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Úvod
Arytmogenní dysplazie pravé komory (ARVD, v ang-

losaské literatuře také jako ARVC – arrhythmogenic right 
ventricle cardiomyopathy) je relativně vzácné onemocně-
ní (prevalence průměrně asi 1/5 000). Existují však oblas-
ti, ve kterých je onemocnění nakupeno – například v Itálii 
kolem Padovy, kde jsou postiženy celé rodiny, což demon-
struje genetický podklad. Nemoc své nositele ohrožuje ná-
hlou srdeční smrtí při maligní arytmii, tj. komorové tachy-
kardii (KT) nebo fibrilaci komor (FIK) již v mladém vě-
ku. V pozdějším věku se ARVD manifestuje nejčastěji sr-
deční slabostí, a to jak pravostrannou, tak vzácněji bilate-
rální. Více se ARVD dostává do povědomí lékařské veřej-
nosti od 60. let minulého století.

Patomorfologie a etiologie nemoci
Nahrazení svaloviny pravé komory (PK) tukovou a va-

zivovou tkání, které je patrno již v makropreparátu srdeč-
ní stěny, je nejtypičtějším znakem. Evidentní místa fibro-
adipózní přestavby jsou přítomna u poloviny pacientů vět-
ších sestav. U části pacientů je myokard v celé tloušťce – 
transmurálně – nahrazen, u části pacientů jde spíše o vrst-
vy či ložiska, mnohdy patrná pouze mikroskopicky. Čas-

to jsou přítomny lymfocytární infiltráty indikující přítom-
nost zánětu. 

Patogenetické mechanizmy nejsou zatím dobře identi-
fikovány, za hlavní činitele se považují především tři mo-
menty: dystrofie svalové tkáně podmíněná genetickou mu-
tací, dále účast zánětu, který vede v podstatě k podobě 
„postmyokarditické dilatační kardiopatie“, a snad svou ro-
li hraje také geneticky programovaná smrt buněk – apop-
tóza.

Typickou geneticky danou variantou je tzv. „Naxos di-
sease“ – palmoplantární keratóza a „vlněné“ vlasy sdru-
žené s ARVD u populace řeckého ostrova Naxos. Tento 
typ ARVD je přenášen jako autozomálně recesivní rys 
(AR).

Příčinou je defekt na 17. chromozómu, kde je uložen 
gen pro kódování plakoglobinu (8). Ten je součástí desmo-
zomů, důležitých pro buněčnou adhezi v různých orgá-
nech (svaly, vlasy, kůže). Ostatní dědičné formy mají au-
tosomálně dominantní (AD) charakter dědičnosti, vázaný 
na několik různých lokusů (na chromozomu 1, 2, 3, 10 ne-
bo 15), které kódují strukturální molekuly (např. desmin, 
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ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICLE DYSPLAZIA – RARE BUT DANGEROUS CARDIOMYOPATHY
Arrhythmogenic right ventricle dysplazia (ARVD) is a rare disease. Substitution of right ventricle (and often left ventricle) 
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alfa-actin atd.). Screeningem jsou vytipovány celé rodiny 
nositelů různě vyjádřených příznaků nemoci, z nichž však 
mnoho nemá jasnou vazbu nemoci na uvedené chomozo-
my, předpokládá se tedy účast ještě dalších genů (3). 

Někteří autoři zdůrazňují podobnost s tzv. Uhlovou 
anomálií (vrozená aplazie myokardu pravé komory), kte-
rou pokládají za limitní formu ARVD. Jiní autoři argumen-
tují, že v případě ARVD jde o získanou nemoc, neboť její 
manifestace před 10. rokem je vzácná a nejčastější projevy 
spadají do věku 16–35 let. V klasifikaci nemocí byla zařa-
zena mezi kardiomyopatie (13).

Zánětlivá reakce je častá v preparátech (bioptických 
či nekroptických) zvláště u fibroadipózní varianty. Myo-
karditida může spouštět proces apoptózy a patologickou 
reakci organizmu také udržovat. Jasný průkaz chybí, nic-
méně virové partikule některých druhů virů byly naleze-
ny v preparátech nemocných signifikantně častěji než 
u kontrol (2).

Formy ARVD
V zásadě rozlišujeme dvě hlavní manifestní tvary: 

1. Tukovou přestavbu, která je spíše lokalizována v hroto-
vé či anterolaterální části pravé komory, s minimální 
účastí lymfocytární infiltrace. Stěna komory může být 
i širší. 

2. Fibroadipózní varianta vykazuje vyšší účast vaziva 
a lymfocytů ve ztenčelé degenerované stěně pravé ko-
mory, způsobuje aneuryzmatická vyklenutí posteroin-
feriorní volné stěny, infundibula nebo apexu a často po-
stihuje také levou komoru (15). 

Rozlišení na dvě hlavní formy (infiltrativní tukovou 
verzus fibroadipózní) má klinický a prognostický význam: 
obecně pacienti první skupiny umírají náhle (typická je 
NSS mladých sportovců) – předpokládaným mechanis-
mem je maligní arytmie, pacienti z druhé skupiny zmírají 
spíše na progresivní srdeční selhání (4). 

Často se v literatuře traduje tento klinický průběh ne-
moci: asymptomatické stadium v mládí – počátek sympto-
mů (palpitace, synkopa) – srdeční selhání. To je však zjed-
nodušený pohled, který nerozlišuje různé formy ARVD 
s jejich typickými rysy, který lze spíše parafrázovat tak-
to: Pacienti, kteří nemají jednu formu, mají pravděpodob-
ně jinou formu nemoci. Klinické projevy ARVD mohou 
být opravdu různorodé, proto Fontain (5) s francouzskými 
spolupracovníky na základě vlastního velkého sledované-
ho souboru pacientů s ARVD navrhuje poněkud jiné členě-
ní, které nerespektuje etiopatogenezu, ale spíše praktický 
pohled na ARVD a příbuzné nozologické jednotky. Rozli-
šuje tyto klinické projevy a aspekty nemoci:

A) Převážně pravokomorové dysplazie
1. „Čistá forma“ ARVD. Většina svaloviny PK je nahra-

zena tukovou tkání. Pozoruhodné je ztluštění medie 

distálních koronárních cév, které může být vysvětle-
ním pro atypické bolesti na hrudi těchto pacientů (syn-
drom X?). Někteří mají komorové arytmie a někteří 
mohou umřít i náhle (incidence NSS asi 1 %). Levá ko-
mora nebývá postižena. Dědičnost je AD.

2. Naxos disease. Palmární keratóza, vlněné vlasy, ARVD. 
Dědičnost AR.

3. „Benátská“ kardiomyopatie. Incidence v postižených 
rodinách dosahuje až 50 %. Hlavní klinickou manifes-
tací je NSS (popsána i u sedmiletého chlapce). Relativ-
ně často je postižena i levá komora. Existuje domněn-
ka, že právě benátští kupci, kteří v minulosti dvakrát 
okupovali Naxos, tam rozšířili ARVD.

4. „Nekoronární“ ST elevace v pravém prekordiu. Intermi-
tentní ST elevace se objevují u mladých jedinců, kteří 
mají vysoké riziko NSS v klidu nebo ve spánku. (Někte-
ří autoři se domnívají, že tzv. Bruggadův syndrom je pro-
jevem právě ARVD. Jisté je, že obě populace se částečně 
překrývají, ale rovnítko mezi nimi položit nelze.)

5. Komorové tachykardie z výtokového traktu PK (RVOT 
VT). I když tyto tachykardie obecně mohou být často 
idiopatické (vznikají tedy bez strukturálního srdeční-
ho onemocnění), u řady pacientů s RVOT VT je při vy-
šetřování prokázána ARVD. Benignější arytmií mohou 
být komorové extrasystoly z infundibulární oblasti.

6. Uhlova anomálie. Většinou dítě usmrtí během něko-
lika týdnů až měsíců. Jde o úplnou agenezi myokardu 
PK – epikard a myokard jsou prakticky nalepeny na so-
bě a tvoří „papírovou stěnu“ dilatované pravé komory. 
Pokud se nemoc manifestuje v dospělosti, smrt nastá-
vá náhle nebo progresí srdečního selhání. Patogeneza 
není objasněna, zvažuje se akcelerovaná apoptóza myo-
kardiálních buněk.

7. Prolaps mitrální chlopně. Vyskytuje se signifikantně 
často ve spojení s ARVD a s NSS. Tato data však po-
cházejí z benátské oblasti, takže může jít také o selekč-
ní bias. 

8. „Nearytmogenní“ forma ARVD. Jisté je, že část paci-
entů splňujících diagnostická kritéria ARVD nemá vů-
bec arytmie.

B) Převážně levokomorové dysplazie
9. Biventrikulární dysplazie. Tuková infiltrace postihuje jak 

pravou, tak také levou komoru, což se manifestuje srdeč-
ním selháním, někdy arytmiemi. Z pohledu běžných vy-
šetřovacích metod – například echokardiografie – se je-
ví jako dilatační kardiomyopatie, a pod touto diagnózou 
jsou tito pacienti zpravidla také vedeni. Cílené vyšetření 
(nukleární magnetická rezonance – NMR, biopsie myo-
kardu) však tyto entity rozliší právě podle obsahu tuku.

10. Dysplazie komplikovaná myokarditidou. V pokročilém 
stadiu imponuje jako dilatační kardiomyopatie, a pokud 
je provedena biopsie, dostane většinou nálepku „poviro-
vá“ kardiomyopatie či „chronická myokarditis“. Trvá de-
bata o tom, zda myokarditida je příčinou ARVD či ná-
hodnou superimpozicí na tomto terénu. Je známo, že 
pacienti se strukturálním onemocněním myokardu jsou 

PŘEHLEDNÉ ČLÁNKY



Interní medicína pro praxi 2003 / 5244 www.solen.cz Interní medicína pro praxi 2003 / 5 245www.solen.cz

k myokarditidě náchylnější. Řešení tohoto problému 
na sebe pravděpodobně ještě nechá čekat.

Stanovení diagnózy nemoci
Vzhledem k mnohotvárnosti ARVD byla konsenzuálně 

stanovena diagnostická kritéria (7). ARVD je diagnostiko-
vána v případě přítomnosti dvou velkých kritérií, nebo jed-
noho velkého a dvou malých, nebo čtyř malých. Přehled je 
uveden v tabulce 1.

V diagnostice se kromě anamnestických dat uplat-
ňují především tyto neinvazivní a invazivní laborator-
ní metody:

EKG
Vzhledem k tomu, že šíření vzruchu je nehomogen-

ní tkání PK zpožděno a frakcionováno, jsou velmi čas-
to přítomny pozdní komorové potenciály (9) (přítom-
ny u 94 % pacientů s extenzivním postižením PK). Pro-
dloužení aktivace je patrno často i na klasickém EKG 
ve svodech z pravého prekordia (V1 až V3) jako tzv. vl-
na epsilon. Příklad takového EKG je na obrázku 1. Ně-
kdy je přítomen komplex tvaru blokády pravého ramén-
ka Tawarova. Zde je typická také disperze QRS v pre-
kordiálních svodech: ve V1-3 je QRS o 50 ms delší. 
Vzácně může být přítomna elevace ST úseku, častější 
(a opět typické) jsou však invertované T vlny v pravém 
prekordiu jako výraz poruchy repolarizace (obrázek 2). 

Tabulka 1. Diagnostická kritéria ARVD
velká kritéria malá kritéria

rodinná anamnéza • ARVD potvrzená 
nekropticky nebo 
chirurgicky

• NSS v rodině při 
susp. ARVD

• RA podle těchto 
kritérií

poruchy 
depolarizace/vedení

• epsilon vlny
• QRS V1-V3 >110 ms

• pozitivní pozdní 
potenciály 

poruchy repolarizace • negat. T V2, V3 
u pac. > 12 let bez 
RBBB

arytmie • SKT nebo NSKT 
LBBB morfologie 
dokumentovaná na 
EKG, holterovském 
záznamu nebo při 
ergometrii

• frekventní komo-
rové extrasystoly 
> 1 000/24 hod 

globální a regionální 
dysfunkce a alterace

• závažná dilatace 
PK a její systolická 
dysfunkce, bez 
současného posti-
žení LK

• aneuryzma pravé 
komory nebo těžká 
segmentální dilatace

• mírná dilatace PK 
a její systolická 
dysfunkce, bez 
současného posti-
žení LK

• mírná segmentální 
dilatace

• lokalizovaná hypo-
kinéza PK

charakteristika tkáně 
srdeční stěny

• fibroadipózní pře-
měna prokázaná 
biopticky
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Pokud jsou invertované T vlny i v levém prekordiu, pak je 
nutno myslet na postižení obou komor.

Holterovo monitorování
Komorové extrasystoly, nesetrvalé (do 30 sekund) nebo 

setrvalé komorové tachykardie (NSKT a SKT). Tyto komo-
rové rytmy mají typicky osu doleva, resp. nahoru, neboť po-
cházejí z pravé komory. Proto připomínají svým tvarem blo-
kádu levého raménka Tawarova. Tyto tachykardie jsou pro 
ARVD patognomické (na rozdíl od nespecifických arytmií 
supraventrikulárních anebo ventrikulárních, pocházejících 
z levé komory). Jsou monomorfní a na rozdíl od „ischemic-
kých“ KT jen zřídka začínají komorovým předčasným sta-
hem jiné morfologie (tedy z jiného místa). Příznačná je vaz-
ba na adrenergní stimulaci (zvláště fyzická zátěž).

Ergometrie
Typické je, že komorové tachykardie vznikají u mla-

dých sportovců při námaze. Hrozící, resp. manifestovaná 
náhlá smrt je v kontrastu s velmi dobrou fyzickou výkon-
ností mladého člověka. 

Echokardiografie
Základní modalitou je klasická transtorakální echokardio-

grafie, která ukáže především dilataci PK a její nízkou ejekč-
ní frakci. Patognomická jsou lokální aneuryzmata, případně 
s dyskinézou. Lze vidět i nehomogenity ve stěně pravé komo-
ry (tuk je méně echogenní než svalovina), případně ztenčení 
stěny. Negativní nález ovšem diagnózu ARVD nevylučuje, be-
reme-li v úvahu různé formy ARVD a přirozený vývoj nemo-
ci. Někdy – zvláště u hůře vyšetřitelných pacientů – se do vy-

Obrázek 3. Obraz ARVD při jícnové echokardiografii. Červenými šipkami jsou 
označena malá aneuryzmata stěny pravé komory, jde o vtokový trakt. Zelené 
šipky ukazují nehomogenitu stěny pravé komory – především její tloušťky. 
PK – pravá komora, PS – pravá síň, LS – levá síň

Obrázek 4. ARVD zobrazená na nukleární magnetické rezonanci. Na snímku je 
zřetelná světle zobrazená tuková tkáň, která nahrazuje svalovinu pravé komory 
(šipky). PK – pravá komora, PS – pravá síň, LS – levá síň, Ao – aorta

Obrázek 1. EKG pacienta s ARVD. Je patrná vlna epsilon ve svodech V1–V3 
(označeno šipkou)

Obrázek 2. EKG pacienta s ARVD. Ve svodech z pravého prekordia je negativní 
vlna T
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šetřovacího algoritmu zahrnuje také transeofageální echokar-
diografie (obrázek 3). Jednak může určité partie lépe zobra-
zit, ale je také důležitá pro diferenciální diagnostiku dilatova-
né pravé komory (vyloučení zkratových vad atp.).

Nukleární magnetická rezonance (NMR)
Je slibnou metodou pro vyšetření ARVD, neboť bez-

pečně rozliší ložiska tuku proti myokardu (obrázek 4). 
Hodnocení však vyžaduje zkušenost, neboť je třeba odli-
šit tuk, který se před PK vyskytuje fyziologicky. Kontrast-
ní náplní lze také demonstrovat aneuryzmata, rekonstruo-
vat celou pravou komoru a také její funkci. Diskrétní for-
my nemoci však nemusí být zachyceny.

Izotopové metody
Z dalších neinvazivních vyšetření lze k detekci použít 

i izotopy (metaiodobenzylguanidin je vychytáván na nervo-
vých zakončeních, která jsou přítomna v normálním myo-
kardu, ale nikoliv ve fibroadipózních ložiscích). Aneuryz-
mata jsou naopak vidět při izotopové ventrikulografii.

Radiodiagnostické metody
Kvalitní kontrastní zobrazení, ovšem planární, posky-

tuje rentgenové zobrazení přímého nástřiku do pravého 
srdce (radioventrikulografie). V podstatě se stále považu-
je za „zlatý standard“ diagnostiky, jde však o invazivní vy-
šetření a dnes je tendence nahradit je počítačovou tomogra-
fií (CT) s periferním podáním kontrastu, která má podob-
né možnosti jako NMR. Cílem vyšetření je opět demon-
strovat morfologické a funkční abnormity PK (dyskinetic-
ká aneuryzmata, dilataci, nízkou ejekční frakci).

Endomyokardiální biopsie
Invazivní výkon, při kterém se transvenózně dostanou 

bioptické klíšťky do pravé komory, je nejrizikovějším dia-
gnostickým výkonem. Vzhledem k tomu, že septum je re-
lativně zřídka postiženo, je nutno odebírat vzorky z posti-
žené volné stěny PK – zde ovšem hrozí perforace a tampo-
náda srdeční. Fibroadipózní infiltráty jsou navíc často lo-
kální a ložisko nemusí být zachyceno. Za diagnostické se 
považuje, pokud je přítomno více než 3 % tuku, 40 % fibró-
zy a méně než 45 % myocytů ve vzorku. Výtěžnost metody 
je limitovaná, navíc hodnocení vyžaduje zkušeného pato-
loga. Je tedy na místě zvážit poměr rizika a přínosu biop-
sie na daném pracovišti a u daného pacienta.

Prognóza nemoci, stratifikace rizika
Skrytá ARVD je jednou z hlavních příčin NSS u mla-

dých fyzicky aktivních lidí – v USA je odpovědná za 3–4 % 
náhlých úmrtí, v Itáli – kde je incidence ARVD mnohem 
vyšší – je dokonce přítomná u 22,4 % náhlých úmrtí spor-
tovců (15). Souhrnná data uvádějí, že ARVD je podkladem 
dokonce u 25 % náhlých úmrtí mladých sportovců (12). Nelé-
čená ARVD má roční mortalitu kolem 3 %, farmakologic-
ká empirická léčba sníží mortalitu na 1 %, lepší výsledky bu-
dou mít soubory s automatickými implantabilními defibri-
látory (ICD). Riziko náhlého úmrtí mají především pacien-

ti s anamnézou synkopy a se zachycenými komplexními ko-
morovými arytmiemi (11). Ukazuje se, že jsou to především 
ti se špatnou systolickou funkcí pravé komory, zejména ma-
jí-li pozitivní pozdní potenciály. Task force evropské kardio-
logické společnosti (12) pro prevenci náhlé smrti uvádí ten-
to profil vysoce rizikového pacienta: dilatace pravé komory, 
pokles její ejekční frakce pod 40 %, akinéza více než tří seg-
mentů a více než dvě aneuryzmata u pacienta s vyvolatelnou 
SKT při programované stimulaci komor (PSK).

Podstatou tohoto agresivního invazivního vyšetření je umě-
lé vyvolávání maligní arytmie. Elektrodou v  hrotu PK nebo ve 
RVOT stimulujeme srdce pomocí extrasystol event. burstu ex-
trastimulů, kdy se pokoušíme srdce elektricky destabilizovat 
a vyvolat maligní arytmii. Vyvolatelnost arytmie je znakem „vul-
nerability“ myokardu a usuzujeme, že pravděpodobnost výsky-
tu arytmie in vivo je vyšší než u jedinců s nevyvolatelnou aryt-
mií. V současnosti se však již u ARVD opouští a je vyhrazeno 
snad jen pro pacienty s nejasnou synkopou, u kterých je velké 
podezření, že synkopa mohla být jiného původu než arytmogen-
ního. Rutinně se přitom vyšetřuje také převodní srdeční systém, 
i když atrioventrikulární blokáda je u ARVD relativně vzácněj-
ší komplikací.

Velké intervenční studie zatím nebyly provedeny, da-
ta jsou zatím sbírána retrospektivně z větších registrů, tak-
že stratifikovat riziko (identifikovat ty pacienty, kteří jsou 
v největším nebezpečí náhlé smrti) je prakticky nemožné. 
Konsenzus je, že neinvazivní vyšetření by měli prodělat 
všichni s prokázanou nebo suspektní ARVD (detailní ana-
mnéza, především rodinná, EKG, ergometrie, pozdní po-
tenciály, Holter, NMR). 

Pacienti, kteří přežijí do 4. nebo 5. dekády, se většinou 
dostávají do lékařské péče pro progresivní srdeční selhání, 
především pravostranné (zvýšená náplň krčních žil, hep-
atomegalie, otoky). Městnání v plicním oběhu je vzácněj-
ší, objevuje se především u biventrikulárních forem. Typic-
ké je, že při pravostranné dekompenzaci není přítomna plic-
ní hypertenze (díky slabosti PK). Nejvyšší mortalitu na sr-
deční selhání mají pacienti s extrémní dilatací pravé komory 
a nízkou ejekční frakcí komory levé. Špatnou prognostickou 
známkou je také široký QRS komplex v pravém prekordiu – 
typicky kompletní RBBB, která předchází vývoji srdeční sla-
bosti o několik let. Jeden z největších registrů ARVD v Ně-
mecku (10) má 121 pacientů s prokázanou ARVD. Srdeční 
selhání se vyvinulo u 13 (11 %) pacientů během 12 let sledo-
vání, z toho 10 mělo jen pravostranné selhání. Dvanáct pa-
cientů z těchto 13 mělo před srdečním selháním komplet-
ní RBBB. 

Možnosti léčby komplikací ARVD
ARVD samo o sobě je neléčitelné onemocnění. Naší 

snahou je předcházet závažným komplikacím (arytmie), 
nebo je léčit (arytmie, srdeční selhání).

A) Otázka prevence a profylaxe náhlé smrti nestojí tak, zda 
máme chránit pacienty, kteří prodělali resuscitaci nebo ma-
jí dokumentovanou maligní arytmii, zde je odpověď jedno-
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značně ano. Otázka je, jak tomu zabránit u ostatních nosite-
lů nemoci, kteří mají buď příznaky, nebo byli identifikováni 
při screeningu v zatížené rodině. Problém je, že náhlá srdeční 
smrt může být první (a poslední) manifestací nemoci, ohro-
ženi jsou tedy všichni pacienti s ARVD. Navíc, ARVD je pro-
gresivní onemocnění, jehož riziko se časem ještě zvyšuje.

Farmakoterapie
U ARVD mají určitý vliv na prevenci maligní arytmie 

beta-blokátory. Za nejefektivnější lék se považuje sotalol 
(17), což je antiarytmikum (AA) III. třídy blokující draslí-
kové kanály, navíc s beta-blokujícím účinkem. Amiodaron 
ze stejné skupiny má podobnou účinnost. Sotalol potlačí 
komorové tachykardie u 68 % pacientů, zatímco AA ze tří-
dy I. řádově jen u několika %.

ICD
Účinnější profylaxí než farmakoterapie je implanta-

ce ICD. Defibrilátor vzniku arytmií nebrání, ale vzniklé 
arytmie likviduje podle nastaveného protokolu (většinou 
nejprve antitachykardický pacing – overdrive, burst sti-
mulů, nakonec defibrilace. Komorová fibrilace se ovšem 
ihned defibriluje). Implantaci ICD můžeme samozřejmě 
kombinovat i s podáváním antiarytmik, které mohou sní-
žit výskyt arytmií, a tedy i nepříjemné zážitky pacien-
ta z elektrických výbojů. Podle platných guidelines Čes-
ké kardiologické společnosti je u prokázané ARVD indi-
kována přímá implantace ICD při synkopě nebo doku-
mentované SKT či FIK (14). (Podle některých autorů by-
la navrhována dokonce také u pacientů s anamnézou ná-
hlé smrti u příbuzného (16)). Všechny implantace ICD 
schvaluje (a sporné případy řeší) v České republice tzv. 
„meziústavní indikační komise“ složená z našich před-
ních kardiologů.

Radiofrekvenční ablace
Radiofrekvenční ablace (RFA) používaná pro léčbu tachy-

kardií prakticky nemá místo v léčbě arytmií u ARVD. 
Jde o moderní katetrizační metodu spočívající v aplikaci 

tepelné energie katétrem v místě předpokládaných arytmo-
genních fokusů nebo reentry okruhů. Vytváří se tak několi-
kamilimetrové ložisko nekrózy v myokardu, těchto „pálení“ 
může být provedena celá serie. Bohužel u ARVD je díky ložis-
kovému charakteru většinou přítomno mnoho fokusů či reen-
try okruhů, takže RFA bývá málo efektivní.

B) Léčba srdečního selhání

Farmakoterapie
Farmakoterapie nemá zvláštní specifika – používají se di-

uretika, inhibitory angiotensinkonvertázy (ACEI) a digitalis, 
někdy je podávána i antikoagulační léčba. 

Transplantace
Transplantace srdce je indikována v konečném stadiu srde-

čního selhání nebo z titulu neřešitelných recidivujících malig-
ních arytmií. 

Samozřejmostí je instruovat všechny pacienty o pova-
ze nemoci a přísně zakázat každou větší fyzickou námahu. 
Doporučení zůstává v platnosti i po implantaci ICD. 

Co tedy z uvedeného přehledu vyplývá
Pro naši praxi – pro denní rutinu obvodních lékařů, in-

ternistů či ambulantních kardiologů: především je třeba na 
ARVD myslet. Právě proto, že onemocnění v naší populaci 
není příliš frekventní, je to obtížné. Onemocnění však není 
tak vzácné, aby se s ním nemohl setkat každý lékař. Za ja-
kých okolností by se měla vybavit asociace s touto nozolo-
gickou jednotkou, tedy kdy myslet na ARVD? 
 • především u synkopy, zvláště námahové, u mladého 

člověka s abnormalitami EKG v pravém prekordiu 
 • při komorové arytmii z pravé komory, zvláště u mladé-

ho člověka 
 • u mladých lidí s kardiopatií nejasné etiologie
 • také u arytmií nebo synkop pacienta, který má náhlou 

smrt v rodinné anaméze
 • máme-li klinický obraz dilatační kardiomyopatie s ab-

normalitami EKG v pravém prekordiu
 • u příznaků pravostranného městnání bez plicní hyper-

tenze
 • u každého mladého člověka, který se chce věnovat 

vrcholovému sportu a přichází na preventivní pro-
hlídku!

Podezření na ARVD je ovšem často vysloveno v echo-
kardiografické laboratoři při abnormálním nálezu (dilata-
ce, hypofunkce) pravé komory, jinak nevysvětlitelném. Na 
arytmologických pracovištích zase vzniká podezření čas-
to právě při diferenciální diagnóze pravokomorových aryt-
mií. Silné podezření je zvláště tehdy, mají-li nositelé ab-
normální EKG v pravém prekordiu nebo pozitivní RA ve 
smyslu arytmií či synkop. 

Co je třeba si uvědomit a učinit po vyslovení suspekce na 
ARVD
 • ARVD je onemocnění mnoha forem, jehož diagnos-

tika je málokdy snadná, často je nemoc stanovena až 
post mortem. Paletu neinvazivních vyšetření může jis-
tě pro pacienta zorganizovat i praktický lékař, pokud 
nepovažuje pacienta za „příliš rizikového“. Vyšetře-
ní však nejsou dost specifická, v praxi se málokdy sa-
há k biopsii a genetickému vyšetření. Ne všechna byť 
neinvazivní vyšetření jsou k dispozici v místě a v čas-
ném termínu. Jestliže tedy jde o pacienta se susp. AR-
VD po synkopě nebo resuscitaci, neměli bychom vá-
hat takového pacienta odeslat neprodleně na kardiolo-
gické pracoviště, které může poskytnou promptní dia-
gnostický proces. 

 • Pacientovi zakážeme velkou fyzickou (ale i psychickou) 
zátěž.

 • Extenzivní vyšetření příčiny dokumentované pravoko-
morové arytmie (její diferenciální diagnostika, určení 
základní kardiopatie – možného susbstrátu, provokač-
ní momenty) na specializovaném pracovišti je rovněž 
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na místě – u maligních arytmií je totiž vždy třeba vy-
loučit, že by arytmie byla způsobena jinou léčitelnou 
(odstranitelnou) příčinou. 

Co je třeba si uvědomit při potvrzení
diagnózy ARVD
 • Vzhledem k tomu, že ARVD je onemocnění v podsta-

tě neléčitelné a jedince lze málokdy přesně typizovat, 
je jeho prognóza krajně nejistá. Ohroženi jsou vlastně 
všichni nositelé diagnózy ARVD.

 • Jde tedy o onemocnění, u něhož – podobně jako u ji-
ných KMP – ve většině případů léčíme pouze příznaky 
(arytmie, srdeční selhání).

 • Avšak tyto symptomy jsou nesmírně závažné: syn-
kopy, náhlá smrt (KT, FIK) jako primomanifestace, 
časné srdeční selhání. Řešení existující či potenciál-
ní arytmie by mělo být v každém případě spolehlivé 
a definitivní. Relativně nejefektivnější léčbou malig-
ních arytmií je implantace ICD.

Tento výčet specifik ARVD dovoluje jediný praktický 
závěr: vzhledem k diagnostickým a terapeutickým mož-
nostem velkých pracovišť (antiarytmika, katétrová ablace, 
rozhodnutí o implantaci ICD, indikace k transplantaci) 
patří management pacientů s ARVD do rukou zkušeného 
kardiologického, a ještě lépe arytmologického pracoviště. 
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