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STRESZCZENIE

Wstep: Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ARVC)
jestrzadka, genetyczna chorobg miesnia sercowego. Jej pierw-
szym objawem moze byc¢ nagta Smierc sercowa, najczesciej
wystepujgca u mtodych, pozornie zdrowych oséb. Do roz-
poznania ARVC konieczne jest zastosowanie kryteriow dia-
gnostycznych Task Force.

Cel pracy: Celem pracy byto przedstawienie zasad postepo-
wania diagnostycznego u pacjentow z podejrzeniem ARVC.
Materiat i metody: W artykule zaprezentowano kryteria dia-
gnostyczne Task Force na przyktadzie przypadku 24-letniej

kobiety po incydencie utrwalonego czestoskurczu komoro-
wego i zatrzymania krazenia.

Opis przypadku: Pacjentka spetnita cztery duze kryteria Task
Force wynikajagce z nieprawidtowosci wykazanych w bada-
niach obrazowych oraz w zapisie elektrokardiograficznym.
Whioski: Wnikliwy wywiad medyczny, tgcznie z wynikami
powszechnie dostepnych i wzglednie tanich, nieinwazyjnych
badan dodatkowych, takich jak elektrokardiografia i echo-
kardiografia, umozliwit rozpoznanie ARVC u prezentowa-
nej pacjentki.

Stowa kluczowe: arytmogenna kardiomiopatia, kryteria Task Force, rozpoznanie

SUMMARY

Background: The arrhythmogenic right ventricular cardiomy-
opathy (ARVC) is a rare and genetically determined heart dis-
ease. Its first manifestation might be a sudden cardiac death
which usually affects young and apparently healthy people. The
diagnosis of ARVC is based on Task Force diagnostic criteria.
Aim of the study: The aim of this study was to present the
rules of diagnostic procedures in patients suspected to be
suffering from ARVC.

Material and methods: This article demonstrates current
diagnostic criteria of ARVC on the example of a 24-year-old

Keywords: arrhythmogenic ventricular cardiomyopathy, Task Force criteria, diagnosis

female patient with sustained ventricular tachycardia and car-
diac arrest.

Case description: The patient met four major criteria of Task
Force which resulted from the abnormalities in imaging and
electrocardiographic examinations.

Conclusions: The precise examination based on the medical
history and commonly available non-invasive and relatively
cheap tests, i.e. electrocardiography and echocardiography,
enabled the ARVC diagnosis in the patient.

(PU-HSP 2015; 9, 2: 12-17)
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A

Wstep

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ARVC)
jestrzadka, genetyczna chorobg migsnia sercowego, doty-
Czaca najczesciej prawej komory (RV), ktéra charakteryzuje
sie postepujagcym zanikiem kardiomiocytow i zastepowa-
niem ich przez tkanke wtoknisto-ttuszczowg, w nastep-
stwie czego dochodzi do rozstrzeni prawej komory,
zaburzen jej kurczliwosci, niestabilnosci elektrycznej
oraz wystepowania czestoskurczow komorowych. ARVC
mozna inaczej nazwac¢ chorobg desmosomow, gdyz
zazwyczaj jest zwigzana z defektami genow kodujacych
biatka wchodzgce w sktad desmosomow, ktdre odpo-
wiedzialne sg za tworzenie potaczen komaorkowych [1].

ARVC jest chorobg o niespecyficznym obrazie kli-
nicznym. Objawy pojawiajg sie zwykle w okresie dora-
stania i u mtodych dorostych dotychczas niechorujgcych

T
wynikajg z wystgpienia komorowych zaburzen rytmu
[1,2]. ARVC stanowi jedna z gtownych przyczyn nagtych
zgonow sercowych u sportowcow w trakcie zawodow
i treningdw. Trening fizyczny powoduje przyspieszenie
progresji choroby, gdyz jej istotg jest dysfunkcja desmoso-
mow, a w przypadku czesto pojawiajgcego sie zwiekszenia
naprezenia $cian miesnia komory, wystepujgcego podczas
wysitku, dochodzi do postepujgcego uszkodzenia pota-
czen komorkowych, apoptozy kardiomiocytow z nastep-
czym wtoknieniem i sttuszczeniem miesnia sercowego.

Materiat i metody

Do rozpoznania arytmogennej kardiomiopatii pra-
wej komory konieczne jest zastosowanie powstatych
w 1994 roku i zmodyfikowanych w 2010 roku kryte-
riow diagnostycznych Task Force (tabela 1).

Tabela 1. Zmodyfikowane kryteria Task Force rozpoznania arytmogennej kardiomiopatii prawej komory [3-5]. Kursywa wyrdz-

niono kryteria spetnione u analizowanej pacjentki.

Parametr Kryteria duze

Kryteria mate

Echokardiografia 2D:

> 1 z ponizszych (pomiar pod koniec rozkurczu):
— PLAX RVOT > 32 mm (skorygowany wzgledem
BSA [PLAX/BSA] > 19 mm/m?);

Globalne lub | _ 55y RVOT 3 36 mm (skorygowany wzgledem

occinkowe BSA [PSAX/BSA] > 21 mm/m?;
N — FAC< 33%.

kurczliwosci

. . Rezonans magnetyczny serca:

i zmiany

strukturalne skurczu RV + > 1 z ponizszych:

— RVEDV/BSA > 110 ml/m? 3 lub > 100 ml/n? Q@
— RVEF<40%

Wentrykulografia RV:

— odcinkowa akineza, dyskineza lub tetniak RV

odcinkowa akineza lub dyskineza lub tetniak RV +

odcinkowa akineza lub dyskineza, lub asynchronia

Echokardiografia 2D:
odcinkowa akineza lub dyskineza RV + > 1 z ponizszych
(pomiar pod koniec rozkurczu):

Rezonans magnetyczny serca:
odcinkowa akineza lub dyskineza, lub asynchronia skurczu RV + > 1
z ponizszych:

PLAX RVOT > 29 i < 32 mm (skorygowany wzgledem BSA
[PLAX/BSA] > 16 i < 19 mm);

PSAX RVOT > 32 i < 36 mm (skorygowany wzgledem BSA
[PSAX/BSA] > 18 < 21 mm);

FAC > 33% < 40%.

RVEDV/BSA > 100i <110ml/m? & lub > 90i < 100 ml/m?2 @
RVEF > 40%i < 45%

Obraz histo-
patologiczny

< 60% rezydualnych kardiomiocytow w badaniu mor-
fometrycznym (lub < 50%, jezeli odsetek szacowany),
z obecnoscia tkanki widknistej w > 1 probce pobranej
z wolnej Sciany RV, niezaleznie od obecnosci tkanki
ttuszczowej w biopsji endomiokardialnej

60-75% rezydualnych kardiomiocytéw w badaniu morfometrycz-
nym (lub 50-65%, jezeli odsetek szacowany), z obecnoscig tkanki
witoknistej w > 1 probce pobranej z wolnej $ciany RV, niezaleznie od
obecnosci tkanki ttuszczowej w biopsji endomiokardialnej

Zaburzenia
przewodzenia/
okresu
depolaryzacji

Fala epsilon w odprowadzeniach V1-V3 (powta-
rzalny niskonapieciowy sygnat miedzy koncem
zespotu QRS i poczatkiem zatamka T)

— Pozne potencjaty w SAECG w > 1 z 3 parametrow, przy braku
poszerzenia QRS > 110 ms w standardowym EKG
fQRS > 114 ms;

— Czas trwania koncowej czesci zespotu QRS (o amplitudzie
<40 V) > 38 ms;

— Wartosc¢ skuteczna napiecia koncowych 40 ms zespotu QRS
<20 pv;

— Czas aktywacji korncowej zespotu QRS > 55 ms mierzony od dna
zatamka S do konca zespotu QRS, wliczajac R’, w odprowadze-
niach V1, V2 lub V3, przy braku RBBB

Zaburzenia
okresu
repolaryzacji

Odwrdcony zatamek T w odprowadzeniach V1, V2
i V3 u pacjentéw > 14. rz. (bez RBBB)

— Odwrocony zatamek T w odprowadzeniach V1 i V2 u pacjentow
> 14. rz. (bez RBBB) lub w odprowadzeniach V4, V5, V6;

— Odwrocony zatamek T w odprowadzeniach V1, V2, V3 i V4
u chorych > 14. rz. w obecnosci RBBB

nsVT lub sVT o morfologii LBBB z osig gorng (ujemny

— nsVT lub sVT o konfiguracji jak z drogi odptywu RV lub o morfo-

rZatE:L:zema lub nieokreslony QRS w odprowadzeniach II, Ill, aVF | logii LBBB z osig dolng (dodatni QRS w II, lll, aVF, ujemny w aVL)
y i dodatni QRS w aVL) — > 500 VE/24 h (EKG metodg Holtera)
- ARVC potwlerdzona u kreyvnego I kto.ry spet- | _ Wywiad w kierunku ARVC u krewnego 1°, ale nie mozna okresli¢,
nia zmodyfikowane kryteria Task Force; . ) . .
) S czy osoba spetnia zmodyfikowane kryteria Task Force;
. — ARVC potwierdzona patomorfologicznie o . .
Wywiad . . o. — Przedwczesna nagta $mier¢ (< 35. rz.) z powodu podejrzewa-
. (autopsja lub operacja) u krewnego 1°; o.
rodzinny nego ARVC u krewnego 1°;

- ldentyfikacja mutacji o potwierdzonym lub
prawdopodobnym zwigzku z rozwojem ARVC
u pacjenta poddawanego ocenie klinicznej

— ARVC potwierdzona histopatologicznie lub na podstawie
kryteriow Task Force u krewnego II°

RV — prawa komora, PLAX — projekcja przymostkowa w osi dtugiej, RVOT - droga odptywu prawej komory, BSA — powierzchnia ciata, PSAX - pro-
jekcja przymostkowa w osi krotkiej, FAC — zmiana pola powierzchni prawej komory, RVEDV - objetos¢ koncowo-rozkurczowa prawej komory, RVEF
- frakcja wyrzutowa prawej komory, SAECG - elektokardiografia usredniona, EKG - elektrokardiogram, RBBB - blok prawej odnogi peczka Hisa,
nsVT — nieutrwalony czestoskurcz komorowy, sVT — utrwalony czestoskurcz komorowy, LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa, VE - przedwcze-
sne pobudzenie komorowe.
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Parametrami branymi pod uwage podczas diagno-
zowania choroby na podstawie kryteriow diagnostycz-
nych Task Force sg zaburzenia kurczliwosci i zmiany
strukturalne wykazane w badaniu echokardiograficz-
nym lub w rezonansie magnetycznym, obraz histopa-
tologiczny bioptatu ze Sciany prawej komory, wykazane
w zapisie elektrokardiograficznym zaburzenia przewo-
dzenia, okresu repolaryzacji i depolaryzacji, ponadto
obecnosc¢ komorowych zaburzen rytmu oraz obcig-
zajagcy wywiad rodzinny.

Rozrézniamy kryteria duze i mate. Spetnienie dwdch
duzych kryteriow, jednego duzego i dwdch matych,
lub czterech matych pozwala jednoznacznie rozpo-
znac¢ arytmogenng kardiomiopatie prawokomorowa.
W przypadku wykazania jednego duzego kryterium
i jednego matego lub trzech matych, diagnoza ARVC
jest graniczna. Stwierdzenie jednego duzego kryterium
lub dwdch matych sprawia, ze rozpoznanie jest praw-
dopodobne. Sumowac nalezy jedynie kryteria nale-
z3ce do réznych kategorii.

W artykule przedstawiono kryteria diagnostyczne
Task Force na przyktadzie przypadku 24-letniej kobiety
po incydencie utrwalonego czestoskurczu komoro-
wego i zatrzymania krgzenia. W celu oceny liczby spet-
nionych przez pacjentke kryteriow w postepowaniu
diagnostycznym wykorzystano zapis elektrokardio-
graficzny, badanie echokardiograficzne oraz rezonans
magnetyczny serca.

Opis przypadku i wyniki badan

24-letnia kobieta zostata skierowana do lzby
Przyje¢ szpitala rejonowego z powodu czestoskur-
czu komorowego o morfologii bloku lewej odnogi
peczka Hisa z rytmem komaor 190/min. W trakcie obser-
wacji rozwinat sie wstrzas kardiogenny na podtozu
arytmii i z tego powodu chora zostata przyjeta na
Oddziat Anestezjologii i Intensywnej Terapii (OAIT),
gdzie doszto do dekompensacji i zatrzymania krazenia.
Przeprowadzono skuteczng resuscytacje krgzeniowo-
-oddechowa, uzyskujgc powrodt rytmu zatokowego.
Po ustabilizowaniu stanu klinicznego chora zostata
przekazana na oddziat kardiologii w celu diagnostyki
i leczenia.

Duze znaczenie w postepowaniu z chorg miat
wywiad medyczny. Dziadek pacjentkii jego brat zmarli
nagle w mtodym wieku, co sugeruje tto genetyczne
choroby. Dodatkowo pacjentka w ciggu szesciu ostat-
nich miesiecy zredukowata mase ciata poprzez podjecie
treningdw na sitowni, co u osoby z odpowiednig pre-
dyspozycja genetyczng mogto przyspieszy¢ ekspresje
i ujawni¢ objawy choroby.

W zapisie elektrokardiograficznym przy przyje-
ciu do OAIT obserwowano wywotujgcy niestabilnosc
hemodynamiczng czestoskurcz komorowy o mor-
fologii bloku lewej odnogi peczka Hisa z osig gorna,
z rytmem komor 190/min, co stanowi pierwsze duze
kryterium rozpoznania ARVC.

Po ustabilizowaniu stanu pacjentki w elektrokardio-
gramie opisano rytm zatokowy miarowy 60/min. Nor-
mogram. Blok przedsionkowo-komorowy | stopnia.
Obecnosc¢ ujemnego zatamka T w odprowadzeniach
[ll, aVF, V1-V5 stanowi drugie duze kryterium rozpo-
znania ARCV wedtug Task Force (rycina 1). Dodatkowo

obliczono stosunek czasu trwania QRS w odprowadze-
niach V1-V3 (300 ms) wzgledem czasu trwania QRS
w odprowadzeniach V4-V6 (230 ms), ktory wynidst
1,3(>12).
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Rycina 1. 12-odprowadzeniowy elektrokardiogram u pacjentki
z ARVC

Kiedy wykonano zapis elektrokardiograficzny ze
zmodyfikowanym utozeniem elektrod V1-V3, umiej-
scowionym o jedno miedzyzebrze wyzej, z predko-
$cig przesuwu tasmy 50 mm/s, z podwdjng cechg
20 mm/1mV, wowczas w odprowadzeniach V1-V3 uwi-
doczniono obraz niskonapieciowego sygnatu pomiedzy
koncem zespotu QRS a zatamkiem T, ktory odpowiada
fali epsilon i stanowi trzecie duze kryterium rozpozna-
nia ARVC (rycina 2).

U Tl F—
Lok oon | engnds 4 3 duwn
_ N A
Tt ypmss
| Hdn L owm | e AL e

Rycina 2. Fragment zapisu elektrokardiograficznego ze zmo-
dyfikowanym utozeniem elektrod. Odprowadzenia V1-V3.
Fala epsilon zaznaczona strzatka

W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym
stwierdzono poszerzenie czesci naptywowej prawe;j
komory, poszerzenie i uwypuklenie 1/3 przyszczy-
towej czesci RV ze wzmozonym beleczkowaniem tej
okolicy (rycina 3A). Wymiar prawej komory w projekcji
przymostkowej w osi dtugiej wynidst 39 mm. Zobrazo-
wano takze pogrubiatg wigzke posrednig (rycina 3B).

Zaburzong kurczliwos¢ prawej komory udowod-
niono poprzez wykazanie obnizenia amplitudy ruchu
pierscienia trojdzielnego (TAPSE) wynoszacego 1,1cm
(rycina 3C), pomiar frakcji zmiany pola powierzchni
prawej komory (FAC) wynoszacej 20%. Zastosowano
rowniez obrazowanie metodg doplera tkankowego
i obliczono, ze maksymalna predkosc¢ skurczowa
ruchu pierscienia trojdzielnego S’ jest istotnie obni-
zona i wynosi 7,6 cm/s (rycina 3D).
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Rycina 3. Przezklatkowe dwuwymiarowe badanie echokar-
diograficzne.

A. Projekcja koniuszkowa czterojamowa skierowana na prawga
komore. Wzmozone beleczkowanie w przyszczytowej cze-
$ci RV (strzatka).

B. Projekcja przymostkowa podtuzna. Pogrubienie beleczki
przegrodowo-brzeznej (strzatka).

C. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. Obrazowanie
M-mode. Pomiar przemieszczenia skurczowego pierscienia
trojdzielnego (TAPSE).

D. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. Obrazowanie metodg
doplera tkankowego. Maksymalna predkosc¢ skurczowa ruchu
pierscienia trojdzielnego S’ (strzatka).

W badaniu echokardiograficznym stwierdzono
ponadto duzg czynnosciowg niedomykalnosc zastawki
trojdzielnej, z wymiarem PISA 9 mm i vena contracta
9 mm (rycina 4A). Uwidoczniono takze obecnos¢ posze-
rzonej zyty watrobowej i skurczowy wsteczny przeptyw
w jej zakresie, potwierdzajgce obecnosc¢ duzej niedo-
mykalnosci zastawki trojdzielnej.

Wymiar jamy lewej komory nie byt powiekszony.
Wykazano niewielkie obnizenie frakcji wyrzutowej do
50% zwigzane z paradoksalnym ruchem przegrody
miedzykomorowej, spowodowanym przecigzeniem
prawej komory (rycina 4B).

Ewenementem badania echokardiograficznego,
wykonanego u opisywanej chorej, jest uwidocznione
dwufazowe spektrum przeptywu przez zastawke ptucng
(rycina 4C). Najprawdopodobniej jest to kolejny dowod
nieprawidtowej funkcji skurczowej istotnie uszkodzo-
nej prawej komory i by¢ moze ma zwigzek z asynchro-
nig skurczu miesnia prawej komory.

W celu oszacowania prawdopodobienstwa nadci-
$nienia ptucnego obliczono czas akceleracji przeptywu
ptucnego, ktory byt prawidtowy i wynidst 108 ms (rycina
4C), uwidoczniono gradient wsteczny przez zastawke
tréjdzielna, wynoszacy 20 mmHg (rycina 4D), stwier-
dzono nieposzerzony pien ptucny o szerokosci 1,9 cm,
poszerzong do 2,3 cm zyte gtowng dolng o zapadal-
nosci oddechowej mniejszej niz 50%.

Cisnienie skurczowe prawej komory (RVSP) — po
zsumowaniu maksymalnego gradientu wstecznego
przez zastawke trojdzielng oraz oszacowanego na
podstawie szerokosci i zapadalnosci zyty gtownej we
wdechu cisnienia w prawym przedsionku — wyniosto
35 mmHg, co wraz z obecnym poszerzeniem prawej
komory i paradoksalnym ruchem przegrody miedzy-

Rycina 4. Przezklatkowe dwuwymiarowe badanie echokar-
diograficzne.

A. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. Badanie z uzyciem
doplera kolorowego. Istotna czynnosciowa niedomykalnos¢
zastawki trojdzielnej.

B. Projekcja przymostkowa w osi krotkiej na poziomie pier-
Scienia zastawki mitralnej. Sptaszczenie i wygiecie w kierunku
jamy lewej komory przegrody miedzykomorowej (strzatka).
C. Projekcja przymostkowa w osi krotkiej naczyniowej. Dwu-
fazowe spektrum przeptywu przez zastawke tetnicy ptuc-
nej (strzatki).

D. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. Badanie z uzyciem
fali ciggtej. Ocena wstecznego gradientu niedomykalnosci
zastawki trojdzielnej.

komorowej pozwala nam oszacowac prawdopodo-
bienstwo nadcisnienia ptucnego jako umiarkowane.

Nalezy jednak zwrdci¢ uwage na to, ze uwi-
doczniony w naszym przypadku niski gradient przez
zastawke tréjdzielng i wynikajgce z tego stosunkowo
niskie cisnienie skurczowe prawej komory moze wyni-
kac¢ z nasilonych zaburzen kurczliwosci miesnia pra-
wej komory oraz obecnosci duzej niedomykalnosci
zastawki tréjdzielnej. Konieczne jest zatem wyklucze-
nie uszkodzenia prawej komory, wynikajagcego z nad-
cisnienia ptucnego. Przeciwko uszkodzeniu prawej
komory na skutek nadcisnienia ptucnego przema-
wia brak wrodzonej wady przeciekowej i wady lewej
czesci serca, nieobecnosc przewlektej choroby ptuc
oraz wykazanie w badaniu echokardiograficznym pra-
widtowej szerokosci pnia ptucnego i prawidtowego
czasu akceleracji przeptywu przez zastawke tetnicy
ptucnej.

Obserwowane niewysokie prawdopodobieristwo
nadcisnienia ptucnego w przypadku izolowanej nie-
wydolnosci prawej komory jest rzadziej wystepujaca
sytuacjg kliniczng, bedgcg cecha charakterystyczng
jednostki chorobowej, ktorg sie zajmujemy. Najcze-
sciej bowiem izolowane uszkodzenie prawej komory
wyhika z podwyzszenia ciSnienia w tozysku ptucnym,
a nie — jak w tym przypadku — z pierwotnego uszko-
dzenia kardiomiocytow.

W oparciu o kryteria Task Force, dotyczgce wyniku
badania echokardiograficznego, spetnione zostato
kolejne duze kryterium w zwigzku z wykazaniem odcin-
kowej akinezy migsnia prawej komory wraz z poszerze-
niem drogi odptywu prawej komory (RVOT) powyzej
32 mm w projekcji przymostkowej podtuznej oraz FAC
Wynoszacym ponizej 33%.
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W celu potwierdzenia rozpoznania arytmogennej
kardiomiopatii prawej komory w diagnostyce zastoso-
wano rowniez rezonans magentyczny serca. W wykona-
nym u naszej pacjentki badaniu stwierdzono wszystkie
cechy stanowigce duze kryterium rozpoznania ARVC —
powiekszenie prawej komory z objetoscig pdznorozkur-
czowg RV wynoszaca 178 ml (100 ml/m?), z obecnym
wzmozonym beleczkowaniem, szczegolnie nasilonym
w okolicy koniuszka oraz z istotnie obnizong frakcja
wyrzutowa wynoszaca 36%. Zaburzenia kurczliwosci
pod postacig akinezy wykazano w zakresie wolnej Sciany
RV w okolicy drogi naptywu i odptywu i hipokinezy pozo-
statych segmentow. Stwierdzono takze, tak jak w bada-
niu echokardiograficznym, paradoksalny ruch przegrody
miedzykomorowej. Dodatkowo w sekwencjach poz-
nego wzmocnienia kontrastowego uwidoczniono
linijny podwsierdziowy obszar pdznego wzmocnienia
w okolicy drogi odptywu prawej komory, co swiadczy
0 obecnosci zwtdknienia w tym zakresie. Potwierdzono
obecnos¢ nieposzerzonego phia ptucnego, powiekszo-
nego prawego przedsionka i poszerzonej zyty watro-
bowej oraz brak cech uszkodzenia lewej komory.

Biorgc pod uwage kryteria Task Force, przedstawiona
pacjentka spetnita cztery duze kryteria wynikajgce z nie-
prawidtowosci wykazanych w badaniach obrazowych
(powiekszenie prawej komory, odcinkowe zaburzenia
kurczliwosci w badaniu echokardiograficznym i rezo-
nansie magnetycznym) oraz z zaburzen elektrokardio-
graficznych dotyczacych okresu repolaryzacji (ujiemny
zatamek T w odprowadzeniach V1-V3, fala epsilon)
i obecnosci utrwalonego czestoskurczu komorowego
o morfologii bloku lewej odnogi peczka Hisa. Powyz-
szy wynik pozwala jednoznacznie rozpoznac¢ ARVC.

W leczeniu pacjentki, zgodnie z wytycznymi doty-
czacymi postepowania u chorych z komorowymi zabu-
rzeniami rytmu serca i zapobiegania nagtemu zgonowi
sercowemu z 2006 roku, zastosowano sotalol oraz
implantowano kardiowerter — defibrylator w ramach
profilaktyki wtérnej nagtego zgonu sercowego. Pod-
czas wizyty kontrolnej po 6 miesigcach pacjentka byta
w stanie ogolnym dobrym, w badaniu fizykalnym nie
stwierdzono cech dekompensacji niewydolnosci serca.
W 24-godzinnym monitorowaniu EKG metoda Holtera
wykazano wstawki bezobjawowego nieutrwalonego
czestoskurczu komorowego. W kontroli urzagdzenia
nie zarejestrowano wytadowan.

Dyskusja

Zdiagnozowanie ARVC opiera sie na wykazaniu
obecnosci nieprawidtowosci strukturalnych, funkcjonal-
nych i elektrofizjologicznych, wystepujgcych na podtozu
zmian histologicznych miesnia sercowego [4]. W pre-
zentowanym przypadku wszystkie odchylenia od normy
wykazane w zapisie elektrokardiograficznym i w bada-
niach obrazowych wynikaja z uszkodzenia miesnia ser-
cowego prawej komory. Obecnosc¢ ujemnych zatamkow
T, fali epsilon oraz zwiekszonego stosunku czasu trwa-
nia zespotow QRS w odprowadzeniach przedserco-
wych sg spowodowane utrudnionym przewodzeniem
bodzca w chorobowo zmienionych tkankach. Uszko-
dzenie miesnia sercowego prawej komory stwarza
takze dogodne warunki do wystepowania czestoskur-
czu komorowego i nagtego zatrzymania krgzenia.

Wedtug dostepnej literatury [6] obecnos¢ ujemnych
zatamkow T w odprowadzeniach V1-V3 przy nieobec-
nosci RBBB jest uznane za najbardziej typowg ceche
elektrokardiograficzng ARVC wystepujgcg u 59-83%
chorych. Ta obserwowana u naszej pacjentki anoma-
lia zapisu EKG $wiadczy o nasilonej dysfunkcji mie-
$nia sercowego prawej komory. Dowodem na istotne
uszkodzenie RV jest takze fala epsilon — bardzo charak-
terystyczna, lecz nie patognomoniczna zmiana, ktora
wystepuje jedynie u 10-35% chorych. Poprzez mody-
fikacje utozenia elektrod V1-V3, zwiekszenie predkosci
przesuwu tasmy i podwojenie cechy, mozna uzyskac
zdecydowanie lepsza detekcje fali epsilon, co potwier-
dzono réwniez u prezentowanej pacjentki. Zwiekszenie
stosunku czasu trwania zespotu QRS w odprowadze-
niach przedsercowych wystepuje u 22-47% chorych,
choc istniejg takze odmienne doniesienia, ze dotyczy
az 98% chorych z ARVC [7].

Odnoszac sie do uzyskanego wyniku badania echo-
kardiograficznego i innych dostepnych publikacji doty-
czacych diagnostyki obrazowej ARVC, powiekszenie
prawej komory jest obserwowane u 100% chorych,
dlatego przy podejrzeniu rozpoznania pomiar RVOT
powinien by¢ najwazniejszym i pierwszym ocenianym
parametrem [8].

Przedstawione w tabeli kryteria rozpoznania Task
Force s3 zawite i rozbudowane, gdyz uwzgledniono
w nich takze rzadziej stosowane w codziennej prak-
tyce lekarskiej badania, takie jak biopsja miesnia ser-
cowego, badania genetyczne cztonkdow rodziny oraz
usredniony elektrokardiogram. W przypadku pacjentki
opisanej w niniejszej pracy w celu postawienia osta-
tecznej diagnozy nie byto koniecznosci korzystania
z mniej dostepnych i najbardziej skomplikowanych
metod diagnostycznych zawartych w tabeli Task Force,
co znajduje takze potwierdzenie w innych pracach
naukowych opisujgcych przypadki kliniczne pacjentéw
z ARVC.

Whioski

Uwzgledniajgc analize przypadku naszej cho-
rej, mozna wyciggna¢ wniosek, iz wnikliwy wywiad
medyczny, tgcznie z wynikami powszechnie dostep-
nych i wzglednie tanich, nieinwazyjnych badan dodat-
kowych, takich jak elektrokardiografia i echokardiografia
przezklatkowa, umozliwit rozpoznanie arytmogennej
kardiomiopatii prawej komory.

W przypadku stycznosci w praktyce lekarskiej
z pozornie zdrowym, mtodym pacjentem, ktory zgtasza
kotatania serca i omdlenia, w roznicowaniu klinicznym
zawsze nalezy brac¢ pod uwage rozpoznanie ARVC.

Zaprezentowany krok po kroku proces diagno-
styczny powinien pomoc praktykujgcym lekarzom
uaktualni¢ ich wiedze o tej rzadkiej, lecz zagrazajacej
zyciu chorobie.

Zrodto finansowania

Praca sfinansowana ze srodkow wtasnych autora.

Konflikt interesow

Autor nie zgtasza konfliktu interesow.

Puls Uczelni 2015 (9) 2



Justyna Gtadysz

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory — postepowanie diagnostyczne krok po kroku 17

PiSmiennictwo

1. Rubis P, tach J, Bednarek J, Stepniewski J, Tracz W, Podolec P. Long-
-term follow-up of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy.
W: Podolec P, red. Rare cardiovascular diseases: from classification
to clinical examples. Krakow: Medycyna Praktyczna; 2013: 229-234.

2. Zienciuk A, Lica-Gorzynska M, Pazdyga M, Raczak G. Arytmogenna
kardiomiopatia prawej komory — przyczyna nagtej $mierci serco-
wej. Chor Serca Naczyri 2006; 3: 76-82.

3. Mizia-Stec K, Wita K, Gruszczynska K, Wybraniec MT, Biernacka EK,
Matek tA, et al. Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory we
wspotczesnym obrazowaniu. Stanowisko grupy ekspertéw pol-
skiego Klinicznego Forum Obrazowania Serca i Naczyn. Kardiol
Pol 2014; 72(1): 71-82.

4. Marcus F, McKenna W, Sherrill D, Basso C, Bauce B, Bluemke DA,
et al. Diagnosis of arrhythmogenic right ventricular cardiomyop-
athy/dysplasia. Proposed Modification of the Task Force Criteria.
Circulation 2010; 121: 1533-1541.

Adres do korespondenciji:
Justyna Gtadysz

ul. Malinowa 2

46-060 Winow

Tel. (+48) 507 087 753
E-mail: gladzial23@tlen.pl

Praca wptyneta do redakcji: 16.05.2015
Po recenzji: 14.06.2015
Akceptacja do druku: 15.06.2015

. Kusz B, Myszor J, Wrébel W, Bochenek T, Mizia-Stec K. Cigzka dys-

funkcja prawego serca niejasnego pochodzenia u 74-letniej cho-
rej — im wiecej szukamy, tym wiecej widzimy. Folia Cardiol 2014;
9(3): 298-301.

.Jain R, Dalal D, Daly A, Tichnell C, James C, Evenson A, et

al.Electrocardiographic Features of Arrhythmogenic Right Ven-
tricular Dysplasia. Circulation 2009; 120: 477-487.

. Krecki R, Krzeminska-Pakuta Maria, Lipiec P, Drozdz J. Arytmogenna

kardiomiopatia/dysplazja prawej komory: analiza szesciu przypad-
kéw klinicznych. Folia Cardiol 2007; 2(12): 396-401.

. Yoerger DM, Marcus F, Sherrill D, Calkins H, Towbin JA, Zareba W,

et al.Echocardiographic Findings in Patients Meeting Task Force
Criteria for Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia. JAm Coll
Cardiol 2005; 45(6): 860-865.

Puls Uczelni 2015 (9) 2



