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ARYTMOGENNI DYSPLAZIE PRAVE KOMORY -
VZACNA, ALE NEBEZPECNA KARDIOMYOPATIE
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Arytmogenni dysplazie pravé komory (ARVD) je relativné vzacné onemocnéni, jehoz podstatou je nahrazovani svaloviny pra-
vé (a casto i levé) komory tukovou a vazivovou tkani. Prava komora je dilatovana, s aneuryzmaty, a ma snizenou systolickou
funkci. ARVD se muze projevit relativné Sirokou skalou priznaku od palpitaci pfi arytmiich po progresivni srdecni selhani.
Casto je prvni manifestaci nemoci nahla srde¢ni smrt (NSS). Existuji v§ak i formy asymptomatické, zjisténé screeningem
v pribuzenstvu postizenych. Etiopatogeneticky Fetézec neni jesté zcela presné stanoven, pravdépodobné jde o degenerativ-
ni onemocnéni myokardu, evidentni jsou jisté genetické mutace, které nesou odpovédnost za témér endemické rozsireni
nékterych typickych nozologickych jednotek. Zvazuje se v§ak i mozny podil virové infekce s myokarditidou jako spoustéce
nékterych forem. Diagnoza se opira o soubor Kritérii anamnestickych i laboratornich (EKG, echokardiografie, nuklearni
magneticka rezonance, biopsie). Diagnostika této nebezpecné choroby i jeji lécba (antiarytmika, katétrova radiofrekvencni
ablace, automaticky defibrilator) patii do rukou zkuSeného arytmologického pracovisté, nicméné velmi dilezité je, aby prak-
ticky lékar ¢i internista na tuto chorobu myslel a umél rozpoznat pripadné varovné symptomy.

Klicova slova: arytmogenni dysplazie pravé komory, etiopatogeneza, nahla smrt, arytmie, prevence, profylaxe, lécbha.

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)
myocardium by fibrous and fatty tissue is a hallmark of this entity. The right ventricle is dilated and aneurysmatic and it’s
systolic function is decreased. ARVD could be manifested in a variety of symptoms from palpitations to heart failure. Often
the sudden death is a first symptom. There are also asymptomatic forms, revealed by screening in affected families. The
etiopathogenetic mechanism is not fully identified yet. Probably it is a degenerative disease, but there are certain genetic
mutations, which are responsible for the almost endemic spread of some typical entities. Possible role of viral infection with
myocarditis as a trigger of certain pathologic forms is also considered. Diagnosis is based on a number of criteria (patients
history, family history and laboratory findings - ECG, echocardiography, nuclear magnetic resonance, biopsy). Diagnostic
and therapeutical procedures (antiarrhythmic drugs, radioferquency catheter ablation, automatic cardioverter-defibrillator)
in this dangerous disease should be made by an experienced team at the department specialized in arrhythmology. Neverthe-
less, each general practicioner and internist should keep in mind this disease and should recognise it s symptoms.

Key words: arrhythmogenic right ventricle dysplasia, etiopathogenesis, sudden death, arrhythmias, prevention, prophylaxis,
therapy.

Uvod
Arytmogenni dysplazie pravé komory (ARVD, v ang-
losaské literatufe také jako ARVC - arrhythmogenic right

to jsou pritomny lymfocytarni infiltraty indikujici pfitom-
nost zanétu.

ventricle cardiomyopathy) je relativné vzacné onemocné-
ni (prevalence primérn€ asi 1/5000). Existuji v§ak oblas-
ti, ve kterych je onemocnéni nakupeno - napfiklad v Italii
kolem Padovy, kde jsou postizeny celé rodiny, coZ demon-
struje geneticky podklad. Nemoc své nositele ohrozuje na-
hlou srde¢ni smrti pii maligni arytmii, tj. komorové tachy-
kardii (KT) nebo fibrilaci komor (FIK) jiZ v mladém vé-
ku. V pozdé€jsim véku se ARVD manifestuje nejcastéji sr-
deéni slabosti, a to jak pravostrannou, tak vzacnéji bilate-
ralni. Vice se ARVD dostava do povédomi 1ékarské verej-
nosti od 60. let minulého stoleti.

Patomorfologie a etiologie nemoci

Nahrazeni svaloviny pravé komory (PK) tukovou a va-
zivovou tkani, které je patrno jiz v makropreparatu srdec-
adipozni pfestavby jsou pfitomna u poloviny pacientli vét-
Sich sestav. U Casti pacientd je myokard v celé tloustce -
transmuraln€ - nahrazen, u ¢asti pacientl jde spiSe o vrst-
vy ¢&i loziska, mnohdy patrna pouze mikroskopicky. Cas-

Patogenetické mechanizmy nejsou zatim dobre identi-
fikovany, za hlavni Cinitele se povazuji predev§im tfi mo-
menty: dystrofie svalové tkan€ podminéna genetickou mu-
taci, dale ucast zanétu, ktery vede v podstaté k podobé
»postmyokarditické dilatacni kardiopatie, a snad svou ro-
li hraje také geneticky programovana smrt buné€k - apop-
toza.

Typickou geneticky danou variantou je tzv. ,,Naxos di-
sease“ - palmoplantarni keratdza a ,vinéné” vlasy sdru-
Zené s ARVD u populace feckého ostrova Naxos. Tento
typ ARVD je prenaSen jako autozomaln€ recesivni rys
(AR).

Pficinou je defekt na 17. chromozomu, kde je ulozen
gen pro koédovani plakoglobinu (8). Ten je soucasti desmo-
zomd, dulezitych pro bunécnou adhezi v riznych orga-
nech (svaly, vlasy, ktize). Ostatni dédi¢né formy maji au-
tosomaln€ dominantni (AD) charakter dédi¢nosti, vazany
na n€kolik riznych lokusi (na chromozomu 1, 2, 3, 10 ne-
bo 15), které koduji strukturalni molekuly (napf. desmin,
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alfa-actin atd.). Screeningem jsou vytipovany celé rodiny
nositell rtizné vyjadfenych pfiznakli nemoci, z nichz vsak
mnoho nema jasnou vazbu nemoci na uvedené chomozo-
my, predpoklada se tedy ucast jesté dalSich gent (3).

Ne¢ktefi autofi zdliraznuji podobnost s tzv. Uhlovou
anomalii (vrozena aplazie myokardu pravé komory), kte-
rou pokladaji za limitni formu ARVD. Jini autofi argumen-
tuji, Ze v pripadé ARVD jde o ziskanou nemoc, nebot jeji
manifestace pred 10. rokem je vzacna a nejCast€jSi projevy
spadaji do v€ku 16-35 let. V klasifikaci nemoci byla zata-
zena mezi kardiomyopatie (13).

Zinétlivi reakce je Casta v preparatech (bioptickych
¢i nekroptickych) zvlasté u fibroadipozni varianty. Myo-
karditida miize spoustét proces apoptozy a patologickou
reakci organizmu také udrzovat. Jasny prtkaz chybi, nic-
méne€ virové partikule nékterych druhd vird byly naleze-
ny v preparatech nemocnych signifikantné castéji nez
u kontrol (2).

Formy ARVD
V zasadé rozliSujeme dvé hlavni manifestni tvary:

1. Tukovou pfestavbu, ktera je spiSe lokalizovana v hroto-
vé Ci anterolateralni Casti pravé komory, s minimalni
ucasti lymfocytarni infiltrace. Sténa komory miiZe byt
i Sirsi.

2. Fibroadipozni varianta vykazuje vySSi ucast vaziva
a lymfocyti ve ztencelé degenerované sténé pravé ko-
mory, zplusobuje aneuryzmaticka vyklenuti posteroin-
feriorni volné stény, infundibula nebo apexu a ¢asto po-
stihuje také levou komoru (15).

RozliSeni na dvé hlavni formy (infiltrativni tukovou
verzus fibroadipozni) ma klinicky a prognosticky vyznam:
obecné pacienti prvni skupiny umiraji nahle (typicka je
NSS mladych sportovcli)) - predpokladanym mechanis-
mem je maligni arytmie, pacienti z druhé skupiny zmiraji
spiSe na progresivni srde¢ni selhani (4).

Casto se v literatufe traduje tento klinicky pribéh ne-
moci: asymptomatické stadium v mladi - pocatek sympto-
mu (palpitace, synkopa) - srde¢ni selhani. To je vSak zjed-
noduSeny pohled, ktery nerozliSuje rizné formy ARVD
s jejich typickymi rysy, ktery lze spiSe parafrazovat tak-
to: Pacienti, ktefi nemaji jednu formu, maji pravdépodob-
né jinou formu nemoci. Klinické projevy ARVD mohou
byt opravdu riznorodé, proto Fontain (5) s francouzskymi
spolupracovniky na zaklad€ vlastniho velkého sledované-
ho souboru pacienti s ARVD navrhuje ponékud jiné ¢lené-
ni, které nerespektuje etiopatogenezu, ale spiSe prakticky
pohled na ARVD a pfibuzné nozologické jednotky. Rozli-
Suje tyto klinické projevy a aspekty nemoci:

A) Previzné pravokomorové dysplazie
1. ,Cista forma“ ARVD. Vétsina svaloviny PK je nahra-
zena tukovou tkani. Pozoruhodné je ztlusténi medie

distalnich koronarnich cév, které muze byt vysvétle-
nim pro atypické bolesti na hrudi té€chto pacienti (syn-
drom X?). Néktefi maji komorové arytmie a néktefi
mohou umfit i nahle (incidence NSS asi 1 %). Leva ko-
mora nebyva postizena. Dédi¢nost je AD.

2. Naxos disease. Palmarni keratéza, vinéné vlasy, ARVD.
Dédi¢nost AR.

3. ,Benatska“ kardiomyopatie. Incidence v postizenych
rodinach dosahuje az 50 %. Hlavni klinickou manifes-
taci je NSS (popsana i u sedmiletého chlapce). Relativ-
né Casto je postizena i leva komora. Existuje domnén-
ka, Ze pravé benatsti kupci, ktefi v minulosti dvakrat
okupovali Naxos, tam rozsifili ARVD.

4. ,Nekoronarni“ ST elevace v pravém prekordiu. Intermi-
tentni ST elevace se objevuji u mladych jedinci, ktefi
maji vysoké riziko NSS v klidu nebo ve spanku. (Nékte-
fi autofi se domnivaji, Ze tzv. Bruggadiiv syndrom je pro-
jevem pravé ARVD. Jisté je, Ze obé populace se CasteCné
prekryvaji, ale rovnitko mezi nimi poloZit nelze.)

5. Komorové tachykardie z vytokového traktu PK (RVOT
VT). I kdyz tyto tachykardie obecné mohou byt casto
idiopatické (vznikaji tedy bez strukturalniho srdecni-
ho onemocnéni), u fady pacientti s RVOT VT je pii vy-
Setfovani prokazana ARVD. Benignéjsi arytmii mohou
byt komorové extrasystoly z infundibularni oblasti.

6. Uhlova anomalie. VétSinou dité usmrti béhem néko-
lika tydnti aZ mésicd. Jde o uplnou agenezi myokardu
PK - epikard a myokard jsou prakticky nalepeny na so-
bé a tvori ,papirovou sténu” dilatované pravé komory.
Pokud se nemoc manifestuje v dospélosti, smrt nasta-
va nahle nebo progresi srde¢niho selhani. Patogeneza
neni objasnéna, zvaZuje se akcelerovana apoptdza myo-
kardialnich bunék.

7. Prolaps mitralni chlopné. Vyskytuje se signifikantné
Casto ve spojeni s ARVD a s NSS. Tato data vSak po-
chazeji z benatské oblasti, takze mtiZe jit také o selekc-
ni bias.

8. ,Nearytmogenni“ forma ARVD. Jisté je, Ze Cast paci-
entl spliujicich diagnosticka kritéria ARVD nema vi-
bec arytmie.

B) Pievizné levokomorové dysplazie

9. Biventrikularni dysplazie. Tukova infiltrace postihuje jak
pravou, tak také levou komoru, coz se manifestuje srdec-
nim selhanim, nékdy arytmiemi. Z pohledu béznych vy-
Setfovacich metod - napriklad echokardiografie - se je-
vi jako dilatacni kardiomyopatie, a pod touto diagnozou
jsou tito pacienti zpravidla také vedeni. Cilené vySetfeni
(nuklearni magneticka rezonance - NMR, biopsie myo-
kardu) vsak tyto entity rozlisi pravé podle obsahu tuku.

10. Dysplazie komplikovana myokarditidou. V pokrocilém
stadiu imponuje jako dilatacni kardiomyopatie, a pokud
je provedena biopsie, dostane vétSinou nalepku ,,poviro-
va“ kardiomyopatie ¢i ,,chronicka myokarditis“. Trva de-
bata o tom, zda myokarditida je pfi¢inou ARVD ¢&i na-
hodnou superimpozici na tomto terénu. Je znamo, zZe
pacienti se strukturalnim onemocnénim myokardu jsou
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k myokarditidé nachylnéjsi. Reseni tohoto problému
na sebe pravdépodobné€ jesté necha Cekat.

Stanoveni diagnozy nemoci

Vzhledem k mnohotvarnosti ARVD byla konsenzualné
stanovena diagnosticka kritéria (7). ARVD je diagnostiko-
vana v pripad€ pritomnosti dvou velkych kritérii, nebo jed-
noho velkého a dvou malych, nebo ¢tyf malych. Piehled je
uveden v tabulce 1.

V diagnostice se kromé anamnestickych dat uplat-
nuji predev§im tyto neinvazivni a invazivni laborator-
ni metody:

EKG

Vzhledem k tomu, Ze Sifeni vzruchu je nehomogen-
ni tkani PK zpozdéno a frakcionovano, jsou velmi Cas-
to pfritomny pozdni komorové potencialy (9) (pritom-
ny u 94 % pacientli s extenzivnim postizenim PK). Pro-
dlouzeni aktivace je patrno Casto i na klasickém EKG
ve svodech z pravého prekordia (V1 az V3) jako tzv. vl-
na epsilon. Pfiklad takového EKG je na obrazku 1. Né¢-
kdy je pfitomen komplex tvaru blokady pravého ramén-
ka Tawarova. Zde je typicka také disperze QRS v pre-
kordialnich svodech: ve V1-3 je QRS o 50 ms delsi.
Vzacné muze byt pritomna elevace ST useku, Castéjsi
(a opét typické) jsou vsak invertované T viny v pravém
prekordiu jako vyraz poruchy repolarizace (obrazek 2).

Tabulka 1. Diagnosticka kritéria ARVD

velka kritéria mald kritéria
rodinng anamnéza * ARVD potvrzena * NSS v rodiné pfi
nekropticky nebo susp. ARVD

chirurgicky * RA podle téchto
kritérif
poruchy * epsilon viny * pozitivni pozdni

depolarizace/vedeni |* QRS V1-V3>110 ms | potencialy
poruchy repolarizace negat. T V2, V3

u pac. >12 let bez
RBBB

SKT nebo NSKT
LBBB morfologie
dokumentovana na
EKG, holterovském
zdznamu nebo pfi
ergometrii
frekventni komo-
rové extrasystoly
>1000/24 hod

globélni a regiondlni | zévazna dilatace | mirna dilatace PK
dysfunkce a alterace | PK ajeji systolickd | a jeji systolicka

arytmie

dysfunkce, bez dysfunkce, bez
souéasného posti- soucasného posti-
Zeni LK zeni LK

aneuryzma pravé * mirna segmentaini

komory nebo tézka dilatace
segmentalni dilatace | ¢ lokalizovana hypo-
kinéza PK

charakteristika tkané
srdeni stény

fibroadipdzni pre-
ména prokdzana
biopticky
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Pokud jsou invertované T viny i v levém prekordiu, pak je
nutno myslet na postiZzeni obou komor.

Holterovo monitorovini

Komorové extrasystoly, nesetrvalé (do 30 sekund) nebo
setrvalé komorové tachykardie (NSKT a SKT). Tyto komo-
rové rytmy maji typicky osu doleva, resp. nahoru, nebot po-
chazeji z pravé komory. Proto pfipominaji svym tvarem blo-
kadu levého raménka Tawarova. Tyto tachykardie jsou pro
ARVD patognomické (na rozdil od nespecifickych arytmii
supraventrikularnich anebo ventrikularnich, pochazejicich
z levé komory). Jsou monomorfni a na rozdil od ,ischemic-
kych“ KT jen zfidka zacinaji komorovym predcasnym sta-
hem jiné morfologie (tedy z jiného mista). Pfizna¢na je vaz-
ba na adrenergni stimulaci (zvlasté fyzicka zatéz).
Obrazek 1. EKG pacienta s ARVD. Je patrna vina epsilon ve svodech V1-V3
(oznageno Sipkou)

Obrazek 2. EKG pacienta s ARVD. Ve svodech z pravého prekordia je negativni

Ergometrie

Typické je, ze komorové tachykardie vznikaji u mla-
dych sportovcl pfi namaze. Hrozici, resp. manifestovana
nahla smrt je v kontrastu s velmi dobrou fyzickou vykon-
nosti mladého ¢lovéka.

Echokardiografie

Zakladni modalitou je klasicka transtorakalni echokardio-
grafie, ktera ukaze predevsim dilataci PK a jeji nizkou ejek¢-
ni frakci. Patognomicka jsou lokalni aneuryzmata, pfipadné
s dyskinézou. Lze vidét i nehomogenity ve stén€ pravé komo-
ry (tuk je méné€ echogenni nez svalovina), pripadné ztenceni
stény. Negativni nalez ovSem diagnozu ARVD nevylucuje, be-
reme-li v uvahu riizné formy ARVD a pfirozeny vyvoj nemo-
ci. Nékdy - zvlast€ u hire vysetfitelnych pacientli - se do vy-

Obrézek 3. Obraz ARVD pHi jicnové echokardiografii. Cervenymi $ipkami jsou
oznacena mala aneuryzmata stény pravé komory, jde o vtokovy trakt. Zelené
Sipky ukazuji nehomogenitu stény pravé komory — pfedevsim jeji tloustky.
PK — prava komora, PS - prava sif, LS - leva sifi

vinaT
i W
Y Y, TR S et et o, Obrazek 4. ARVD zobrazend na nukleérni magnetické rezonanci. Na snimku je
“R zfetelnd svétle zobrazend tukova tkan, ktera nahrazuje svalovinu pravé komory
B (8ipky). PK — pravé komora, PS - prava sifi, LS - leva sifi, Ao — aorta
1 i
F - =+
e - e g — _I.I_E'.. —\-\._'
Vi ¥l
. i | 1
S i — - e e —I—H pes -
Wi W |
"
——— q.n—u”——h-urﬂh—_.__aﬂ—
| LL T
— _.ff'-—.-ﬁrfh —
Wit Wik
. I
i | | -
— e e L -q_-—h_-d"'r“——
246 www.solen.cz Interni medicina pro praxi 2003 / 5




PREHLEDNE CLANKY

Setfovaciho algoritmu zahrnuje také transeofagealni echokar-
diografie (obrazek 3). Jednak muiZe urCité partie Iépe zobra-
zit, ale je také diilezita pro diferencialni diagnostiku dilatova-
né pravé komory (vylouceni zkratovych vad atp.).

Nukledrni magnetickd rezonance (NMR)

Je slibnou metodou pro vySetieni ARVD, nebot bez-
pecné rozlisi loziska tuku proti myokardu (obrazek 4).
Hodnoceni vSak vyZaduje zkuSenost, nebot je tfeba odli-
sit tuk, ktery se pifed PK vyskytuje fyziologicky. Kontrast-
ni naplni Ize také demonstrovat aneuryzmata, rekonstruo-
vat celou pravou komoru a také jeji funkci. Diskrétni for-
my nemoci v§ak nemusi byt zachyceny.

Izotopové metody

Z dalsich neinvazivnich vySetfeni lze k detekci pouZzit
i izotopy (metaiodobenzylguanidin je vychytavan na nervo-
vych zakoncCenich, ktera jsou pfitomna v normalnim myo-
kardu, ale nikoliv ve fibroadipéznich loZiscich). Aneuryz-
mata jsou naopak vidét pii izotopové ventrikulografii.

Radiodiagnostické metody

Kvalitni kontrastni zobrazeni, ovSem planarni, posky-
tuje rentgenové zobrazeni pfimého nastfiku do pravého
srdce (radioventrikulografie). V podstaté se stale povazu-
je za ,zlaty standard” diagnostiky, jde vSak o invazivni vy-
Setfeni a dnes je tendence nahradit je pocitacovou tomogra-
fii (CT) s perifernim podanim kontrastu, kterda ma podob-
né moznosti jako NMR. Cilem vySetieni je opét demon-
strovat morfologické a funkcéni abnormity PK (dyskinetic-
ka aneuryzmata, dilataci, nizkou ejek¢ni frakci).

Endomyokardidalni biopsie

Invazivni vykon, pfi kterém se transvendzné dostanou
bioptické klistky do pravé komory, je nejrizikovéjsSim dia-
gnostickym vykonem. Vzhledem k tomu, Ze septum je re-
lativné ziidka postiZeno, je nutno odebirat vzorky z posti-
Zené volné stény PK - zde ovS§em hrozi perforace a tampo-
nada srdecni. Fibroadipdzni infiltraty jsou navic ¢asto lo-
kalni a lozisko nemusi byt zachyceno. Za diagnostické se
povaZzuje, pokud je pritomno vice nez 3 % tuku, 40 % fibro-
zy a mén€ nez 45 % myocytl ve vzorku. VytézZnost metody
je limitovana, navic hodnoceni vyzaduje zkuSeného pato-
loga. Je tedy na misté zvazit pomér rizika a pfinosu biop-
sie na daném pracovisti a u daného pacienta.

Prognoza nemoci, stratifikace rizika

Skryta ARVD je jednou z hlavnich pfi¢in NSS u mla-
dych fyzicky aktivnich lidi - v USA je odpovédna za 3-4%
nahlych umrti, v Itali - kde je incidence ARVD mnohem
vyssi - je dokonce pfitomna u 22,4 % nahlych umrti spor-
tovct (15). Souhrnna data uvadéji, Ze ARVD je podkladem
dokonce u 25 % ndahlych umrti mladych sportovcii (12). Nelé-
¢ena ARVD ma ro¢ni mortalitu kolem 3%, farmakologic-
ka empiricka IéCba snizi mortalitu na 1%, lepsi vysledky bu-
dou mit soubory s automatickymi implantabilnimi defibri-
latory (ICD). Riziko nahlého imrti maji pfedev§im pacien-

ti s anamnézou synkopy a se zachycenymi komplexnimi ko-
morovymi arytmiemi (11). Ukazuje se, Ze jsou to predevsim
ti se Spatnou systolickou funkci pravé komory, zejména ma-
ji-li pozitivni pozdni potencialy. Task force evropské kardio-
logické spolecnosti (12) pro prevenci nahlé smrti uvadi ten-
to profil vysoce rizikového pacienta: dilatace pravé komory,
pokles jeji ejekéni frakce pod 40 %, akinéza vice neZ tii seg-
menti a vice neZ dv€ aneuryzmata u pacienta s vyvolatelnou
SKT pfi programované stimulaci komor (PSK).

Podstatou tohoto agresivniho invazivniho vySetieni je ume-
lé vyvoldavdni maligni arytmie. Elektrodou v hrotu PK nebo ve
RVOT stimulujeme srdce pomoci extrasystol event. burstu ex-
trastimulii, kdy se pokousime srdce elektricky destabilizovat
a vyvolat maligni arytmii. Vyvolatelnost arytmie je znakem ,vul-
nerability” myokardu a usuzujeme, Ze pravdepodobnost vysky-
tu arytmie in vivo je vy$si neZ u jedincu s nevyvolatelnou aryt-
mitl. V soucasnosti se vsak jiz u ARVD opousti a je vyhrazeno
snad jen pro pacienty s nejasnou synkopou, u kterych je velké
podezreni, Ze synkopa mohla byt jiného puivodu nez arytmogen-
niho. Rutinné se pritom vysetiuje také prevodni srdecni systém,
i kdyz atrioventrikuldrni blokdda je u ARVD relativné vzdcnéj-
St komplikaci.

Velké intervenéni studie zatim nebyly provedeny, da-
ta jsou zatim sbirana retrospektivné z vétsich registra, tak-
Ze stratifikovat riziko (identifikovat ty pacienty, ktefi jsou
v nejvétSim nebezpeli nahlé smrti) je prakticky nemozné.
Konsenzus je, Ze neinvazivni vySetfeni by méli prodélat
vSichni s prokazanou nebo suspektni ARVD (detailni ana-
mnéza, predev§im rodinna, EKG, ergometrie, pozdni po-
tencialy, Holter, NMR).

Pacienti, ktefi preZiji do 4. nebo 5. dekady, se vétSinou
dostavaji do l1ékarské péce pro progresivni srdecni selhdni,
predevsim pravostranné (zvySena napln krénich Zil, hep-
atomegalie, otoky). Méstnani v plicnim obéhu je vzacnéj-
§i, objevuje se predevsim u biventrikularnich forem. Typic-
ké je, Ze pii pravostranné dekompenzaci neni pritomna plic-
ni hypertenze (diky slabosti PK). Nejvyssi mortalitu na sr-
decni selhani maji pacienti s extrémni dilataci pravé komory
a nizkou ejekéni frakei komory levé. Spatnou prognostickou
znamkou je také Siroky QRS komplex v pravém prekordiu -
typicky kompletni RBBB, ktera predchazi vyvoji srde¢ni sla-
bosti o nékolik let. Jeden z nejvétsich registri ARVD v Né¢-
mecku (10) ma 121 pacientl s prokazanou ARVD. Srdecni
selhani se vyvinulo u 13 (11 %) pacientt béhem 12 let sledo-
vani, z toho 10 mé€lo jen pravostranné selhani. Dvanact pa-
cientli z téchto 13 mélo pred srdecnim selhanim komplet-
ni RBBB.

Moznosti 1écby komplikaci ARVD

ARVD samo o sobé je nelécitelné onemocnéni. Nasi
snahou je predchazet zavaznym komplikacim (arytmie),
nebo je 1éCit (arytmie, srde¢ni selhani).

A) Otdzka prevence a profylaxe ndahlé smrti nestoji tak, zda
mame chranit pacienty, ktefi prodélali resuscitaci nebo ma-
ji dokumentovanou maligni arytmii, zde je odpovéd jedno-
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znacén€ ano. Otazka je, jak tomu zabranit u ostatnich nosite-
1t nemoci, ktefi maji bud pfiznaky, nebo byli identifikovani
pri screeningu v zatiZené rodin€. Problém je, Ze nahla srdecni
smrt mize byt prvni (a posledni) manifestaci nemoci, ohro-
Zeni jsou tedy vSichni pacienti s ARVD. Navic, ARVD je pro-
gresivni onemocnéni, jehoz riziko se Casem jeste zvySuje.

Farmakoterapie

U ARVD maji ur€ity vliv na prevenci maligni arytmie
beta-blokatory. Za nejefektivnéjsi 1€k se povazuje sotalol
(17), coz je antiarytmikum (A A) III. tfidy blokujici drasli-
kové kanaly, navic s beta-blokujicim u¢inkem. Amiodaron
ze stejné skupiny ma podobnou uéinnost. Sotalol potlaci
komorové tachykardie u 68 % pacienttll, zatimco AA ze tfi-
dy I. fadové jen u nékolika %.

IcD

Ucinngjsi profylaxi nez farmakoterapie je implanta-
ce ICD. Defibrilator vzniku arytmii nebrani, ale vzniklé
arytmie likviduje podle nastaveného protokolu (vétSinou
nejprve antitachykardicky pacing - overdrive, burst sti-
mulli, nakonec defibrilace. Komorova fibrilace se ovSem
ihned defibriluje). Implantaci ICD miiZeme samoziejmé
kombinovat i s podavanim antiarytmik, které mohou sni-
Zit vyskyt arytmii, a tedy i nepfijemné zazitky pacien-
ta z elektrickych vyboji. Podle platnych guidelines Ces-
ké kardiologické spoleCnosti je u prokazané ARVD indi-
kovana prima implantace ICD pfi synkopé nebo doku-
mentované SKT ¢i FIK (14). (Podle nékterych autori by-
la navrhovana dokonce také u pacientli s anamnézou na-
hlé smrti u pfibuzného (16)). VSechny implantace ICD
schvaluje (a sporné piipady fesi) v Ceské republice tzv.
»~meziustavni indikaéni komise“ slozena z naSich pfed-
nich kardiologa.

Radiofrekvencni ablace

Radiofrekvencni ablace (RFA) pouzivand pro lécbu tachy-
kardii prakticky nemd misto v lécbé arytmii u ARVD.

Jde o moderni katetrizacni metodu spocivajici v aplikaci
tepelné energie katétrem v misté predpoklddanych arytmo-
gennich fokusit nebo reentry okruhii. Vytvdri se tak nékoli-

kamilimetrové loZisko nekrozy v myokardu, téchto ,pdleni”

miize byt provedena celd serie. Bohuzel u ARVD je diky loZis-
kovému charakteru vétsinou pritomno mnoho fokusii ¢i reen-
try okruhii, takze RFA byvd mdlo efektivni.

B) Lécba srdecniho selhdni

Farmakoterapie

Farmakoterapie nema zvlastni specifika - pouzivaji se di-
uretika, inhibitory angiotensinkonvertazy (ACEI) a digitalis,
nékdy je podavana i antikoagulacni 1écba.

Transplantace

Transplantace srdce je indikovana vkone¢ném stadiu srde-
¢niho selhani nebo z titulu nefesitelnych recidivujicich malig-
nich arytmii.

Samoziejmosti je instruovat v§echny pacienty o pova-
ze nemoci a prisn€ zakazat kazdou vétsi fyzickou namahu.
Doporuceni zlistava v platnosti i po implantaci ICD.

Co tedy z uvedeného piehledu vyplyva
Pro nasi praxi - pro denni rutinu obvodnich 1ékait, in-
ternistll ¢i ambulantnich kardiologli: pfedevsim je tfeba na
ARVD myslet. Pravé proto, Ze onemocnéni v nasi populaci
neni prili§ frekventni, je to obtizné. Onemocnéni v§ak neni
tak vzacné, aby se s nim nemohl setkat kazdy lékaf. Za ja-
kych okolnosti by se méla vybavit asociace s touto nozolo-
gickou jednotkou, tedy kdy myslet na ARVD?
e predev§im u synkopy, zvlasté namahové, u mladého
Clovéka s abnormalitami EKG v pravém prekordiu
» pii komorové arytmii z pravé komory, zvlasté u mladé-
ho ¢lovéka
« u mladych lidi s kardiopatii nejasné etiologie
» také u arytmii nebo synkop pacienta, ktery ma nahlou
smrt v rodinné anaméze
» mame-li klinicky obraz dilata¢ni kardiomyopatie s ab-
normalitami EKG v pravém prekordiu
* u pfiznaki pravostranného méstnani bez plicni hyper-
tenze
* u kazdého mladého C¢lovéka, ktery se chce vénovat
vrcholovému sportu a prichazi na preventivni pro-
hlidku!

Podezieni na ARVD je ov§em ¢asto vysloveno v echo-
kardiografické laboratofi pfi abnormalnim nalezu (dilata-
ce, hypofunkce) pravé komory, jinak nevysvétlitelném. Na
arytmologickych pracovistich zase vznika podezieni Cas-
to pravé pfi diferencialni diagnéze pravokomorovych aryt-
mii. Silné podezieni je zvlasté tehdy, maji-li nositelé ab-
normalni EKG v pravém prekordiu nebo pozitivni RA ve
smyslu arytmii ¢i synkop.

Co je tieba si uvédomit a ucinit po vysloveni suspekce na
ARVD

* ARVD je onemocnéni mnoha forem, jehoz diagnos-
tika je malokdy snadna, ¢asto je nemoc stanovena az
post mortem. Paletu neinvazivnich vySetfeni mutizZe jis-
té pro pacienta zorganizovat i prakticky 1ékaf, pokud
nepovazuje pacienta za ,prili§ rizikového®. VySetre-
ni vSak nejsou dost specificka, v praxi se malokdy sa-
ha k biopsii a genetickému vySetfeni. Ne v§echna byt
neinvazivni vySetieni jsou k dispozici v misté a v Cas-
ném terminu. Jestlize tedy jde o pacienta se susp. AR-
VD po synkopé nebo resuscitaci, neméli bychom va-
hat takového pacienta odeslat neprodlené na kardiolo-
gické pracovisté, které mlize poskytnou promptni dia-
gnosticky proces.

» Pacientovi zakaZeme velkou fyzickou (ale i psychickou)
Z4téz.

» Extenzivni vySetfeni pfiCiny dokumentované pravoko-
morové arytmie (jeji diferencialni diagnostika, urceni
zakladni kardiopatie - moZného susbstratu, provokac-
ni momenty) na specializovaném pracovisti je rovnéz

248

www.solen.cz

Interni medicina pro praxi 2003 / 5




PREHLEDNE CLANKY

na misté - u malignich arytmii je totiz vZdy tfeba vy-
loucit, Zze by arytmie byla zplisobena jinou léCitelnou
(odstranitelnou) pfi¢inou.

Co je tieba si uvédomit pri potvrzeni
diagnézy ARVD
* Vzhledem k tomu, Ze ARVD je onemocnéni v podsta-
t€ neléCitelné a jedince lze malokdy presné typizovat,
je jeho progndza krajné nejista. OhrozZeni jsou vlastné
vSichni nositelé diagnozy ARVD.
» Jde tedy o onemocnéni, u néhoz - podobné jako u ji-
nych KMP - ve vétsiné€ pripadii 1é¢ime pouze pfiznaky
(arytmie, srdecni selhani).
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