SDELENI Z PRAXE

ARYTMOGENNI KARDIOMYOPATIE PRAVE KOMORY
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Clanek dokumentuje kazuistiku arytmogenni kardiomyopatie pravé komory u mladého nemocného, kdy onemocnéni se ma-
nifestovalo po tupém urazu hrudniku a po Sestiletém sledovani, kdy dochazelo k recidivam synkop a opakované zachyceny
komorové tachykardie, byla diagnostikovana AVRD a implantovan ICD.

Onemocnéni je charakterizovano progredujici fibro-
-adipdzni transformaci stény pravé komory (PK), sdruzené
s velmi Castym vyskytem upornych komorovych kachykar-
dii. Typicka je nahrada myokardu tukovou a zcasti fibroz-
ni tkani, nejvyssi koncentrace byva ve vytokovém traktu PK
a v oblasti hrotu. Postupn€ vSak dochazi k rozSifeni na vét-
§i cast myokardu PK. Byva patrny familiarni vyskyt. Etiolo-
gie je neznama - kromé dedi¢nych faktort se objevily hypo-
tézy o nasledku toxického nebo zanétlivého postiZeni. Jedna
z poslednich teorii je porucha apoptdzy, tedy programova-
né bunééné smrti jako patogenetického mechanizmu rozvo-
je onemocnéni. Klinicky obraz ovladaji komorové arytmie,
komorova tachykardie tvaru bloku levého Tawarova ramén-
ka, setrvalé se i nesetrvalé. Onemocnéni se miiZe manifes-
tovat poprvé nahlou smrti. Choroba predstavuje jednu z re-
lativné Castych pri¢in umrti mladych osob, Casto aktivnich
sportovct, nebot vyvolavajicim momentem komorové aryt-
mie je nejCasté&ji fyzicka zatéz.

Na elektrokardiogramu (EKG) nachazime repolarizac-
ni poruchy ve svodech V1-3, pfedevsim invertované viny
T. Typicky je obraz echokardiograficky, kde nachazime di-
lataci PK spolu s jeji dysfunkci, ktera mize byt regionalni,
Casta jsou aneuryzmata PK. Velikost a funkce levé komo-
ry jsou normalni, neni to v§ak pravidlem. Pfinos endomyo-
kardialni biopsie je maly pro segmentarni charakter posti-
Zeni. Magneticka rezonance (MR) a ultrarychla vypocetni
tomografie (CT) se zda pro diagnostiku slibna.

Kazuistika

Muz, 29 let. Z anamnestickych udaji: rodinna anamné-
za bez pozoruhodnosti. Osobni amanéza: prodélal bézna
détska onemocnéni, v 10 letech appendektomie. Od Sesti
let hral hokej a fotbal, nebyl fyzicky limitovan, pfi pravidel-
nych prohlidkach vZdy normalni nalez, véetné EKG.

Zaméstnany jako topicC.

V r. 1992 pii hokeji doslo ke srazZce se spoluhraci, na-
raz na mantinel s naslednym bezvédomim, stav byl hod-
nocen jako kontuze hrudniku. Byl podrobn€ vySetien pro
recidivujici arytmie komorového charakteru a opakované
synkopalni stavy. Bylo provedeno EFV se zavérem pato-
logicka excitabilita myokardu neurcené etiologie, znam-
ky dvoji AV uzlové drahy, béhem vySetieni byl resusci-
tovan pro srde¢ni zastavu. V prosinci roku 1993 prodé-
lal amentné-delirantni stav vznikly nahle po psychickém
rozru$eni. CT mozku a MR mozku byly negativni, EEG
i po spankové deprivaci negativni, uzavieno jako v. s.
hysteroidni etiologie.

Od roku 1994 byl relativné stabilizovan. V srpnu a za-
i roku 1997 se objevily opakované palpitace s kolapsovym
stavem. V dubnu roku 1998 bylo provedeno kontrolni EFV
se zavérem pretrvavajici elektricka nestabilita komor a dvoji
AV uzlova draha, byl nasazen betaxolol. Nové v témze roce
byl zjiStén diabetes melitus 2. typu, nasazeny PAD. V kvétnu
roku 1998 byl hospitalizovan pro slabost, palpitace, zachy-
cena setrvala komorova tachykardie, opakovan€ byla prova-
déna elektricka kardioverze, k betaxololu byl pfidan amioda-
rone. Bylo provedeno i koronarografické vysetfeni, které ne-
vylou€ilo ani nepotvrdilo arytmogenni dysplazii PK. Vzhle-
dem k recidivujicim komorovym tachykardiim i pies terapii
amiodaronem a betaxololem bylo rozhodnuto o dal§im vy-
Setfeni a terapii na kardiologické klinice IKEM.

Z vyseteni: Laboratorni vySetfeni: FW 4/15 KO v normé.

Biochemie: HbsAg negativni, BWR negativni, Quick
test 90 %, Na 138 mmol /1, K 3,9 mmol/1, Chl 103 mmol/1,
bilirubin 18,4 wmol/1, AST 0,73 pkat/l, ALT 1,18 pkat,
GMT 0,70 pkat/1, CB 76 g/1, kreatinin 91,1 nmol/, urea
5,0 mmol/1, glykemie 6,3 mmol /1, KM 304 umol/1, celko-
vy cholesterol 4,7 mmol /1, triglyceridy 2,4 mmol /1.

EKG: sinusovy rytmus, PQ 0,16 s, QRS 0,10 s, QT
0,40 s, negativni T V1-4.

Rtg hrudniku: plicni kresba je v mezich normy, loZisko-
vé zmény v obou plicnich kfidlech nenalezeny. Stin srdec-
ni nezvétSen, KTI 0,48.

Echokardiografie, véetné vysetfeni jicnovou sondou:
leva komora nezvétSena, ma normalni systolickou funkci.
Prava komora ma v oblasti apikalni poloviny az %5 ztencCe-
nina cca 1-2 mm, které se nekontrahuje, je vice echogenni.
Stopové AV insuficience, bez plicni hypertenze.

EFV: snaha o inducibilni monomorfni komorové ta-
chykardie (vyvolatelné komorové tachykardie pochazeji-
ci z jednoho loziska v komorovém myokardu) o frekven-
ci 180/ min. Mapovanim byly zjiStény nejlepsi signaly na
volné sténé PK, lateralné pod chlopni. V tomto misté by-
la opakované aplikovana RF energie, béhem aplikace do-
Slo k preruSeni arytmie, ktera byla vS§ak opét inducibilni.
Testovan byl efekt sotalolu, arytmie byla i nadale vyvolatel-
na. Zahajena proto byla terapie propafenonem a ovefovana
kombinace abla¢niho vykonu a medikace propafenonem.
Dle vysledkt vySetieni vSe svédcilo pro diagnozu arytmo-
genni kardiomyopatie PK - ARVD.

V prosinci roku 1998 byl opét prijat pro nakupené reci-
divy komorové tachykardie. Opakovana RF ablace, klinic-
kou arytmii poté nebylo mozno vyvolat. Indukovana vSak
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byla opakované rychlda komorova tachykardie vyzadujici
elektrickou verzi, nemocny byl proto nakonec zaji§tén im-
plantaci ICD - Medtronic Micro Jewel. Terapie byly nasta-
veny na frekvenci od 160 do 200/ min. jako komorova tachy-
kardie s antitachykardickym pacingem a malymi Soky, od
200/ min vyboj o maximalni energii pfistroje. Byla nasaze-
na profylakticka lécba sotalolem.

Od implantace ICD je nemocny na profylaktické tera-
pii sotalolem v davce 380 mg. Je klinicky stabilizovany,
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bez poruch rytmu. Béhem sledovani nebyl zaznamenam
vyboj. Diabetes je nyni kompenzovan inzulinem, nemocny
redukoval hmotnost. Je spokojeny.

Zavérem

Kazuistika dokumentuje pfipad nemocného, kdy do-
Slo k manifestaci arytmogenni kardiomyopatie PK, resp.
nelze vylouéit pfi¢innou souvislost s tupym urazem
hrudniku a naslednym mechanicko-zanétlivym postize-
nim PK.
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