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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: Com frequéncia, atletas e
adultos jovens sio acometidos por morte stbita cardfaca (MSC).
H4 relatos na literatura de que a cardiomiopatia arritmogénica
do ventriculo direito (CAVD) seja a doenga mais frequente nesta
populagao. Apesar de nio se tratar de condigio rara e ser o diag-
néstico essencial para a prevengio de morte subita, ele é pouco
realizado. O objetivo deste estudo foi descrever as caracteristicas
clinicas, diagnésticas e medidas de prevengio de morte stbita
cardfaca relacionada & CAVD.

CONTEUDO: A CAVD é uma doenca genética, de cardter fa-
miliar, caracterizada por substitui¢do progressiva do miocdrdio
por tecido fibrogorduroso. Clinicamente manifesta-se por palpi-
tagoes, sincope e, em alguns casos, morte stibita como manifesta-
¢do inicial. O diagndstico se faz por meio de critérios clinicos e de
imagem, como ecocardiografia e ressonincia nuclear magnética e
por meio de biépsia endocdrdica. O tratamento é baseado na pre-
vengio de morte stibita cardfaca em pacientes de alto risco através
do implante de cardiodesfibrilador implantével (CDI) e no uso
de antiarritmicos para diminui¢io da incidéncia de arritmias. A
prética de esportes de competi¢io deve ser evitada pelo maior
risco de morte cardiaca subita.

CONCLUSAO: A CAVD ¢ uma entidade nosolégica frequente,
responsdvel por morte cardfaca sibita em adultos jovens e atletas.
O implante de CDI parece prevenir estes episddios. Necessita de
maior notoriedade para maior frequéncia diagnéstica e prevengio
precoce de morte cardfaca stbita.

Descritores: Cardiodesfibrilador implantdvel, Cardiomiopatia,
Taquicardia ventricular.
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SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Frequently, athletes
and adults are attacked by cardiac sudden death (CSD). There
are stories at the literature that arrhythmogenic right ventric-
ular cardiomyopathy (ARVC) is the most frequent illness at
this population, being its important diagnosis for the preven-
tion of cardiac sudden death, however little carried through.
The objective of this study was to describe the clinical char-
acteristics, diagnostic and measures of prevention of sudden
death in the ARVD.

CONTENTS: The ARVD is a genetic illness, with a familiar
character, characterized by substitution of the myocardium for
fibrofatty tissue. It manifests by palpitations, syncope and, in
some cases, cardiac sudden death as initial manifestation. The di-
agnosis means of clinical criteria and image, as echocardiography
and magnetic nuclear resonance, as well as by means of endocar-
dic biopsies. The treatment bases on the prevention of cardiac
sudden death in patients of high risk through the implantation
of implantable cardiodesfibrilador (ICD) and in the use of anti-
arrhythmic for reduction of the incidence of arrhythmias. The
practical of competition sports must be prevented by the biggest
risk of cardiac sudden death.

CONCLUSION: The ARVD is responsible for cardiac sudden
death in young adult’s e athletes. The implantation of ICD seems
to prevent these episodes. Soon, it needs bigger notoriety for
most frequently diagnostic and precocious prevention of cardiac
sudden death.

Keywords: Cardiomyopathy, Implantable cardiodesfibrilador,
Ventricular tachycardia.

INTRODUCAO

Atribui-se a William Osler a primeira descri¢io da cardiomio-
patia arritmogénica do ventriculo direito (CAVD), observada
em paciente jovem que apresentou morte stbita durante esfor¢o
fisico, apresentando, ao estudo anatomopatoldgico, importante
comprometimento do ventriculo direito. Castelman e Sprague,
em 1952, descreveram caso semelhante em uma jovem portadora
de insuficiéncia cardfaca congestiva'.

A denominagio displasia ventricular direita arritmogénica foi in-
troduzida em 1984 por Fontaine, para definir uma forma especial
de cardiomiopatia que evolui com comprometimento predomi-
nante do ventriculo direito, cuja caracteristica principal era a alta
potencialidade para o desenvolvimento de taquiarritmias ventri-
culares sustentadas e nio sustentadas'.
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Em 1995, a Organizacio Mundial de Sadde (OMS) incluiu esta
afecgio entre as cardiomiopatias, ao lado da cardiomiopatia dila-
tada, hipertréfica e restritiva.

Assim, embora existam entidades distintas que possam evoluir
com comprometimento predominante do ventriculo direito, en-
tre as quais pode-se incluir a cardiopatia chagdsica cronica, a car-
diomiopatia arritmogénica do VD ¢ considerada uma condigio
especifica e bem individualizada do ponto de vista clinico'.

A cardiomiopatia arritmogénica do ventriculo direito ¢ caracte-
rizada por progressiva infiltragio gordurosa e/ou fibrogordurosa
de todas as camadas da parede livre do ventriculo direito (VD).
Causa arritmias ventriculares, dilatagao e disfuncio do VD. Nao
¢ uma doencga rara e ocorre em 1:1.000-1.250 casos ¢ em 50% a
80% dos casos tém origem familiar. O ventriculo esquerdo (VE)
tem graus variados de envolvimento'.

A CAVD era originalmente chamada de displasia arritmogénica
do VD. O termo displasia refere-se ao crescimento prolifera-
tivo anormal. No entanto, nio ¢ devidamente aplicado neste
contexto. Embora tipicamente envolva a parede livre do VD,
formas que envolvem o VE e a forma biventricular tornaram-se
cada vez mais reconhecidas, levando a ado¢io do nome cardio-
miopatia arritmoggénica para esse grupo de doengas do musculo
cardfaco’.

ANATOMIA E HISTOLOGIA

Estruturalmente, o afinamento e a dilatagio do VD sio a marca
registrada da CAVD, embora alguns pacientes também tenham
envolvimento do VE. Histologicamente, a infiltragio fibrogor-
durosa do miocirdio é o achado mais comum. Além disso, a mi-
croscopia eletrénica mostrou anormalidades de desmossomos no
miocdrdio do VD, o que ¢ consistente com mutagoes de genes
que os codificam, sendo responsdveis pela CAVD na maioria dos
casos.

Dilatagio do VD localizada ou generalizada e afinamento do
miocdrdio nas regides de dilatagdo sio os achados tipicos. O cha-
mado tridngulo da displasia: o 4dpice, a via de entrada e a via de
safda do VD corresponde a principal drea de acometimento®. O
miocdrdio do VD ¢é normalmente substituido por tecido fibroso e
gordura, com células espalhadas pelo miocérdio residual em graus
varidveis (Figura 1).
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Figura 1 — Presencas de ondas Epsilon a0 ECG de paciente com CAVD
Apesar de ser menos importante que a doenca do VD, o envol-

vimento do VE pode ocorrer em pacientes com CAVD*>. Em
estudo com 42 pacientes com diagnéstico de CAVD, na au-
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tépsia ou transplante de coragdo, 76% tiveram o envolvimento
fibrogorduroso do VES. A probabilidade de envolvimento do
VE aumenta com a idade, sugerindo que a CAVD ¢ uma doen-
ca progressiva>®.

O prognéstico em longo prazo, ¢ menos favordvel com o envolvi-
mento do VE, estando associado & maior incidéncia de arritmias e
insuficiéncia cardfaca clinica®. Nos pacientes com doenga avanca-
da, pode ser dificil distinguir a CAVD daqueles com miocardiopa-
tia dilatada causada por outras doencas que também afetam o VD.
O exame histoldgico de pacientes que morreram subitamente reve-
la frequentemente um processo inflamatério desigual constituido
por mononucleares infiltrados e/ou degenerados em torno de mié-
citos necréticos, representando o efeito agudo ou fase “quente” da
doenga que prejudica conexdes intercelulares resultando em morte
celular dos midcitos e em processo de reparacio inflamatéria.

Foi sugerida inicialmente a existéncia de dois tipos distintos de
CAVD, com caracteristicas histolégicas diferentes”®. Em série de
30 pacientes com CAVD presumida, 18 tiveram padrio fibro-
lipomatoso (fibrogorduroso) e 12 tiveram o padrio lipomatoso
(gorduroso)’.

O tipo fibrolipomatoso (fibrogorduroso) ¢é caracterizado por
atrofia e afinamento do miocdrdio, com substituicio do mio-
cérdio por tecido fibroso e gorduroso, bem como infiltrado in-
flamatério irregular. Aneurismas de VD e envolvimento do VE
sdo encontrados em cerca de 3/4 dos pacientes com a doenca
fibrogordurosa’.

O tipo lipomatoso (gorduroso) caracteriza-se por espessura nor-
mal ou aumentada do miocdrdio, com substituicio exclusiva-
mente gordurosa e inflamagio frequente. Na série de autdpsias
de 12 coragdes com o padrio lipomatoso, infiltrado inflamatério
desigual foi encontrado em apenas dois casos, aneurisma do VD
em um e envolvimento do VE em nove’.

No entanto, alguns casos de infiltragio gordurosa do VD, sem
fibrose podem representar um processo patoldgico distinto nio
relacionado com a CAVD. Tal fato foi evidenciado em estudo
de autdpsias de individuos que morreram de causas nao cardia-
cas, que comparou as caracteristicas clinicas e patoldgicas de 25
coracdes com CAVD fibrogordurosa, sete com substituicao gor-
durosa tnica e 18 coragoes de controle®. Nenhum dos individu-
os com substitui¢do gordurosa tinha histérico de arritmias ou
histéria familiar de morte stbita cardiaca (MSC). Em contra-
partida, mais de metade das pessoas com CAVD fibrogordurosa
tinham essas caracteristicas histdricas. A infiltracio epicdrdica
de gordura ¢ parte do processo de envelhecimento “normal” do
VD e podem confundir a interpretagdo da ressonancia nuclear
magnética (RNM) e da autépsia, particularmente em pacientes
adultos.

A maioria das mutagoes genéticas na CAVD envolve proteinas
que compdem os desmossomos, que sio complexos de adesio
intercelular que fornecem conexdes mecanicas entre os cardio-
midcitos. Suporte para um papel patogénico destas mutagdes foi
concedido em estudo de microscopia eletronica do miocdrdio
do VD a partir de 21 probandos de CAVD’. Uma variedade de
anormalidades na estrutura, tamanho, ndmero e localizacio dos
desmossomos foram observados em até 75% dos pacientes com
CAVD, mas em nenhum dos 10 controles ou 10 pacientes com
cardiomiopatia dilatada.
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GENETICA

Virios genes e locos génicos estdo associados & CAVD, e ambos
os modos de heranca autossdmica, dominante ou recessiva, sio
descritos. Os genes implicados sio o plakoglobin, desmoplakin
juncional (JUP), o receptor cardiaco da rianodina plakophilin 2
(PKP2) e o fator de crescimento transformador-b3. Mutacées
JUP sao causalmente implicadas na doenca de Naxos, uma sin-
drome caracterizada por CAVD, cabelo de 1 e ceratoderma pal-
moplantar. Individuos com mutagées no gene PKP2 em idades
mais jovens sdo mais propensos a ter arritmias malignas'®. Este
achado sugere a importincia prognéstica dos testes genéticos

para CAVD.

ETIOPATOGENIA

A CAVD parece estar associada a disfungao desmossomal da fi-
bra cardfaca e estar ligada de forma autossdmica dominante com
penetragio incompleta e varidvel, o que torna a investigagio fa-
miliar muito importante. Ocorre no chamado triangulo da dis-
plasia: via de saida do VD, dpice do VD e regido subtricispidea.
Entre individuos do mesmo genétipo, os sedentdrios sio menos
sintomdticos que os atletas. Alguns esportes facilitam a ruptura
dos desmossomos pelo aumento da frequéncia cardiaca e em ra-
z30 do vigor da contragio, entre os quais se destacam a corrida
e o ciclismo. Quando a alteracio genética afeta a face externa
da placa densa desmossomal, causa CAVD tipica, e quando o
envolvimento é também da face interna da placa densa, ocorre
disfuncio associada do VE!

Cinco genes causadores da doenca que codificam proteinas des-
mossomais - plakoglobin, desmoplakin, plakophilin-2, desmoglei-
na e desmocolina na doenga autossdmica dominante, e plakoglo-
bin e desmoplakin na doenga de Naxos - apoiam esse modelo para
a patogénese da CAVD. Na presenca de disfungio desmossomal
e estresse mecanico ocorre distanciamento dos midcitos e morte
celular. A lesao do miocdrdio pode ser acompanhada pela infla-
magido como a fase inicial do processo de reparagdo, que resulta
em substituicdo fibrogordurosa dos midcitos lesionados'.

APRESENTACAO CLIiNICA

E mais comum entre 10 e 50 anos, com média de idade do diag-
néstico de cerca de 30 anos'™". A doenga raramente ¢ diagnosti-
cada antes dos 10 anos de idade.

Os sintomas associados com CAVD sio tonturas, palpitagoes e
sincope. Em uma série de 130 pacientes, a frequéncia de sin-
tomas especificos foi de palpitacio (67%), sincope (32%), dor
tordcica atipica (27%) e dispneia (11%)"2.

Apesar do fato do adelgacamento e disfungio do VD serem ca-
racteristicas essenciais da CAVD, sinais clinicos de insuficiéncia
ventricular direita foram observados em apenas 6% dos pacientes
desta série.

Alguns pacientes sdo assintomdticos e a doenga ¢ muitas vezes
apenas suspeitada pela presenca de alteracoes eletrocardiograficas
inespecificas, anormalidades ecocardiograficas ou arritmias ven-
triculares ao Holter, ou teste ergométrico no contexto de histéria
familiar positiva'*'*. Em revisio de 37 familias, apenas 17 dos
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168 pacientes com CAVD (10%) eram portadores sauddveis".
Cerca de 50% dos pacientes com CAVD apresentam arritmias
ventriculares sintomdticas, variando de batimentos prematuros
ventriculares frequentes a taquicardia ventricular (TV)". A fre-
quéncia de tais arritmias na CAVD varia de acordo com a gravi-
dade da doenca. Em uma série de 151 pacientes, arritmias ven-
triculares estavam presentes em todos os pacientes com doenga
grave, 82% com doenca moderada e 23% com doenga leve'®. A
incidéncia de extrassistoles ventriculares em pacientes com do-
enca de Naxos ¢ tdo elevada quanto 92%", porém nio estd claro
se os pacientes com doenc¢a de Naxos tém maior incidéncia de
arritmias ventriculares sustentadas e morte subita cardfaca'®.

A arritmia ventricular mais comum é a TV monomoérfica susten-
tada ou nio sustentada, que se origina no ventriculo direito e, por-
tanto, tem um padrio de bloqueio de ramo esquerdo (BRE) ao ele-
trocardiograma, semelhante ao observado na taquicardia idiopdtica
do trato de saida do VD (Figura 1).

Embora a maioria dessas arritmias pareca surgir a partir do VD, o
envolvimento do feixe de His ¢ comum em pacientes com CAVD
e morte cardiaca subita, sugerindo que anormalidades da condu-
¢do ou arritmias podem surgir no sistema de condugao®.

A morte cardiaca subita pode ser a primeira apresentacio da do-
enca'”?. Os contextos em que ocorre MCS foram avaliados em
uma revisdo francesa de autdpsias forenses. Em 1930 casos de
MCS inexplicdvel, 200 (10,4%) foram associados com CAVD. A
idade média foi de 34 anos e o risco foi semelhante em homens
e mulheres. Trés quartos dos episddios ocorridos durante ativi-
dades didrias de rotina, 10% durante o periodo perioperatério, e
3,5% durante a prdtica de esportes’.

Tanto a TV como a MCS em pacientes com CAVD pode ser
induzida pelo exercicio®. Em populacoes selecionadas, a CAVD
¢ uma causa frequente de MCS em atletas. Em um relatdrio do
norte da Itdlia, avaliando as causas do MCS entre 269 individuos
com menos de 35 anos de idade, CAVD representou 22% das
mortes entre os 49 atletas e 8% entre os 220 nio atletas®.
Devido ao aumento do risco de MCS, os pacientes com CAVD
nao devem participar de esportes de competi¢ao”. Além disso,
qualquer atividade, competitiva ou nio, que cause sintomas de
palpitagdes, pré-sincope ou sincope, deve ser evitado. O risco
do exercicio se deve em parte devido ao aumento da tensio so-
bre o VD

Arritmias supraventriculares, incluindo a fibrilagao atrial, taqui-
cardia atrial e flutter atrial, estdo presentes em 25% dos pacientes
com CAVD encaminhados para tratamento de arritmias ventri-
culares. Menos frequentemente, pode ser a tnica arritmia presen-
te”?. Em ordem decrescente de frequéncia, as arritmias supraven-
triculares nesses pacientes incluem a fibrilagao atrial, taquicardia
atrial e flutter atrial.

DIAGNOSTICO

Uma forca tarefa definiu os critérios de diagndstico para au-
xiliar no estudo e caracterizagio da CAVD. Os critérios diag-
nésticos envolvem recursos obtidos a partir de imagens, ECG,
ECG de alta resolucio, assim como histdria familiar positiva e
de arritmias. O diagnéstico precoce da CAVD continua sendo
um desafio. Considerando que a biépsia endomiocdrdica pode
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nio oferecer valiosas informagées de diagnéstico, RNM cardi-
aca estd surgindo como mais uma ferramenta de diagndstico
definitivo'®. A principal limitagido da biépsia endomiocdrdica
¢ uma alta taxa de falso-negativo, devido ao fato de no septo
do VD poder faltar nas alteragées histolégicas caracteristicas.
A caracterizagio da morfologia da parede do VE, com realce
tardio pelo MRI gadolinio tem boa correlagio com os achados
histolégicos, bem como com indutibilidade de TV durante o
teste eletrofisiolégico'.

O eletrocardiograma tem grande valor na suspeita diagndstica
desta afeccio. Deve-se valorizar a presenca de inversdes da onda
T nas derivagbes precordiais direitas e a presenca das chamadas
ondas Epsilon (Figura 1). A velocidade de 50 mm/s e amplitude
2N facilitam a identificagdo das ondas Epsilon ao ECG.

O Holter qualifica e quantifica as arritmias ventriculares, definin-
do sua morfologia e correlagio com sintomas'. O teste ergométri-
co permite evidenciar taquiarritmias induzidas pelo esfor¢o'. Em
casos avangados da doenca, a radiografia de térax mostra sinais de
aumento do ventriculo direito'.

Ao ecocardiograma, os dados mais caracteristicos de CAVD sio:
paredes finas, dilatagio com alteracio segmentar da contratili-
dade, disfuncdo péstero-lateral e péstero-septal, discinesia com
abaulamento infero-basal, aneurisma localizado, hiperrefringen-
cia da banda moderadora, hipertrabeculagio e dilatagao da via de
saida do VD, sendo > 25 mm em 100% dos casos. O envolvi-
mento do VE geralmente é apical e péstero-inferior!'.

A angiografia do VD foi considerada padrao-ouro para o diag-
néstico de CAVD com especificidade de até 90%, valor preditivo
positivo maior que 85% e valor preditivo negativo de 95%; no
entanto, a angiografia normal nio descarta a doenca. A dificil
interpretagio da morfologia do VD com VE normal ou pouco
afetado diminui a sensibilidade do método.

O uso da RNM tem sido considerado controverso para esse
diagnéstico. O exame diferencia gordura de mdsculo desde
que a parede nio seja muito fina. Assim, ele super diagnos-
tica a CAVD, pois a presenca de gordura no miocdrdio pode
ser normal em graus variados e ¢ detectada em apenas 40%
dos casos. Arritmias como extrassistoles ventriculares causam
artefatos na RNM. Esse método, portanto, tem alta sensibi-
lidade e baixa especificidade, possibilitando a ocorréncia de
erro diagnéstico quando a RNM ¢ usada como tinico método
diagnéstico'! (Figura 2).

A bidpsia tem aplicacio limitada porque o septo, local de mais
fécil acesso e maior seguranga para a realizagio do exame, ge-
ralmente ndo ¢ afetado. Assim, sdo frequentes resultados falso-
-negativos, pois a biopsia é focal e septal. Esse método tem alta
especificidade e baixa sensibilidade. A biépsia da parede livre do
VD leva a maior risco de perfuracio, porém com maior especi-
ficidade e sensibilidade. Deve ser feito o diagnostico diferencial
com miocardite e sarcoidose'’.

Em 1994 foram padronizados critérios diagndsticos para a
CAVD. Devem estar presentes dois critérios maiores, um maior
e dois menores, ou quatro menores. E alta a probabilidade de
CAVD com trés critérios maiores'' (Tabela 1).

O diagnéstico diferencial se faz com miocardiopatias, arritmias,
FV monomoérfica da via de saida do VE, sindrome de brugada e

enfermidade de Uhl'’.

70

Figura 2 — Ressonancia nuclear magnética de paciente com CAVD evi-
denciando adelgacamento da parede do VD bem como hipersinal

Tabela 1 — Critérios diagndsticos de CAVD

Histéria familiar

Maior: Doenga familiar confirmada por necropsia ou cirurgia
Menor: Histéria familiar ou morte stbita antes dos 35 anos, com
suspeita de CAVD
Eletrocardiograma com despolariza¢iao ou condugio alteradas/altera-
¢oes da repolarizagio
Maior: Ondas Epsilon ou aumento da duragio do QRS > 110 ms
nas derivagdes precordiais direitas
Menor: Potenciais tardios no ECG de alta resolugio
Inversio de onda T nas precordiais direitas em pessoas com menos
de 12 anos sem bloqueio de ramo direito
Arritmias
Menor:
Taquicardia ventricular sustentada u niao com padrio de BCRE
Extrassistolia ventricular frequente > 1000/24h no Holter
Disfun¢io global ou regional e alteracio estrutural
Maior: Dilatagao acentuada e redugio da fracio de ejecio do VD,
com pouco ou nenhum acometimento do VE.
Aneurisma de VD (dreas acinéticas ou discinéticas). Dilatagao grave
do VD.
Menor: Dilatagao global moderada de VD ou diminui¢ao da fragio
de ejegio de VD com fragao de ejecio normal de VE.
Dilatagio segmentar moderada de VD
Hipocinesia regional de VD.
Caracteristicas teciduais de parede
Maior: Presenca de tecido fibroso/gorduroso no miocdrdio visto na
biépsia endomiocdrdica

BCRE - bloqueio completo de ramo esquerdo.

TRATAMENTO

As melhores estratégias para a prevengio de MCS e as indicagoes
para terapia com CDI em pacientes com CAVD nio estdao bem
definidas®. Embora alguns estudos sugiram que pacientes com
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arritmias bem toleradas hemodinamicamente quando tratados
com fdrmacos antiarritmicos tenham boa evolucio, as diretrizes
atuais recomendam a implante de CDI para prevengio secun-
ddria de MSC em pacientes com TV sustentada ou FV e para a
prevengio primdria em pacientes selecionados de alto risco?. Os
fdrmacos antiarritmicos sio sugeridos apenas para pacientes que
nao sio candidatos para implante de CDI ou em associagao ao
uso do CDI. Embora a prevencio de MCS seja o principal obje-
tivo da terapia em pacientes com CAVD, existem outras questoes
que devem ser consideradas®:

e Devido 2 associagdo entre o exercicio e a indug¢do de taquiarrit-
mias ventriculares, pacientes com CAVD devem ser restritos para
certas atividades fisicas;

e Os pacientes que evoluem para insuficiéncia de VD grave ou
insuficiéncia cardiaca biventricular deve receber o tratamento pa-
drao para insuficiéncia cardiaca;

e Pacientes com insuficiéncia cardfaca ou fibrilagio atrial fre-
quentemente necessitam de anticoagulagio cronica.

Devido ao risco de progressio da doenca e da associagao entre o
exercicio e a indugio de taquiarritmias ventriculares, pacientes
com CAVD nio deve participar de esportes de competi¢io'®".
Qualquer atividade, competitiva ou nio, que cause sintomas de
palpitacoes, pré-sincope ou sincope deve ser evitada.

Entre os pacientes com CAVD, o implante do CDI ¢é adequado
para a prevencdo secunddria de MSC em pessoas que tenham
apresentado uma arritmia ventricular sustentada. O implante de
CDI também ¢ considerado adequado para a prevengao primdria
de MSC em pacientes selecionados, considerados de alto risco.
A realizagio de ensaios aleatérios comprovou a eficicia do im-
plante do CDI na prevengao MCS em outras situagoes clinicas.
O impacto do implante de CDI na CAVD foi avaliado em di-
versas séries de observacao e em estudo de caso-controle” . Em
estudo multicéntrico de 132 pacientes com histéria da parada
cardiaca (10%), TV sustentada (62%), sincope (16%) e outras
indicagoes (12%)* o seguimento médio de 39 meses, revelou
as seguintes observagées: interven¢des com dispositivo apropria-
do ocorreram em 48%, interveng¢des inadequadas ocorreram em
16%, a taxa de sobrevivéncia foi de 96% e a taxa de sobrevivéncia
livre de FV ou flutter ventricular foi de 72%.

Achados semelhantes foram observados em uma série de pacientes
com CAVD de um centro de referéncia nos Estados Unidos'. En-
tre os 69 pacientes que foram diagnosticados ainda com vida, 47
receberam um CDI. Os seguintes resultados foram observados: 29
pacientes (62%) receberam pelo menos uma terapéutica adequada,
com uma média de quatro anos apés o implante do CDI. Nenhum
dos 47 pacientes com CDI morreu de MCS durante o seguimento,
enquanto dois, dos 22 sem CDI sofreram MCS.

Outra série da Alemanha avaliou 60 pacientes com CAVD que
receberam CDI por uma média de 80 meses®”. As indicacoes
para CDI incluiram histéria da parada cardiaca com reanima-
¢d0 (33%), TV sustentada documentada (57%), sincope (3%),
histéria familiar de parada cardiaca ¢ TV induzida ao estudo
eletrofisiolégico (7%). Os seguintes resultados foram observa-
dos: sobrevivéncia em um, cinco e 10 anos foi de 100%, 94%
e 76%, respectivamente. A morte ocorreu devido a MCS (2),
insuficiéncia cardfaca intratdvel (2) e as causas ndo cardiacas (4).
A terapia apropriada em um e cinco anos ocorreu em 51 e 74%,
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respectivamente. Os eventos adversos mais comuns no follow-up
foram complicagdes relacionadas com o chumbo, ocorrendo em
21 pacientes.

Finalmente, em estudo caso-controle retrospectivo de 367 indi-
viduos de 11 familias com CAVD, 197 pacientes foram identi-
ficados como de risco com base na histéria clinica, Haplotyping
DNA, e/ou posicao pedigree®. Entre esses individuos em risco,
48 tinham implantado o CDI (13 para prevengao secunddria).
Esses pacientes foram comparados com um grupo controle de
58 pacientes de alto risco, pareados por idade. A mortalidade de
cinco anos para os homens do grupo controle foi de 28%, em
comparagio com 0% nos pacientes tratados com CDL

Em resumo, os dados descritos e outros relatérios demonstraram
que pequenas arritmias malignas sdo comuns em pacientes com
CAVD e que a terapia com CDI ¢ eficaz tanto para a prevencio
primdria quanto secunddria de MCS®%,

A seguir seguem as indicacoes para implante de CDI na cardio-
miopatia arritmogénica do VD de agodo com as Diretrizes Brasi-
leiras para implante de dispositivos cardiacos®:

Classe I

e Pacientes com CAVD que tenham apresentado TV/FV susten-
tada de causa nao reversivel e com expectativa de vida de pelo
menos um ano (NE B);

Classe Ila

e Pacientes com CAVD com doencga extensa, incluindo envol-
vimento do VE, associada a histéria familiar de MSC em um
ou mais membros, ou sincope de origem nio determinada, com
expectativa de vida de pelo menos um ano (NE C);

Classe 111

e Pacientes com CAVD assintomdticos, sem fatores de risco (NE
O).

H4 duas preocupagdes relacionadas com a utilizagdo do CDI que
sdo exclusivos para pacientes com CAVD?!: dreas do miocdrdio
do VD podem ser perfuradas durante a colocagio e as mudan-
cas no tecido fibrogorduroso podem interferir com a deteccio de
arritmias. Além disso, muitos pacientes sdo jovens e, portanto,
provavelmente precisardo de substituicoes multiplas®.

Os fdrmacos antiarritmicos podem reduzir a frequéncia e repri-
mir a indutibilidade sustentada e nio sustentada de arritmias
ventriculares em pacientes com CAVD?'. No entanto, antiarrit-
micos nio reduziram o risco de MCS nesta doenca.

Com base na superioridade estabelecida pelo CDI sobre os fdr-
macos antiarritmicos em outras formas de doenca cardiaca que
estdo associados com arritmias ventriculares malignas, os antiar-
ritmicos nio sio considerados uma alternativa equivalente ao
CDI em pacientes CAVD consideradas de alto risco de MCS.
Estudo de 81 pacientes com CAVD comparou a eficdcia de di-
versos medicamentos antiarritmicos com a finalidade de suprimir
indutibilidade de arritmias ventriculares no estudo eletrofisiolé-
gico ou reduzir a incidéncia de arritmias ventriculares em mo-
nitorizagio ambulatorial®®. O sotalol foi mais eficaz do que os
firmacos da classe I, os bloqueadores beta-adrenérgicos, bloquea-
dores dos canais de cdlcio e amiodarona.

Em 2006, ACC/AHA/ESC sugeriram para o tratamento de
arritmias ventriculares e morte stibita cardiaca que o sotalol ou
amiodarona podem ser terapias eficazes para o tratamento de TV
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sustentada ou FV em pacientes com CAVD no qual o implante
do CDI nio ¢ vidvel’>. Além disso, o uso de amiodarona ou so-
talol como terapia adjuvante para pacientes com CDI e CAVD
que tém arritmias ventriculares diminui a incidéncia de choques
do CDL

A abla¢io por radiofrequéncia (RF) nio é adequada como terapia
primdria ou exclusiva para o tratamento de arritmias ventricula-
res em pacientes com CAVD. Ablagio por RF pode tratar com
sucesso alguns dos focos arritmogénicos na CAVD, mas devido
a natureza fragmentada e progressiva da doenga, nio ¢ um trata-
mento definitivo®,

Similar aos firmacos antiarritmicos, a abla¢do por RF nio ¢ o
tratamento definitivo das arritmias ventriculares e nio deve ser
considerada uma alternativa equivalente a terapia com CDI em
pacientes considerados de alto risco de MSC. A RF pode ser apro-
priada em pacientes selecionados que nao sio candidatos para um
CDI ou em pacientes com CDI, que tem episddios frequentes de
TV e de choques do CDI. Essas recomendagbes s3o consistentes
com as de 2006 da ACC/AHA/ESC para o tratamento de arrit-
mias ventriculares e MSC*,

A disponibilidade do CDI foi gradualmente substituindo o tra-
tamento cirtrgico para pacientes que tém TV refratdria aos fdr-
macos antiarritmicos. O procedimento cirtirgico envolvia a des-
conexdo total da parede livre do VD?. Esta abordagem tem duas
consequéncias desejéveis. Em primeiro lugar, diminui a massa
ventricular disponivel para fibrilagio, isolando os ventriculos®.
Em segundo lugar, evita a propagagio de TV do VD para o VE
para que a TV decorrente da parede livie do VD se limite a esta
cAmara. A consequéncia imediata desse procedimento ¢é a faléncia
aguda do VD no pés-operatério, uma complicagio que, gradu-
almente, se resolve. Dados adicionais indicam complicagoes em
longo prazo de insuficiéncia cardfaca.

CONCLUSAO

A CAVD ¢ a causa mais frequente de MSC em atletas jovens,
chegando a 75% dos casos. O implante de CDI pode prevenir o
6bito. Poucos evoluem para insuficiéncia cardfaca, que é rara na
infincia. Quando diagnosticada e tratada tem bom prognéstico.
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