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Cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo direito, também
conhecida como displasia arritmogênica do ventrículo direi-
to, é uma doença primária do músculo cardíaco, caracteriza-
da por um substrato anatomopatológico composto por subs-
tituição do músculo cardíaco por um tecido fibrolipomatoso
e com escasso infiltrado inflamatório, afetando predominan-
temente o ventrículo direito, em particular sua parede livre e
via de saída. É clinicamente caracterizada pela associação
com arritmia ventricular e morte súbita em jovens, particu-
larmente em atletas e durante a atividade física. A prevalên-
cia dessa doença não é totalmente conhecida e varia em dife-
rentes continentes. Estima-se que exista um caso em cada 5
mil indivíduos. O diagnóstico é difícil pelo pouco acometi-
mento da função ventricular e pela presença de alterações
eletrocardiográficas muito sutis, que, com frequência, não
são percebidas. Assim, o diagnóstico geralmente é feito quan-
do o paciente apresenta algum episódio de arritmia ventricu-
lar ou mesmo quando recuperado de morte súbita e mais ra-
ramente durante avaliação para atividade física. O tratamen-
to está direcionado para a prevenção de arritmias ventricula-
res e morte súbita com o uso de betabloqueador, tentativa de
ablação por cateter e implante de cardioversor-desfibrilador
nos casos considerados de alto risco.
Descritores: Cardiomiopatia arritmogênica ventricular di-
reita. Arritmia ventricular. Morte súbita.

ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR CARDIOMYOPATHY

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy is an un-
common form of probably inheritable heart muscle disease,
involves predominantly the right ventricle with progressive
loss of myocytes and fatty or fibro fatty tissue replacement,
resulting in segmental or global abnormalities usually pre-
senting with ventricular tachyarrhythmias or sudden death.
It is recognized as cause of sudden cardiac death in the young
during athletic activity. Diagnosis often requires a high in-
dex of suspicion and may be difficult because many of the
electrocardiographic abnormalities are unspecific. The cli-
nical presentations are syncope, ventricular arrhythmias, or
cardiac arrest, as well as global or segmental chamber dila-
tation or wall motion abnormalities. Noninvasive tests used
in the diagnosis include 12-lead electrocardiography, echo-
cardiography, cardiac magnetic resonance imaging, and en-
domyocardial biopsy. Treatment is addressed to prevent life-
threatening cardiac arrhythmias with beta-blockers and the
use of implantable defibrillators.
Key words: Arrhythmogenic right ventricular cardiomyo-
pathy. Ventricular tachyarrhythmia. Death, sudden.
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INTRODUÇÃO

A cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo direito, uma
doença específica do músculo cardíaco que afeta primária e
predominantemente o ventrículo direito, é caracterizada his-
tologicamente pela presença de tecido fibroadiposo, que subs-
titui os miócitos.1,2 Essa entidade é reconhecida como causa
importante de morte súbita em jovens, ocorrendo particular-
mente durante atividade física. Na Itália, é reconhecida como
a principal causa de morte súbita em jovens atletas.3,4 Sua
prevalência real não é conhecida e sua etiologia não está
definida, sendo atualmente considerada uma doença genéti-
ca em vários casos.5-7

DEFINIÇÃO

O envolvimento localizado do ventrículo direito foi mui-
to enfatizado nas primeiras descrições da doença. Hoje exis-
te um consenso de que a doença pode envolver difusamente
o ventrículo direito, acometer também o ventrículo esquer-
do e resultar em disfunção biventricular. Nesse estágio pode
ser difícil a distinção com a cardiomiopatia dilatada. A pri-
meira denominação proposta, displasia arritmogênica do ven-
trículo direito, foi baseada nos achados histológicos de séri-
es de necropsias.1,3 Posteriormente foi adotada a denomina-
ção de cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo direito,
reforçando sua associação com a presença de morte súbita
por arritmia ventricular. Na classificação atual das cardio-
miopatias, vem classificada como uma doença genética.8

ETIOPATOGÊNESE

Estimativas sugerem que a prevalência de cardiomiopa-
tia arritmogênica do ventrículo direito seria de 1 caso em
cada 5 mil indivíduos e que a baixa incidência no cenário
clínico decorreria da ausência de sintomas na maioria dos
casos e da dificuldade em se realizar o diagnóstico, pela sua
natureza focal, pela pouca disfunção ventricular e pelas alte-
rações sutis no eletrocardiograma. Histologicamente a do-
ença é caracterizada pela presença de substituição do mio-
cárdio por tecido adiposo, associado a fibrose e pouca infil-
tração linfocitária. As alterações morfológicas envolvem mais
frequentemente as regiões de via de entrada, ápex e região
infundibular (“triângulo da displasia”).1-3,5,6 As alterações
predominam no subepicárdio e no mesocárdio, na maioria
dos casos focais e mais raramente difusas. O envolvimento
ventricular esquerdo é descrito em aproximadamente 30% a
70% dos casos em séries de necropsias, geralmente em me-
nor proporção que o envolvimento ventricular direito, pre-

dominando nas regiões septal e de parede livre.2,3,5,6 Mais
raramente, em fases avançadas da doença, o envolvimento
pode se tornar difuso. A etiologia da cardiomiopatia arritmo-
gênica do ventrículo direito não está esclarecida e várias te-
orias são consideradas. É bem aceito, atualmente, que em
muitos casos de cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo
direito existe uma base genética para a doença, com padrão
de transmissão autossômica dominante e com grau de pene-
trância variável6,7. Além da possível etiologia genética, ou-
tras teorias têm sido consideradas como causa ou facilitador
da expressão gênica. A teoria inflamatória tem sido aventada
pela frequente presença de infiltrado inflamatório em asso-
ciação a infiltração lipomatosa. A presença de apoptose tam-
bém tem sido descrita.1,2,3,5.

QUADRO CLÍNICO

A cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo direito tem
sido descrita classicamente como uma doença predominan-
temente do adulto jovem do sexo masculino, em que 70% a
80% dos casos são diagnosticados em pacientes com idade
inferior a 40 anos.1,3,5 A história clínica mais frequentemente
encontrada é a de um paciente jovem, apresentando-se com
síncope, taquicardia ventricular ou morte súbita recuperada,
e, mais raramente, com quadro de insuficiência cardíaca e
grave disfunção ventricular direita. A taquicardia ventricu-
lar geralmente é monomórfica, com morfologia de bloqueio
de ramo esquerdo (origem no ventrículo direito).4,5 A morte
súbita é manifestação da doença e geralmente ocorre em atle-
tas com idade inferior a 35 anos. Nos Estados Unidos, a car-
diomiopatia arritmogênica do ventrículo direito é responsá-
vel por 4% das mortes que acometem atletas durante a ativi-
dade física. Na Itália, essa entidade é a principal responsável
por morte súbita em atletas, com taxas de 25% a 35% dos
casos em algumas regiões.2,5 Déficits segmentares do ventrí-
culo direito ou dilatação ventricular estão associados a mai-
or risco de morte súbita. A insuficiência cardíaca é uma ma-
nifestação mais tardia da doença, que acomete maior núme-
ro de indivíduos na quinta década de vida, em que predomi-
na disfunção ventricular direita e ausência de hipertensão
pulmonar. Mais raramente pode-se encontrar disfunção bi-
ventricular e quadro de insuficiência cardíaca global mime-
tizando um quadro de cardiomiopatia dilatada.5,8

DIAGNÓSTICO

O diagnóstico da cardiomiopatia arritmogênica do ven-
trículo direito depende de um elevado índice de suspeita clí-
nica e deve sempre ser considerado em pacientes jovens que
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apresentam quadro de síncope, arritmia ventricular, morte
súbita recuperada, principalmente quando ocorre durante ati-
vidade física, e insuficiência cardíaca com disfunção ventri-
cular direita predominante. O diagnóstico de certeza dessa
entidade é difícil e requer a combinação de dados clínicos e
eletrocardiográficos, métodos de imagem e alterações histo-
lógicas. Com essa finalidade, foram propostos critérios clí-
nicos e laboratoriais.5,8-11 Para auxiliar no diagnóstico, a So-
ciedade Europeia de Cardiologia propõe vários critérios di-
agnósticos que devem ser procurados (Tabela 1)12.

O eletrocardiograma é extremamente útil para se fazer a
suspeita diagnóstica, a despeito de as alterações mais típicas
não estarem presentes na maioria dos casos e não serem pa-
tognomônicas.12,13 O achado mais sugestivo é a alteração de
repolarização com inversão da onda T de V1 a V3 na ausên-
cia de bloqueio completo do ramo direito, que está presente
em aproximadamente 50% dos casos, sendo considerado cri-
tério diagnóstico menor. Cabe ressaltar que essas alterações
podem ser encontradas com frequência em crianças com
menos de 12 anos de idade na ausência de qualquer cardio-
patia estrutural. Outros sinais menos específicos podem ser
encontrados, como bloqueios completo ou incompleto do
ramo direito, alterações difusas da repolarização nas precor-
diais, baixa voltagem e alargamento de QRS em V1 a V3, e
sobrecarga atrial direita. A presença de onda épsilon (onda
de “pós-excitação”, que ocorre no final do QRS) de V1 a V3
é mais específica, sendo considerada critério eletrocardio-
gráfico maior, e está presente em 15% a 30% dos casos.12-14

É digno de nota que a presença de alterações eletrocardio-
gráficas marcantes, bem como eletrocardiograma de alta re-

Tabela 1 - Critérios para diagnóstico da cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo direito12

I - Disfunção global ou regional e alterações estruturais
– Dilatação e disfunção do ventrículo direito significativas e morfologia normal do ventrículo esquerdo.
– Áreas acinéticas, discinéticas ou aneurismas localizados no ventrículo direito.
– Dilatação segmentar grave no ventrículo direito.

II - Alterações histológicas na biópsia endomiocárdica
– Infiltração lipomatosa e fibrose substituindo o miocárdio normal.

III - Alterações eletrocardiográficas
– Inversão da onda T de V1-V3 na ausência de bloqueio de ramo direito e em pacientes com mais de 12 anos de idade.
– Alargamento do QRS de V1-V3 e presença de onda épsilon.

IV - História familiar
– Doença familiar confirmada por necropsia ou cirurgia.
– História familiar de morte súbita com menos de 35 anos de idade, supostamente decorrente de cardiomiopatia
arritmogênica do ventrículo direito.

solução alterado, indicam pacientes com potencial para pior
prognóstico. O ecocardiograma pode ser normal nas fases
precoces da doença e algumas alterações segmentares de
contratilidades podem passar despercebidas.14 Os achados
mais chamativos para a doença são dilatação e  hipocontrati-
lidade do ventrículo direito na ausência de hipertensão pul-
monar e de disfunção ventricular esquerda, dilatações aneu-
rismáticas localizadas e discinesia ínfero-basal (Figura 1).
Tem sido bem valorizada a relação diâmetro diastólico ven-
tricular direito/diâmetro diastólico ventricular esquerdo;

quando essa taxa for superior a 0,5, existe razoável valor
preditivo positivo para diagnóstico de cardiomiopatia arrit-
mogênica do ventrículo direito. É possível que a ecocardio-
grafia tridimensional possa melhorar a acurácia diagnóstica
das alterações segmentares do ventrículo direito. A ventricu-
lografia contrastada do ventrículo direito em duas projeções
pode demonstrar sinais sugestivos, como dilatação de via de
saída, falhas de enchimentos, trabeculações ventriculares
grosseiras, lesões tipo “saca bocados” e aneurismas (Figura
2). A ressonância magnética e a tomografia computadoriza-
da têm emergido como métodos de imagem com maior po-
tencial para diagnóstico da cardiomiopatia arritmogênica do
ventrículo direito, pela capacidade de diferenciar músculo
de tecido adiposo.14,15 Na ressonância é importante a presen-
ça de dilatação da via de saída do ventrículo direito, irregu-
laridades dos bordos do miocárdio e aumento da espessura
de tecido adiposo na parede e, principalmente, no mesocár-
dio (Figuras 3 e 4). Entretanto, a pouca espessura da parede
do ventrículo direito e a presença de gordura epicárdica e
pericárdica podem gerar dificuldades no diagnóstico e re-
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sultados falsos positivos.15 Para o diagnóstico definitivo da
doença é necessária a demonstração das alterações histoló-
gicas típicas da doença. Diante de alterações suspeitas nos
métodos de imagem, pode-se recorrer ao recurso da biópsia
endomiocárdica, de preferência guiada pela ecocardiogra-
fia, para realização de biópsia em áreas de maior interesse.16

As alterações histológicas típicas seriam presença de substi-
tuição do miocárdio pelo tecido adiposo, associada a fibrose
e escasso infiltrado inflamatório.2,3,16.

TRATAMENTO

O tratamento da cardiomiopatia arritmogênica do ven-
trículo direito tem como objetivo, na maioria dos casos,
evitar ou controlar as arritmias ventriculares e reduzir o

série de casos, o sotalol suprimiu a indução de taquicar-
dia ventricular com estimulação ventricular programada
em 68% dos casos. Da mesma forma, a amiodarona foi
avaliada em uma pequena série de casos e também foi ca-
paz de suprimir a indução de taquicardia ventricular.5,9,14

A associação das duas drogas também pode ser conside-
rada em pacientes de maior risco e com recorrência de
taquicardia ventricular. A tentativa de ablação com ra-
diofrequência tem sido considerada nos pacientes não
responsivos às drogas, com baixas taxas de sucesso e
com altas taxas de recorrência.4,18 O insucesso da abla-
ção decorre de vários fatores, como a natureza progres-
siva e difusa da doença, com potencial para novos e
múltiplos focos arritmogênicos. O implante de cardio-
versor-desfibrilador deve ser considerado para os pa-

Figura 1. Cardiomiopatia arritmogênica do ventrículo direi-
to com formação aneurismática localizada.

Figura 2. Ventriculografia com aspecto típico de cardiomi-
opatia arritmogênica do ventrículo direito (lesões em “saca
bocados”) e trabeculações grosseiras.
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risco de morte súbita.5,17 Cabe ressaltar que as estratégias
de tratamento são absolutamente empíricas, pois não exis-
tem estudos randomizados e as recomendações são base-
adas em séries de casos. Em decorrência da forte influên-
cia da atividade adrenérgica na gênese e no comportamento
da arritmia ventricular, a utilização de betabloqueadores
adrenérgicos tem sido recomendada para todos os pacien-
tes, inclusive para os assintomáticos.14 Em uma pequena

cientes de alto risco de morte súbita, como recupera-
dos de parada cardiorrespiratória, portadores de taqui-
cardia ventricular sustentada e pacientes com disfunção
ventricular direita ou biventricular acentuada.19,20 Na pre-
sença de disfunção ventricular com sintomas de insufici-
ência cardíaca, o tratamento deve ser otimizado com be-
tabloqueador, inibidor do sistema renina-angiotensina e
antagonista de aldosterona.
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CONCLUSÃO

É de grande importância, na prática clínica e na es-
fera da medicina esportiva, a associação de cardiomi-
opatia arritmogênica do ventrículo direito e morte sú-
bita em atividades físicas competitivas.3,5,19,21 Na Itá-
lia, essa afecção é responsável por cerca de 20% a 25%

Figura 4. Ressonância magnética demonstrando infiltração
lipomatosa do ventrículo direito na cardiomiopatia arritmo-
gênica. (Imagem cedida por Gilberto Zarf.)

Figura 3. Ressonância magnética demonstrando infiltração
lipomatosa na parede do ventrículo direito na cardiomiopa-
tia arritmogênica. (Imagem cedida por Gilberto Zarf.)
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dos casos de parada cardíaca ou morte súbita em atle-
tas. Todos esses eventos ocorrem durante a atividade
física, reforçando a forte associação desses eventos
com a estimulação adrenérgica. Há consenso geral de
que todo atleta portador dessa doença deve ser siste-
maticamente proibido de realizar atividade física com-
petitiva.22.
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