau diskinezie regională VD 

şi unul din următoarele (măsurate în 
telediastolă):
DTDVD în parasternal ax lung ≥29 
şi≤32mm;
DTDVD în parasternal ax scurt ≥32 şi 
≤36 mm  sau procentul de scurtare a ariei 
VD>33%şi ≤40%.

RMN Akinezie sau diskinezie regională VD 
sau contracţie dissinhronă VD şi unul din 
următoarele:
 VTDVD raportat la suprafaţa corporală 
≥100 şi< 110ml/m2 (bărbaţi) şi ≥90 şi 
< 100ml/m2 (femei) sau FEVD ≤40% şi 
≤45%.

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

Tabloul clinic
Prezentarea clinică a CAVD este variabilă, fi ind 

legată în cea mai mare parte de heterogenitatea gene-
tică, de instabilitatea electrică şi, nu în ultimul rând, 
de disfuncţia ventriculară. Cele mai frecvente mani-
festări în CAVD sunt palpitaţiile, sincopa, moartea 
subită sau semnele de insufi cienţă cardiacă predomi-
nant dreaptă. Mulţi pacienţi, însă, rămân asimptoma-
tici  zeci de ani, făcând diagnosticul difi cil de stabilit, 
în special în cazurile sporadice, fără agregare famili-
ală. Deoarece CAVD survine tipic la pacienţii tineri 
de gen masculin, acest diagnostic se va considera la 
tineri cu tahiaritmie ventriculară indusă de efort fi zic, 
sincopă, stop cardiac sau la adulţi cu manifestări de 
insufi cienţă cardiacă dreaptă. În funcţie de manifes-
tările clinice au fost descrise patru etape de evoluţie 
a DAVD: forma asimptomatică cu prezenţa factorilor 
de risc de moarte subită; aritmia simptomatică; insu-
fi cienţa ventriculară dreaptă; insufi cienţa cardiacă bi-
ventriculară (cardiomiopatia dilatativă).

Principala caracteristică clinică a DAVD este ten-
dinţa la aritmii ventriculare şi la moarte subită chiar 
şi în absenţa disfuncţiei ventriculare evidente clinic. 
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Tabelul 3
 Criterii  de diagnostic ale displaziei aritmogene de 

ventricul drept
Caracterizarea tisulară a peretelui ventricular

Criterii majore
Miocite reziduale <60% prin analiza morfometrică (sau 
<50% prin estimare), cu înlocuirea fi broasă a peretelui 
liber al miocardului VD în ≥1 probă, cu sau fără înlocuirea 
adipoasă a ţesutului la biopsia endomiocardică.
Criterii minore
Miocite reziduale 60-75% prin analiza morfometrică (sau 
50-65% prin estimare), cu înlocuirea fi broasă a peretelui 
liber al miocardului VD în ≥1 probă, cu sau fără înlocuirea 
adipoasă a ţesutului la biopsia endomiocardică.

 VD-ventriculul drept 

Riscul de moarte subită este mai ridicat în rândul 
atleţilor, (ajungând până la 20-25%), fi ind legat de 
apariţia aritmiilor ventriculare în perioada de efort.  
Efortul fi zic produce descărcarea de catecolamine şi 
hiperextensia fi brelor 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 ventriculară cu aspect BRS susţinută sau 
nesusţinută cu ax superior (QRS negative sau nedeterminat 
în derivaţiile II, III, aVF şi pozitiv în aVL).

Criterii minore
Tahicardie ventruculară din tractul VD cu aspect BRS 
susţinută sau nesusţinută cu ax inferior (QRS pozitiv în 
derivaţiile II, III, aVF şi negativ în aVL >500 extrasistole 
ventriculare pe 24 ore (holter).

VD-ventriculul drept; BRS-bloc de ramură stângă

Moartea subită se produce prin accelerarea tahi-
cardiei ventriculare cu degenerare în fi brilaţie ventri-
culară. A fost demonstrat, că afectarea funcţiei ven-
triculului drept, atât globală, cât şi regională creşte 
riscul de moarte subită la pacienţi cu CAVD [5].  

Insufi cienţa cardiacă dreaptă sau biventriculară se 
întâlneşte la pacienţi în decada a patra şi a cincea de 
viaţă. CAVD este unica din puţinele afecţiuni mio-
cardice ce determină  insufi cienţa cardiacă dreaptă în 
absenţa hipertensiunii pulmonare. 

Deşi în această afecţiune este antrenat şi ventricu-
lul stâng, rareori se determină prezenţa insufi cienţei 
cardiace stângi. 

Investigaţiile paraclinice
Deseori, din păcate, maladia decurge asimptoma-

tic, prima manifestare clinică fi ind chiar moartea subi-
tă, iar diagnosticul urmând să fi e stabilit la necropsie. 
De obicei pacienţii cu CAVD se adresează la medic în 
timpul fazei manifeste electrice, când apar tahiaritmii 
ventriculare maligne sau la apariţia semnelor clinice 
de insufi cienţă cardiacă, iar investigaţiile paraclinice 
efectuate de rutină sunt nespecifi ce.

Electrocardiograma (ECG)
Modifi cările ECG-ce se evidenţiază la peste 90% 

pacienţi cu CAVD. Aspectul acesteia este determinat 
de:  prezenţa blocului de ramură dreaptă (complet 
sau incomplet); prelungirea duratei QRS (cu peste 
25 ms); undelor T negative (în absenţa blocului de 
ram drept) şi a undei epsilon în derivaţiile precordia-
le drepte (V1-V3). Unda epsilon apare ca o mică de-
fl exiune pozitivă după complexul QRS şi constituie 
potenţialele tardive ale ventriculului drept care îşi au 
originea la nivelul ţesutului miocardic înconjurat de 
zonele de ţesut fi bro-adipos, refl ectând arii de con-
ducere intraventriculară încetinită care predispun la 
aritmii ventriculare prin reintrare. 

Tabelul 5
 Criterii  de diagnostic ale displaziei aritmogene de 

ventricul drept       
Anomalii ale repolarizării

Criterii majore
Unde T negative în derivaţiile precordiale drepte 
(V1,V2,V3) sau şi mai mult la persoane cu vârsta >14 
ani (în absenţa BRD complet (QRS ≥120ms).
Criterii minore
Unde T negative în derivaţiile V1,V2, la persoane cu 
vârsta >14 ani (în absenţa BRD complet) sau în V4,V5 
sau V6.
Unde T negative în derivaţiile V1,V2,V3 şi V4 la 
persoane cu vârsta >14 ani în prezenţa BRD complet.

Anomalii ale depolarizării/conducerii
Criterii majore
Unda epsilon (semnale de mică amplitudine reproducti-
bile între sfârşitul complexului QRS şi debutul undei T) 
în derivaţiile precordiale drepte (V1-V3).
Criterii minore
Potenţiale ventriculare tardive prin ECG cu mediere 
de semnal în ≥1 din 3 parametri în absenţa unei durate 
QRS≥110msec pe ECG standard.
Durata QRS fi ltrat ≥114 ms.
Durata QRS terminal <40μV (durata semnalului de mică 
amplitudine) ≥38 m/sec.
Voltajul RMS în 40 ms terminale ≤20μV.
Durata activării terminale QRS ≥55 ms măsurată de la 
nadirul undei S până la sfârşitul QRS, inclusiv R prim în 
V1,V2 sau V3 în absenţa BRD complet.

BRD-bloc de ramură dreaptă; BRS-bloc de ramură stângă; 
ECG-electrocardiogramă
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Undele T negative în derivaţiile V1-V3 (în absen-
ţa blocului de ram drept), corespund aspectului nor-
mal la copii şi uneori şi la adulţi tineri deaceea repre-
zintă criteriu minor de diagnostic la pacienţi după 12 
ani. Blocul de ram drept, prelungirea duratei QRS în 
V1-V3 comparativ cu V6 şi unda epsilon reprezintă 
criteriu major de diagnostic. Prelungirea modifi că-
rilor ECG în toate derivaţiile precordiale sugerează 
afectarea şi de ventricul stâng.

Electrocardiografi a de înaltă amplitudine este 
sensibilă pentru diagnosticul de CAVD, dar puţin 
specifi că şi fără valoare predictivă pozitivă pen-
tru aritmiile ventriculare. Absenţa acestor poten-
ţiale tardive ventriculare este sufi cientă pentru di-
agnosticul de extrasistole ventriculare benigne. 
Testul de efort permite confi rmarea caracterului adre-
nergic al aritmiilor din CAVD prin agravarea lor la 
efort şi, în acelaşi timp, permite diferenţierea lor de 
extrasistolele ventriculare benigne care dispar sau se 
reduc la efort cu reapariţia în perioada de recuperare.

Tabelul 6
 Criterii  de diagnostic ale displaziei aritmogene 

de ventricul drept       
Antecedente familiale

Criterii majore
CAVD confi rmată la o rudă de gradul I care întruneşte 
criteriile actuale a Grupului de Lucru.
CAVD confi rmată histopatologic la autopsia sau 
intervenţia chirurgicală a unei rude de gradul I.
Identifi carea unei mutaţii patogene clasifi cată ca fi ind 
asociată sau probabil asociată cu CAVD la pacientul 
evaluat.

Criterii minore
Antecedente de CAVD la o rudă de gradul I la care nu 
este posibil sau practic să se determine dacă membrul 
familiei îndeplineşte criteriile actuale ale Grupului de 
Lucru.
Moarte subită prematură (<35ani) din cauza CAVD 
suspectată la o rudă de gradul I.
CAVD confi rmată histopatologic sau prin criteriile 
actuale ale Grupului de Lucru la o rudă de gradul II.

Ecocardiografi a (ECOCG)
Ecocardiografi a transtoracică poate contribui sub-

stanţial la stabilirea diagnosticului de CAVD, determi-
nând dilatarea cavităţii ventriculare, prezenţa diskine-
ziilor segmentare sau chiar a anevrismelor în special 
la nivelul camerei de ejecţie a ventriculului drept. 
Ventriculul drept normal ECOCG-c nu infi rmă, însă, 
prezenţa CAVD. Ecocardiografi a cu substanţă de 
contrast şi cea transesofagiană permit o analiză mai 
precisă, cu sensibilitate mai mare pentru diagnosticul 
de CAVD, iar  ecocardiografi a tridimensională pare 
să fi e metoda de ales la pacienţii cu CAVD şi pace-

maker la care rezonanţa magnetică nucleară este con-
traindicată. 

Angioscintigrafi a ventriculului drept 
Angioscintigrafi a de contrast evidenţiază dimen-

siunile,  funcţia ventriculului drept/stâng, prezenţa 
anomaliilor de contracţie globală sau segmentară co-
respunzătoare zonelor de displazie. Un examen ne-
gativ exclude diagnosticul de DAVD la un pacient cu 
extrasistole ventriculare benigne documentate.

Rezonanţa magnetică nucleară (RMN) 
cardiacă 

RMN caracterizează cu înaltă precizie anatomia 
şi funcţia ventriculului drept  datorita unei înalte re-
zoluţii spaţiale şi de contrast. Ea evidenţiază disfunc-
ţia ventriculului drept global şi segmentar, detectează 
depozitele adipoase intramiocardice, infl amaţia şi fi -
broza miocardică.

Biopsia endomiocardică
Biopsia endomiocardică evidenţiază cu acurateţe 

modifi cările histopatologice tipice, dar, din cauza dis-
tribuirii segmentare a leziunilor specifi ce există riscul 
de rezultat fals-negativ şi invers, prezenţa ţesutului 
adipos şi în miocardul normal poate determina rezul-
tat fals-pozitiv.

Criteriile clinice pentru diagnosticul displaziei 
aritmogene de ventricul drept

Societatea Europeană de Cardiologie alături de 
Consiliul Ştiinţifi c în Cardiomiopatii a Federaţiei 
Mondiale de Sănătate au propus  în 2000 (revizuite 
în 2002) criteriile de diagnostic ale CAVD. Diagnos-
ticul se bazează pe două criterii majore, un criteriu 
major şi două minore sau patru criterii  minore (ta-
belele 1-6).  

Tratamentul pacienţilor cu CAVD rămâne con-
troversat, fi ind în mare parte individualizat. Trata-
mentul aritmiilor neameninţătoare de viaţă va include 
betablocantele, propafenona sau cordarona. Sotalolul 
se consideră prima linie terapeutică, mai ales, în cazul 
aritmiilor catecolaminergice  de majoritatea cliniciş-
tilor [6]. Amiodarona, deşi este un antiaritmic potent 
nu este de primă intenţie datorită efectelor adverse 
frecvente, dar se va considera la pacienţii cu disfunc-
ţie de ventricul stâng. 

Tahicardiile ventriculare sunt accesibile ablaţiei 
prin radiofrecvenţă atunci, când sunt declanşabile, 
sufi cient de lente şi bine tolerate pentru a permite car-
tografi erea lor. Deci, ablaţia prin radiofrecvenţă poate 
fi  utilizată ca o metodă adjuvantă terapiei farmaco-
logice la pacienţii cu DAVD şi aritmii ventriculare 
repetitive nesusţinute.

Implantarea cardiodefi brilatorului este tratamen-
tul de elecţie la pacienţii cu sincopă, stop cardiac, 
tahicardie ventriculară sau fi brilaţie ventriculară, an-
tecedente familiale de moarte subită [7].
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Tratamentul insufi cienţei cardiace drepte sau bi-
ventriculare include terapia standard, la care se poate 
asocia şi cardiomioplastia ventriculului drept în caz de 
afectare severă. Transplantul cardiac este terapia de ul-
timă intenţie în caz de insufi cienţă cardiacă refractară.
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