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RESUMO 

Descritas as caracteristicas anatomo-clinicas da displasia ventricular direita arritmogenica e discutidos os 
metodos diagn6sticos e terapeuticos, e apresentada a Serie de Maastricht constituida de 14 pacientes, com os 
dados ciini<;os, diagn6sticos e terapeuticos num tempo medio de 4.2 an os de acompanhamento . 

DESCRITORES: Arritmia - Cardiopatias congenitas - Ventriculo cardiacolanormalidades. 

INTRODU<;AO 

Desde sua prime ira descri<;ao por 
Osler em 190541, a displasia do ven
trfculo direito tern sido considerada 
como uma entidade benigna, sendo 
raramente relacionada com a ocor
rencia de morte subita. Classificada 
entre as anomalias congenitas car
dfacas, pode nao apresentar sin to
mas, bern como manifestar-se com 
quadro variavel de cardiomiopatia 
direita. Quando arritmias estive
rem presentes, sera denominada en
tao, de arritmogenica. As arritmias 
sao geralmente disturbios do ritmo, 
sendo rara a presen<;a de altera<;6es 
classicas da condu<;ao atrioventricu
lar. Como tais arritmias ventricula
res (extrasistolia e taquicardia ven
tricular) originam-se frequentemen
te no ventriculo direito, sua morfo
logia caracterfstica e a de bloqueio 
do ramo esquerdo. A displasia ven
tricular direita apresenta formas c1f
nicas variadas e seu diagn6stico sera 

estabelecido atraves de caracterfs
ticas c1fnicas, eletrocardiogr:ificas, 
ecocardiogr:ificas e angiogr:ificas 
nao presentes em outras cardiopa
tias direitas . Principalmente nas for
mas ditas mfnimas, 0 principal diag
n6stico diferencial sera com a taqui
cardia idiopatica (cora<;ao normal). 
Quando a taquicardia ventricular 
esta presente, aparece em surtos pa
roxfsticos e apesar do tratamento 
apresenta recom!ncia frequente. Sua 
mortalidade, pon!m, difere da car
diopatia isquemica na qual 0 risco 
de morte subita e muito mais ele
vado. 

ASPECTOS HISTORICOS 

William Osler47 foi 0 primeiro a 
descrever a existencia desta entida
de. 0 cora<;ao exarninado por Osler 
em 1905 apresentava dilata<;ao das 
quatro cavidades e com as paredes do 
atrio e ventrfculo direito pratica
mente constitufdas apenas pelo epi-

cardio. Este cora<;ao pertenceu a urn 
homem com aproximadamente 40 
anos que morreu subitamente ap6s 
uma caminhada em uma eleva<;ao 
e ficou exposto no museu de patolo
gia da Universidade de McGill de 
Montreal ate meados de 1960. Este 
fato permitiu, anos mais tarde, que 
o Dr. Harold Seagal de Montreal 
pudesse descreve-Io. Este importan
te relato feito em 1950 por Seagal52

, 

permaneceu como inestirnavel do
cumento medico, constituindo 0 pri
meiro caso descrito e documentado 
de morte subita na hipoplasia do 
miocardio. 0 segundo relato de 
morte subita seria feito em maio de 
1952 por Castelman e Sprague'\ 
com 0 caso de uma jovem de 23 
anos portadora de insuficiencia car
dfaca . Neste mesmo ano, Uhl58 pu

blicou urn artigo intitulado "Urn ca
so de ma-forma<;ao conge nita do co
ra<;ao previamente nao descrito : 
quase total ausencia de miocardio 
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do ventrfculo direito". A menina 
de 7 meses de idade era portadora de 
severa insuficiencia cardfaca direita, 
e com a parede ventricular direita 
extremamente adelgac;ada. Ap6s 
tais relatos pioneiros, varios casos 
de morte subita foram descritos44

-
SI

, 

porem quase sempre relacionando 
o ventrfculo direito como sftio en
volvido. A idade tern variado desde 
poucos meses ate adulta. 0 termo 
Displasia Arritmogenica de Ventrf
culo Direito foi proposto por Fon
taine em 197123

. 

CARACTERiSTICAS CLINICAS 

Os portadores de displasia ventri
cular queixam-se de palpitac;oes 
(muitas vezes relacionadas ao esfor
c;o), cansac;o, dispm!ia, opressao 
precordial; nao e rara a presenC;a de 
sfncope, quando apresentam epis6-
dios de taquicardia paroxistica ven
tricular rapida . Alguns sao encami
nhados ao especialista por apresen
tarem somente extrasistolia ventri
cular, geralmente com morfologia 
de bloqueio de ramo esquerdo. 

o exame ffsico e relacionado ao 
grau de dana miocardico presente. 
Varia desde a normalidade ate urn 
quadro tfpico de cardiomiopatia on
de 0 comprometimento do ventri
culo esquerdo e infrequentemente 
observado. Na sua grande maioria, 
os pacientes encontram-se em classe 
funcional I da NYHA 43 para disp
neia. 0 achado rna is frequente e a 
presenc;a de uma terceira e/ou quar
ta bulha cardfaca, originadas em 
ventriculo direito. A presenc;a de urn 
so pro apical grau I a III/IV e comu
mente auscultado. Sopros diast6li
cos nao estao presentes usualmente, 
muito embora alguns ruidos diast6-
Ii cos possam estar associados. 0 
pulso carotideo geralmente e nor
mal. Vma "onda v" no pulso venoso 
pode estar presente nos casos de in
suficiencia tricuspidea devido a dila
tac;ao do ventriculo direito. 

EXAMES COMPLEMENTARES 

mas provas complementares diag
n6sticas devem ser realizadas a fim 
de se confirmar 0 diagn6stico clini
co. Quantificar 0 grau de envolvi
mento miocardico e 0 objetivo prin
cipal, tentando-se nao s6 localizar 
a regiao envolvida como excluir urn 
concomitante envolvimento ventri
cular esquerdo. Entre os exames 
complementares, 0 ECG apresenta 
dados caracteristicos, sendo 0 eco
cardiogram a de grande valor, princi
pal mente nas formas ditas mfnimas. 
Seguem-se a angiografia, com a qual 
pode-se excluir a presenc;a de uma 
origem isquemica do processo arrit
mogenico e, em alguns casos, a 
bi6psia cardfaca pode mostrar-se 
util quando 0 envolvimento exten
der-se ao endocardio. 

• Eletrocardiograma 

Vma inversiio de ondas "T", prin
cipaImente em precordiais anteriores 
(VI a V6), e 0 principal e mais carac
terfstico achado eletrocardiografi
co. A presenc;a de urn bloqueio in
completo do ramo direito e uma as-
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sociac;iio frequente. 0 eixo de QRS 
e geralmente normal. Sempre que 
possivel, deve-se realizar urn ma
peamento precordial usando dupla 
calibrac;iio, a fim de detectar a pre
senc;a de pequenas oscilac;oes no 
segmento ST devido a potenciais 
p6s-excitac;iio, denominados pelos 
franceses de "onda epsilon". A on
da epsilon e a traduc;ao eletrocar
diografica de areas de conduc;iio len
tao Tal mapeamento deve ser feito 
nas regioes compreendidas pelo 
triangulo da displasia39

. Durante os 
epis6dios de taquicardia ventricular 
o QRS apresenta a morfologia de 
bloqueio de ramo esquerdo com ei
xo eletrico variado, na dependencia 
do local de origem no ventrfculo di
reito. Nos casos de origem ventri
cular esquerda a morfologia do QRS 
sera de bloqueio de ramo direito. 
Quando a origem da taquicardia 
ventricular e septal poderemos ter 
excec;oes. 

Tais caracteristicas eletrocardio
graficas podem ser observadas na 
figura 1. 

Vma vez suspeitada a presenc;a Fig. I - Morfologia classica de TV lIa displasiu. Morfologia · de BRE com eixo superior no PF (A 

de displasia ventricular direita, algu- e B) Em C 0 ECG basal com ondas T illverlidas de VI a V4 (Mem6ria cardiaca?). 
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o eletrocardiograma de repouso 
de alta resoluC;ao - Signal avera
ging - permite a analise da duraC;ao 
do QRS e potenciais tardios . 0 va
lor considerado normal para a dura
C;ao do QRS e de < 120 ms e os 
potenciais tardios sao definidos co
mo potenciais < mV nos liltimos 
40 ms do QRS62

. Em ambos os da
dos, considera-se 0 QRS filtrado. 

Seu valor e muito limitado e os 
resultados nao permitem inferir ne
nhum prognostico ou discriminar 
pacientes em risco de recorrencias. 
No presente momento, contudo, de
ve ser ainda considerado como uma 
tecnica de caracter experimentaL 

• Radiografia de torax 

A radiografia e de pouca utilidade 
nas fonnas mfnimas, porem sinais 
de dilatac;ao de arteria pulmonar e 
do trato de safda de ventrfculo direi
to devem ser procurados . As inci
dencias anteroposterior e perfil de
vern ser realizadas de rotina, pois 
facilitam a visualizaC;ao de areas 
mais comumente acometidas . 

• Ecocardiograma uni e bidimensio
nal 

A ecocardiografia sem duvida e 
uma excelente arma diagnostica3. 13, 

por tratar-se de urn exame nao inva
sivo . Quando 0 ventriculo direito 
nao se encontra dilatado, 0 exame 
ecocardiogrlifico de rotina nao de
tern pequenos detalhes da sua ana
tomia . Porem, 0 ecocardiografista 
podera, atraves de incidencias espe
ciais, facilitar a visualizaC;ao de areas 
hipocineticas ou aneurismaticas. 
Urn dos achados caracterfsticos e a 
presenc;a de urn aneurisma na regiao 
inferoposterobasal (trato de entra
da) ou, em menor grau, uma acine
sia ou discinesia, nestas mesmas re
gioes . Incidencias como a apical de 
duas e quatro camaras, sao frequen
temente utilizadas para 0 estudo do 
ventrfculo esquerdo e usualmente 
nao sao IJteis no diagnostico de 
anormalidades do ventrfculo direi
to . Por outro lado , urn corte apical 
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modificado quatro camaras do VD 
e bern uti!. A incidencia subxifofdea 
mostra-se como a mais sensfvel de 
todas e deve ser realizada de rotina 
pois evidencia com rna is facilidade 
a regiiio infero-basal abaixo da val
vula triclispide (Figura 2) . Outra 
area em risco e 0 trato de safda de 
ventrfculo direito, onde 0 infundf
bulo pode apresentar-se dilatado . 

A Doppler-ecocardiografia pode 
confirmar a presenc;a de uma insufi
ciencia tricuspfdea na borda do 
aneurisma e do anel valvar, muito 
embora esta nao exceda 0 grau II . 

.Prova de esfor~o 

A historia dos pacientes mostra 
que na maioria das vezes 0 apareci 
mento da taquicardia ventricular e 
relacionado ao exercfcio. Muito em
bora 0 fato seja relatado pelos pa
cientes, a reprodutibilidade durante 
o teste ergometrico nao e frequente. 

• Ressonancia magnetica 

Esta tecnica (RM) parece prom is
sora, principalmente no que tange 
ao diagnostico do envolvimento 
concomitante do ventrfculo esquer
do . No corte transversal permite 
boa visualizaC;ao das dilatac;:6es pre-

sentes no trato de safda do ventrf
culo direito . Existe boa correlaC;ao 
entre os achados angiogrlificos de 
anormalidades contrateis com areas 
de aumento de intensidade do sinal 
pela RM66

, mostrando que as altera
c;oes teciduais e funcionais encon
tradas na DVDA sao acesslveis a 
esta tecnica . Outros resultados35 su
gerem tam bern que a RM deve ser 
utilizada como metoda exploratorio 
nas formas ditas mfnimas, permitin
do inclusive uma avaliaC;ao do con
comitante comprometimento ven
tricular esquerdo . 

• Angiografia 

Embora as alterac;oes parietais da 
contratilidade possam ser bern de
tectadas pelo ecocardiograma , a an
giografia e consider ada como im
prescindlvel no diagnostico da displa
sia ventricular direita 7

• Fontaine 
ressalta a importancia da angiogra
fia e sugere alguns criterios diagnos
ticoSl 8. Fissura distal a banda mode
radora , estagnaC;ao de contraste em 
regioes aneurismaticas (principal
mente inferior) (Figura 3) , opacifi
caC;ao irregular do infundlbulo, fo
ram achados comuns em pacientes 
com displasia , mas nao assinalados 
em grupos de pacientes portadores 
de cardiomiopatia . Incidencias co-

Fig. 2 - AspeclO ecocardiografi co da displasia de V D. A: aneurisma - RV velllriculo direilo - RA . 
iUrio direito ~ L V: velltr fculo esquerdo . 
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Fig . J - Aspectos {Illgiogril[icos da disp/"sia I'istos 110 velltriCII/ograma direilO. 

mo oblfqua anterior direita e es
querda, bern como perfil , devem ser 
realizadas para confirmar a presen
~a de altera~oes na parede do ventri
culo direito, por vezes diffcil em vir
tude da peculiar geometria. 

SUBSTRATO ANATOMICO 

Histologicamente, a displasia e 
caracterizada por uma altera~ao es
t'rutural da musculatura cardiaca: 0 

miocardio e substituido por tecido 
adiposo (Padrao lipomatoso), por 
tecido fibrotico (Padrao fibroso) ou 

ainda por ambos. Tal substitui~ao 
e encontrada preferencialmente na 
por~ao epicardica pod en do locali
zar-se em pontos distintos do ventri
culo direito, especial mente no des
crito triangulo da displasia. Esta re
giao do ventriculo direito abrange 
respectivamente: 1 - a parede infe
ro-basal, abaixo da valvula tricus
pide no trato de entrada; 2 - 0 

apex; 3 - 0 trato de saida. Como 
o proprio nome define, trata-se de 
uma cardiomiopatia que afeta pri
mordialmente 0 ventriculo direito . 
o comprometimento ventricular es-
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querdo e de rara ocorrencia, cons
tando, ate hoje, somente em alguns 
poucos relatos5. 13.38.46, 63.65. Quan-
do existe concomitante envolvimen
to ventricular esquerdo, este e ca
racterizado usualmente por urn pa
drao do tipo fibroso, localizando-se 
no leito endocardico. 0 padrao lipo
matoso e freqiientemente encontra
do no ventrfculo direito e, como ja 
mencionado anteriormente, predo
rnina no epicardio . Urn importante 
aspecto e a diferencia~ao entre Ano
malia de Uhl e Displasia ventricular 
direita. Na primeira, a marcada dila
ta~ao das cavidades e a extrema di
minui~ao da espessura das paredes 
ventriculares e devida a substitui~ao 
fibrosa da musculatura enquanto 
que na displasia esse processo acon
tece deVldo a SUbstltui~ao por gran
des quantidades de tecido adiposo. 
Na hipoplasia de YD (Anomalia de 
Uhl) que atinge ambos os ventrf
culos e atrios, a espessura da parede 
e tao diminuta - paperthin aspect 
-que e possivel, na inspe~ao direta 
do cora~ao, observar 0 f1uxo de san
gue dentro da cavidade ventricular. 

Em resumo, 0 padrao histologico 
caracteristico esta constituido por 
agrupamentos de celulas adiposas, 
circundadas por fibrose e fibras car
diacas degeneradas , formando 
"ilhas" dispersamente ou isolada
mente localizadas em disti.ntas re
gioes do miocardio (Figura 4). 

ARRITMOGENESE, 
REPRODUTmILIDADE E 
VALOR DA ESTIMULA<;:AO 
VENTRICULAR PROGRAMADA 

o substrato anat6mico acima des
crito, e 0 responsavel pela existencia 
de areas de condu~ao lenta, associa
das a areas de condu~ao normal nao 
homogeneas, favorecendo mecanis
mos de reentrada. Tais mecanismos 
sao demonstrados pela estimula~ao 
eletrica program ada que e capaz de 
induzir (reproduzir), bern como 
provocar 0 lermino da arritmia c1ini
ca . Durante 0 estudo eletrofisiolo
gico a presen~a de areas de condu
~ao lenta podem ser observadas nes-
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Fig . 4 - A speclO allalOmo palOftjgico moslrrmdo a i"f ilrrart;o "diposa. 

tes locais at raves do registro de ativi
dades eletricas durante a fase de re
polariza<;ao (potenciais tardios). 

o efeito de drogas anti-arritmicas 
pode ser avaliado, bern como 0 local 
de origem delimit ado para os even
tuais candidatos a cirurgia. 

OCORRENCIA FAMILIAR E 
ASPECTOS G ENETICOS 

A ocorrencia familiar da doen<;a 
e fato inquestiomivel 6 , tendo sido in
clusive descrita em gemeos identi
COS 32 . Isto favorece a hip6tese de 
uma possivel origem genetica l7 . 33. 

43 .5 1. Contudo, ainda e incerto 0 

grau de penetnincia de tais gens, 
bern como sua expressao e manifes
ta<;ao, po is em grupos familiares es
tudados nem todos os membros es
tavam envolvidos . Estudos epide
miol6gicos mais amplos sao neces
sarios e merecem especial aten<;ao , 
como 0 artigo recentemente publi
cado por Nava41 relatando 16 mortes 
subitas entre nove famflias. 

TIPOS DE TERAPIA 

• Tratamento anti·arritmico 

Embora nenhum trabalho ate ho
je tenha avaliado sistematicamente 

a eficacia da terapia anti-arritmica 
na displasia ventricular direita a lon
go prazo, os resultados tern se mos
trado satisfat6rios5. 31. A escolha da 
droga depende da experiencia pes
soal do medico com determinado 
agente anti-arritmico. Usual mente 
inicia-se com uma droga do grupo 
I , nao exist indo uma escolha especf
fica . Varias drogas e associa<;6es 
tern sido feitas mostrando urn born 
controle da freqiiencia da taquicar
dia ou regressao total da mesma5

. 

31. Esta e a primeira linha de tratae 
mento na displasia . 

• Ablal;ao por cateter (fuIgura~o) 

Este procedimento pode ser uma 
op<;ao diante de pacientes refrata
rios a terapeutica por drogas antiar
rftmicas ou mesmo urn coadjuvante 
nesta terapia . 0 objetivo principal e 
a modifica<;ao das propriedades de 
condu<;ao no local considerado co
mo origem da taquicardia ventricu
lar. Choques unicos ou seriados sao 
dados nest a regiao. 0 procedimento 
e realizado sob anestesia geral . E 
preciso contudo ressaltar que a abla
<;ao por cateter e uma tecnica ainda 
considerada como experimental. In
vestiga<;6es estao em curso , a fim de 
avaliar seus resultados. Em termos 

de terapia opcional para displasia 
ventricular alguns autores reportam 
bons resultados em casos previa
mente selecionados31

. Como existe 
uma diminui<;ao da espessura da pa
rede ventricular em areas aneuris
maticas, 0 procedimento quando in
dicado, devera ser realizado com 
precau<;ao, embora nenhum relato 
de ruptura miocardica tenha sido 
mencionado com est a tecnica . 

• Cirurgia 

Aneurismectomia, ventriculoto
nila simples , ventriculotomia endo
cardica circular, ressec<;ao subendo
cardica e criocirurgia tern sido utili
zadas como tecnicas cirurgicas que 
visam promover a abla<;ao da area 
responsavel pela taquicardia ventri
cular , isolando 0 miocardio sadio 
das partes comprometidas. Outra 
tecnica inicialmen te descrita com 
grande entusiasmo, a desconexao 
total do ventriculo direit029

, mos
trou-se desalentadora. 0 objetivo 
desta tecnica era 0 de isolar com ple
tamente a parede livre do ventrf
culo direito, baseado no conceito de 
que ele contribui de maneira pouco 
expressiva para 0 desempenho car
diaco . 

A SERlE DE MAASTRICHT 

Nosso grupo de estudo esta com
posto de quatorze pacientes (Tabela 
I), todos do sexo masculino, com 
uma idade media de 36 anos (20 a 
58) encaminhados ao Hospital Aca
demico de Maastricht para investi
ga<;ao , devido a epis6dios recorren
tes de taquicardia ventricular. To
dos encontravam-se em c1asse fun
cional I da NYHA para dispneia . 
Dois pacientes apresentavam hiper
ten sao arterial sistemica . Dentre os 
14 pacientes estudados, 10 tiveram 
ao menos urn epis6dio de sincope 
e apresentaram taquicardia ventricu
lar com morfologia de bloqueio do ra
mo esquerdo. A avalia<;ao ecocardio
grafica incluiu incidencias paraex
ternal, apical e subxif6idea . 0 teste 
de esfor<;o foi realizado em esteira 
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TABELA I 
Caracterlsticas dfnicas-eietrocardiogrlilicas 

PACIIIS SINT SC D.A. EX. F. ETV NCV RX MQRS INV"T" DG 

131 M P S NAO B4 4 I N BRDI VI·V4 7 
252 M P N NAO SS2 + I 0 N BRDI Vl·V5 3 
346 M P S PVM SS2 +IB3 3 I A BRDI VI-V3 3 
426 M P N NAO N J 0 A BRDI VI·V5 I 
5 34 M P N PVM SS2 +/B4 3 0 N BRDI VI·V4 3 
634 M P, T S H.A. SS2+ 0 N NL VI·V4 2 
720 M P, T S NAO SS2 +/B3 4 2 A BRDI VI-V4 3 
836 M P S HA SS/B3 5 I N NL VI·V4 2 
939 M P S NAO B4 4 2 A NL Vl·V5 3 

\0 29 M P S NAO N 1 N NL VI·V5 3 
1154 M P S PVM B4 3 2 N BRDI VI·V4 7 
1332 M P S PVM SS2+/B4 3 2 N BRDI Vl·V4 3 
13 51 M T S NAO SD/B4 N NL NAO 3 
1428 M SC S NAO N 3 N NL VI-V3 3 

TODOS OS PACIENTES EM CLASSE FUNCIONAL I DA NYHA PARA DISPNEIA. 
Abrevia<:;6es: PAC pacientes; I = idade; S = sexo; SINT sintomas; SC sincope; D.A. = doen~as associadas; Ex. F. exame fisico; 
ETV epis6dios passados de taquicardia; NCV = numero de cardiovers6es: RX = raios X de t6rax: MQRS morfologia sinusal; INV 
"T" ondas T inverlidas Ilas precordiais; DG = numero de drogas utilizadas: P palpita<;ao;'T = tonteira: SS sopro sist6lico; B4 
quarta bulha; B3 terceira bulha; BRDI = bloqueio de ramo direito incomplelO; NL normal; H.A. '= hipertensao arterial; PVM prolapso 
valva mitral. 

unico ap:resenllou mor-
te subita. 

Exame fisico: 0 achado mais co
mum foi a presenc;:a de urn sopro 
sist61ico de ponta Uma tercei
ra e quarta bulha foram auscultadas 
em 3e6paclente 

Eletrocardiograma: Todos os pa
com excessao de urn, pos

sufam urn de re
pouso anormal com presenc;;a de on
das T invertidas em 8 
deles com bloqueio incompleto do 
ramo direito, 

o eletrocardiograma de alta reso
Iu<;:ao foi realizado somente antes do 
tratamento Urn 
complexo QRS anormal foi eviden
ciado em 2 e potenciais 

tardios de baixa amplitude em 5 de 
8 pacientes. dentre estes 

recorrencias da 
cardia ventricular. 

Teste erl!OIneltr o teste foi 
realizado em 
A ~~ 

a segunda 
antiarrftmicas. 

casos, quando durante 
o segundo teste a ventri
cular apresentava uma frequencia 
muito a dose do anti-arrit
mico era aumentada ou uma asso
ciac;:ao iniciada e novo teste era reali-
zado. Dos 14 submetidos 
ao teste sem 
mente 3 desenvolveram 
ventricular sustentada apesar de 10 
serem considerados sua hist6ria 
clfnica como "exercicio 
tes". Na de anti-arritmicos 
4 pacientes desenvolveram 
dia ventricular sustentada com a 

apresentou 
porem com freqiiencia mais baixa. 
Todos bern 0 

teste e alcanc;:aram ao menos 0 esta
gio IV do protocolo de Bruce sob 
o regime de 

Ecocardiograma ami e bidimensio-
nal: Em 13 foi n .... e",·uPI 

avaliar 0 utilizando 
as incidencias subxifofdeas (SUB
XIF) e quatro camaras 
(AP4C), pois urn dos fale-
ceu em 1983 no de 
cirurgia cardfaca. 

Os diametros do ventriculo direi
to variaram de 28 a 48 mm com uma 
media de 37 ± 7 mm no AP4C. 
Uma dilatac;:ao do ventrfculo direito 
maior que 35 mm esteve 
em 50% dos Em todos 
foi possivel visualizar 0 aneurisma 
na porc;:ao infero-basal do ventriculo 
direito bern abaixo da valvula tricus
pide, observados nas incidencias 
acima descritas Esses 
aneurismas Hnham 2 a 3.5 cm de 
extensao com uma 
timada em 1 a 2 cm. Uma 
nesia ou acinesia de ventrfculo direi
to no trato de sa(da foi assinalada 
em 9 pacientes. Em 6, urn aneurisma 
apical diafragmatico (na incidencia 
SUBXIF) pode ser diagnosticado, 
por ser pobre a visualizac;:ao desta 
area. Urn paciente com extensa aci
nesia de ventriculo desen
volveu disfunc;:ao de ventriculo direi
to com nftido bulging diast6lico do 
septo interventricular. Em 
ao ventriculo dois v<,,~, ....... -
tes demonstraram anormalidades. 
Urn com ecocardiograma 
de cardiomiopatia dilatada (unico a 
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morrer subitamente em nossa serie) 
e outro com uma acinesia posterior 
10caJizada. 

Angiografia: Dos nove pacientes 
estudados hemodinamicamente, to
dos foram submetidos a ventriculo
grafia direita e 8 a ventriculografia 
esquerda. Todas as angiografias fo
ram analisadas por 2 observadores 
sem que soubessem do diagnostico. 
A analise dos resultados mostrou 
que a fra<;ao de eje<;ao do ventriculo 
esquerdo apresentou-se entre 44 e 
88% (media de 74,6%) enquanto 
que a do ventriculo direito entre 21 
e 54% (media de 34,6%). A angio
grafia confirmou os achados ecocar
diograticos, demonstrando as alte
ra<;oes parietais observadas e a pre
sen<;a dos aneurismas na regiao infe
robasal. Foi possivel apos a ventri
culografia, visualizar nestas areas 
permanencia do contraste: staining 
(Figura 3). Em oito pacientes a cine
coronariografia foi realizada, nao 
sendo observadas lesoes significati
vas, inclusive no paciente que apre
sentou acinesia da parede inferior. 

Estimulai,;3o programada: Todos 
foram submetidos a estudo eletrofi
siol6gico. Uma taquicardia ventri
cular sustentada pode ser induzida 
em 9 de 11 pacientes estudados sem 
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Fig. 5 - [ndw;ao de TV com 0 1150 de Isuproterenol. 

uso de drogas anti-arrftmicas e em 
7 com 0 uso de medica<;ao. Urn pa
ciente teve sua taquicardia induzida 
somente ap6s infusao de isoprote
renol (Figura 5). Urn flutter ventri
cular foi induzido no paciente n~ 7, 
que fazia uso de amiodarona, todos 
os pacientes receberam alta com a 
droga que usavam durante 0 estudo 
eletrofisiol6gico. 

Tratamento e Follow-up: 0 trata
mento medico com uso de drogas 
anti-arritmicas foi a op<;ao. Dos 14 
pacientes seguidos clinicamente urn 
faJeceu subitamente e outro paciente 

-
foi submetido a cirurgia de desco
nexao ventricular direita, vindo a 
falecer no 13~ dia de pos-operatorio. 
o periodo de acompanhamento me
dio encontra-se atualmente em 4.2 
anos considerando-se 0 estudo ele
trofisiologico como ponto de infcio. 
Sete pacientes tiveram recorrencias 
quando em uso de drogas anti-arrft
micas, porem 0 uso de betabloquea
dor propiciou a melhor resposta te
rapeutica. Oito pacientes encon
tram-se em uso de beta-bloqueado
res dos quais somente urn teve re
correncia de taquicardia ventricu
lar. 

Arrhythmogenic right ventricular dysplasia: 
diagnosis, prognosis and treatment 

CRUZ, F. E. S.; BRUGADA, P.; CHERIEX, E. c.; BRUGADA, 1.; SMEETS, 1. L. R. M.; ATlE, 1.; 
PERES, A. K.; MONT, L.; SEIXAS, T. N.; WELLENS, H. 1. 1. 

SUMMARY 

The clinical pathologic characteristics of Arrhythmogenic right ventricular dysplasia are reviewed and its 
diagnosis and treatment discussed. Maastricht's series of 14 cases is presented with a mean follow-up period 
of 4.2 years. 

HEADINGS: Arrhythmia - Heart defects, congenital- Heart ventricle/abnormalities. 
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