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Paciente de 43 anos de idade, do sexo  frequentes, necessitando de cardiover-  Diagndstico por Imagem do Hospital Pré-
masculino, com 103 kg, 1,70 m de altura, sdo elétrica em trés episadios, foi enca-  Cardiaco para a realizacdo de ressonan-
com presenca de arritmias ventriculares minhado para o Servigo de Radiologiae cia magnética (RM) do coragao.

Figura 1. Aquisicdes acopladas ao eletrocardiograma (ECG), em cine Fiesta (SSFP), imagens superiores ao final da diastole e inferiores ao final da sistole, em
quatro camaras varredura e eixo curto.

Figura 2. Aquisicoes acopladas ao ECG. Imagens superiores em double IR sem supresséo de gordura e imagens inferiores com estudo do realce tardio em quatro
camaras varredura e eixo curto.
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Descrigdo das imagens

Figura 1. Aquisi¢des acopladas ao
eletrocardiograma (ECG), em cine Fiesta
(SSFP), imagens superiores ao final da
diastole einferiores ao final dasistole, em
quatro camaras varredura e eixo curto.
Observar que os étrios estdo de tamanho
normal. O ventriculo esquerdo (VE) pos-
suia funcdo global e segmentar preser-
vada, com frag@o de ejecdo de 65%. O
ventriculo direito (VD) possuia dilatagdo
global leve com disfuncéo, sendo a fra-
G0 de gecdo estimada em 32% (Simp-
son). Nota-se afilamento daparede do VD
proximo a via de saida, com discretas ir-
regularidades parietais.

Figura 2. Aquisi¢des acopladas ao
ECG. Imagens superiores em double IR
sem supresséo de gordura e imagens in-
feriores com estudo do realce tardio em
quatro camaras varredura e eixo curto.
Observam-se discretos focos de substi-
tuicdo fibrogordurosa caracterizados na
correlagdo das duas seqiiéncias em que
identificamos o realce tardio miocardico
na parede do VD, junto & via de saida.

Diagnéstico: Displasia arritmogénica
do ventriculo direito (DAVD).

COMENTARIOS

Também conhecida como cardiomio-
patia do ventriculo direito (CVD), por se
tratar de alteracdo estrutural do musculo
cardiaco, que foi, primeiramente, identi-
ficada em um grupo de pacientes subme-
tidos a tratamento cirlrgico de taquicar-
dia ventricular, ndo-sensivel a terapéu-
tica antiarritmica e sem antecedentes de
doenca cardiaca?.

A DAVD é caracterizada por substitui-
¢&o progressiva das células miocérdicas
por tecido fibrogorduroso, que ficam en-
tremeadas aos midcitos normais®.

A DAVD possui componente familiar,
sendo observada mais freqlientemente em
algumas regides geogréficas do planeta,
e até o momento jaforam descritos alguns
genes implicados no aparecimento dessa
cardiopatia (Quadro 1).

E uma doenca rara, com fregiiéncia
estimadaem 1:5.000, em que, em geral, 0s
pacientes sd0 homens jovens, sem ante-
cedentes cardiovasculares, que apresen-
tam arritmias ventriculares, frequente-

X

Quadro 1 Tipos de genes na DAVD.

Tipo Autossémico Pesquisador Ano

ARVD1 Dominante Rampazzo et al. 1994
ARVD2 Dominante Rampazzo et al. 1995
ARVD3 Dominante Severini et al. 1996
ARVD4 Dominante Rampazzo et al. 1997
ARVD5 Dominante Ahamad et al. 1998
ARVD6 Dominante Lietal. 2000
ARVD7 Dominante Melberg et al. 1999
ARVD8 Dominante Rampazzo et al. 2002
NAXOS Recessivo Coonar et al. 1998
Sindrome de Carvajal Recessivo Norgett et al. 2000

mente grave e associada a morte stbita,
particularmente durante atividade fisica.
PalpitacBes, tonturas e mesmo sincope
s80 os sintomas principais da doenga,
que sdo devidos a taquicardia ventricu-
lar, e mais raramente, relacionados a ex-
trassistoles ventriculares. Outro dado
importante e contrastante € a presenca
freqliente do exame fisico praticamente
normal, quando em ritmo sinusal @49,

A DAVD é considerada uma doenca
progressiva que potenciamente pode
levar a insuficiéncia cardiaca e a morte
ap6s um periodo de tempo variavel. O
diagnostico se baseia em critérios clini-
cos e laboratoriais internaciona mente
aceitos, e para o fechamento diagnostico
0 paciente devera ter dois critérios maio-
res ou um maior e dois menores ou qua
tro menores (Quadro 2)©5™9),

ECG dealtaresolucéo

Como podemos observar na Figura 3,
alguns achados importantes foram en-
contrados nos tragados do ECG de dta
resolucdo deste paciente, como: ondas
T invertidas nas derivagdes precordiais
direitas, potenciais tardios de baixa am-
plitude e atafrequéncia no final da ativi-
dade elétrica ventricular e taquicardia
ventricular com morfologia tipo bloqueio
de ramo esquerdo.

Ressonanciamagnéticacar diaca (RM C)

A RMC é, atualmente, considerada o
melhor método diagnéstico, tanto para a
avaliagdo da anatomia quanto para a fun-
¢&o segmentar e global do VD, passando
a ter papel significativo no diagnéstico
e acompanhamento da DAVD®9,

Este método permite uma andlise mor-
folégica dos dois ventriculos e de suas
atividades contréteis, com as técnicas em
cine-RM acopladas ao ECG, que poderdo
nos fornecer os didmetros cavitérios e
indices ventriculares"?,

No caso aqui apresentado, além do
afilamento e irregularidades da parede do
VD junto a via de saida, encontramos
como medidado eixo menor do VD ovalor
de 5,2 cm (normal: 2,2 cm a4,4 cm), fra-
¢a0 de gecdo do VD de 32% (normal:
40% a 60%), indice de volume diastdlico
final do VD de 98 ml/m?2 (normal: 62 ml/m?
a 88 ml/m?) e indice de volume sistélico
final do VD de65 ml/m?2 (normal: 10 ml/m?
a 30 ml/m?), além de termos a fracdo de
gecdo do VE normal. Isto caracteriza a
presenca de dois critérios menores para
o diagndstico.

A demonstracdo da infiltragdo por te-
cido adiposo, na parede ventricular, ao
usar sequiéncias com sangue escuro, sem
e com subtragdo da gordura (double e
triple IR) podera ser realizada e interpre-
tada com certa seguranca, além de ser
possivel, também, a identificacéo do te-
cido fibrogorduroso no estudo do realce
tardio, que traduzira permanéncia do ga-
dolinio no miocérdio fibrotico.

Neste caso, também notamos a pre-
senca de focos de tecido fibrogorduroso
na parede do VD, junto a via de saida,
com realce tardio miocérdico parietal, o
que caracteriza a presenca de fibrose.
Este dado, virtualmente, representa um
critério maior, ja que nadescricdo dos tra-
balhos ele ainda sO deve ser caracteri-
zado com a bidpsia direcionada. No en-
tanto, alguns autores, como Auffermann
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Quadro 2 Critérios para diagnostico de DAVD.*

Disfuncao global e/ou regional e alteragdes estruturais’

Maiores
timento do VE.

— Dilatagéo severa do VD.
Menores

— Leve dilatacdo segmentar do VD.
— Hipocinesia regional do VD.

— Dilatagéo severa e redugao da fragdo de ejegao do VD com nenhum (ou discreto) comprome-

— Aneurismas (balonamento diastélico com areas acinéticas ou discinéticas) localizados no VD.

— Dilatagao global discreta ou reducao da fracao de eje¢ao do VD com VE normal.

Caracteristica do tecido parietal

Maior

— Substituigao fibrogordurosa do tecido miocardico na bidpsia endomiocardica.

Anormalidade da repolarizagao

Menor

— Ondas T invertidas nas derivacoes precordiais direitas (V, e V3, paciente com idade > 12 anos
e na auséncia de blogueio de ramo direito).

Anormalidades da despolarizagao e da condugéao

Maior

direitas (V4-V3).
Menor
— Potenciais tardios (ECG de alta resolugéo).

— Ondas épsilon ou prolongamento localizado do QRS (> 110 ms) em derivagdes precordiais

Arritmias

Menores

— Taquicardia ventricular com morfologia tipo bloqueio de ramo esquerdo (sustentada ou nao-
sustentada — no ECG, Holter e teste ergométrico).
— Ectopias ventriculares frequentes (> 1.000/24 horas — Holter).

Histéria familiar

Maior

Menores

— Doenca familiar confirmada através de cirurgia ou necropsia.

— Histdria familiar de morte stubita em jovens (< 35 anos) com suspeita clinica de DAVD.
— Historia familiar (diagnéstico clinico baseado no presente critério).

* Fonte: McKenna et al.®). T Detectado ao ecocardiograma, ventriculografia, RM ou ventriculografia radioisotopica.
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Figura 3. ECG de alta resolugao. Ondas T invertidas (A) e taquicardia ventricular (B).

et a9, sugerem a substituicdo da angio-
grafia e, possivelmente, da bidpsia, pela
RMC no diagnéstico de DAVD.

Em virtude da capacidade da RMC em
detectar tecido gorduroso e fibrogordu-
roso, tem sido sugerido que esse método
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possui a capacidade de realizar o diag-
noéstico da DAVD baseado no reconhe-
cimento do marcador histopatol 6gico
dessa doenca®.

No entanto, consideracGes tedricas e
préticas devem ser levantadas:

1 — A presenca de tecido gorduroso no
VD é encontrada em vérias situagoes,
inclusive em individuos normais. Isto ja
foi comprovado por Kaminaga et al.(”,
gque em andlise quantitativa do tecido
adiposo no miocardio ventricular de 345
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pacientes com diversas cardiopatias de-
monstraram que a prevaléncia de tecido
gorduroso é de 6% em cardiopatias is-
quémicas, 7% na doenca de Kawasaki,
11% na cardiomiopatia hipertréfica, 18%
na cardiomiopatia dilatada idiopética e
33% nos casos de DAVD.

2 — Apesar de a presenca de focos de
fibrose no VD possuir boa correlagdo com
achados histopatoldgicos e ser preditora
de focos de taquicardia ventricular du-
rante a realizagdo de estudos el etrofisio-
[6gicos, as limitagBes técnicas associadas
aresolucdo espacial ainda ndo permitem
a deteccdo de pequenos depdsitos de in-
filtragdo gordurosa e fibrogordurosa.

3 — Pacientes que tenham realizado exa-
mes prévios, recentes, com ablag&o e/ou
cauterizac&o da parede do VD, podem ter
focos de realce tardio inespecificos, de-
correntes do procedimento realizado.

Sendo assim, consideramos que a RM
€ Util no diagndstico de casos em que a
DAVD encontra-se mais avangada e com
acometimento mais difuso e intenso do
VD, pois devemos salientar que a presen-
¢a de gordura parietal pode ser uma varia
¢80 anatdmica em miocérdios normais®.

A deteccdo de gordura e fibrose por
meio daRMC para o diagndstico de DAVD

Xl

€, atualmente, menos importante que no
passado, sendo as alteragbes funcionais
e morfolGgicas, como a presenca de aneu-
risma, “serrilhamentos’ ou o desarranjo
trabecular, mais importantes®1?,

Consideracdes finais

A experiéncia na interpretagdo em re-
lacdo ao VD é um fator necessério para
a correta interpretagdo dos achados, de-
vido as variantes normais do VD serem
maiores que as do VE. Portanto, os acha-
dos isolados da RMC devem ser interpre-
tados com precaugdo e sempre correla-
cionados com os demais critérios diag-
nosticos, para se evitar excessos de in-
terpretacfes afirmativas erroneas.

Neste caso, além do tecido fibrogor-
duroso identificado e da dilatagéo leve do
VD com reducgéo de sua fragéo de gjegdo,
encontramos mais trés outros critérios
menores pelo ECG de altaresolugdo, com-
pletando os critérios diagndsticos.
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