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Arytmogenni kardiomyopatie pravé komory patii mezi geneticky podminéné kardiomyopatie, nejéastéji s autozomalné dominantni dédi¢nosti.
Primarné postihuje pravou komoru srdecni, ale m{ize postihovat i levou komoru srdecni a vést k oboustrannému srde¢nimu selhani, komoro-
vym tachyarytmiim a nahlé srde¢ni smrti. Patologicky je charakterizovana atrofii myokardu a ndhradou myokardu tukovou a fibrézni tkani.
Diagnostika je slozita diky Sirokému spektru fenotypovych variaci, a proto byla vytvoiena diagnosticka kritéria kombinujici anamnesticka
data, nalezy na EKG, ultrazvuku srdce a magnetické rezonanci. Zakladem diagnostického pfistupu je ¢asna detekce onemocnéni, rizikova
stratifikace a screening piibuznych. V terapii je zasadni prevence nahlé srde¢ni smrti, tj. écba arytmii a implantace kardioverteru-defibrilatoru.

Kli¢ova slova: arytmogenni kardiomyopatie pravé komory, kardiomyopatie, nahla srde¢ni smrt, komorova tachykardie.

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy is a genetic form of cardiomyopathy usually transmitted with an autosomal dominant
pattern. It primary affects the right ventricle, but may involve also left ventricle and lead to biventricular heart failure, ventricular tachyar-
rhythmia’s and sudden cardiac death. Pathologically is characterized by myocardial atrophy and fibro-fatty replacement. Diagnosis is difficult
due to broad spectrum of phenotypic variations, therefore diagnostic criteria combined history, electrocardiography, echocardiography and
magnetic resonance imaging have been developed. Basic diagnostic evaluation is early detection, risk stratification and family screening.

Main therapeutic goal is sudden cardiac death prevention - treatment of arrhythmias and cardioverter-defibrilator implantation.

Key words: arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, sudden cardiac death, ventricular tachycardia.

Uvod

Arytmogenni kardiomyopatie pravé komory
(ARVC, arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy), zndmé&jsi pod jménem arytmogenni
dysplazie pravé komory (ARVD), patif mezi dédi¢né
formy kardiomyopati, které primamé postihuiji pra-
vou komoru srde¢nf (PK). ARVC mUze postihovat
i levou komoru srdec¢nf (LK) a vést k oboustranné-
mu srde¢nimu selhani, komorovym tachyarytmiim
anahlé srde¢ni smrti (NSS) (1, 2, 3). Patologicky
je charakterizovana atrofii myokardu a ndhradou
myokardu tukovou a fibrozni tkani, coz vede k di-
lataci, ztenceni stény a poruse kinetiky; tyto zmény
jsou typicky loZiskové az s obrazem aneuryzmat
stény srdecni. Morfologické zmény nasledné ve-
dou k elektrické nestabilité s vyskytem komoro-
vych arytmif a ndhlé srdecnf smrti (4, 5).

Epidemiologie,
genetika a patogeneze

Odhadovana prevalence ARVC je v obecné
populaci asi 1:5000 s Casté&jsim postizenim
muzl (3:1) (6). ARVC je jednou z nejcastéjsich
pFicin (11-22 %) NSS v populaci mladych spor-
tovcl (7). Incidence ARVC je obtizné urcitelnd
diky rtzné klinické manifestaci onemocnéni
a etnickym variacim. Etnické variace jsou spise
zpUsobeny odlisnym zpdsobem dédi¢nosti;
napft na ostrové Naxos v Recku je ARVC spojena
s palmoplantarni keratdézou (tzv. Naxos disease)
s autozomalné recesivni dédi¢nosti, zatimco

u vétsiny ARVC se jednd o autozomalné domi-
nantni dédi¢nost (8).

Etiologie a patogeneze ARVC nenf stale
uspokojivé vysvétlena a jako pficiny jsou popiso-
vany vrozené defekty, genetické a ziskané fakto-
ry. Hypotézu kongenitalni pficiny nahradila idea
geneticky determinované kardiomyopatie, ktera
je v 30-50% pfipadl pfendsena autozomalné
dominantné s inkompletni penetraci a variabilnf
expresi (9, 10). Ze ziskanych faktor( je popséna
nejsilnéjsi asociace s virovou myokarditidou (11).
Je mozné, Ze Sirokd variabilita v prezentaci ARVC
mUZe byt vysvétlena genetickou heterogenitou
a modifikujicimi faktory, jako je fyzickd zatéz a/
nebo virovd myokarditida (12).

Genetickd hypotéza byla studovana velmi po-
drobné a do soucasnosti byly identifikovany mu-
tace ve 12 genech, které jsou zodpoveédné za roz-
voj ARVC (6, 13, 14, 15, 16). Jako nejcastéjsi pricina
bylo popsdno onemocnéni kardiomyocytarni
junkce (mutace genl pro desmoplakin, junkénf
plakoglobin, plakophilin-2 a dalsf). Vzacnéji se jed-
nai o mutace extradesmozomalnich gend, napf.
genu pro ryanodinovy receptor (17).

Nahrada myokardu fibrézné-tukovou tkani je
progresivni, za¢ina od epikardu a postupuje k en-
dokardu. Infiltrace mohou byt difuzni nebo regio-
nalni. Regionalni postizenf je nejcastejsi v tzv. troj-
Uhelniku dysplazie, tzn. vytokovy trakt, hrota volna
sténa pod trikuspidaini chlopni. Zmény zacinajf nej-
Castéji v PK, sporadicky se ale mohou objevit v ¢as-
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ném stadiu onemocnéni i zmény v LK. Postizeni
obou komor je v pozdéjsim stadiu popisovano
azv 709% nemocnych a je nejcastéji zavislé na vé-

ku a je spojené s tézsi kardiomegalif, ¢astejsimi
arytmickymi pfihodami a srdecnim selhdnim (18).

Klinicky obraz

ARVC je velmi zavaznym onemocnénim, pro-
toze prvnim symptomem mUze byt nahla srdec-
ni smrt (az 23 % nemocnych) (19). Nejc¢astéjsimi
symptomy jsou palpitace (az 70 %), synkopy
(@Z 30%) a atypické bolesti na hrudi. Méné Casté
jsou zndmky srdecniho selhavani. Priznaky se ob-
jevujf nejcastéji na prahu dospélosti, v détském
veku se onemocnéni neprojevuje.

Nejcastéjsi arytmif je setrvala ¢i nesetrvald mo-
nomorfni komorova tachykardie (KT) vznikajici
v PK, tj. tvaru blokady levého Tawarova raménka
(LBBB). Symptomy jsou nej¢astéji vazané na ndma-
hu, pravdépodobneé diky arytmogennimu efektu
aktivace sympatického nervového systému.

Pozdni stadia ARVC jsou charakterizovéna sym-
ptomy srde¢niho selhdnf pravé ci levé komory
srdecni, findlni oboustranné srde¢ni selhani maze
byt obtizné odliitelné od dilatacni kardiomyopatie.

Vzhledem k vysoce variabilni klinické pre-
zentaci jsou popisovana 4 stadia/formy: 1/ skrytd
forma — minimdalni arytmie, diagndza je vétsinou
ndhodna ¢i pfi rodinném screeningu; 2/ arytmic-
ké forma — typicka prezentace u mladych paci-
entd, symptomatické komorové arytmie a NSS;
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Tabulka 1. Diagnosticka kritéria pro ARVC dle Marcus, et al. (23)

Velké kritérium Malé kritérium

1. Globdlni anebo regiondlni porucha funkce ¢i struktury PK
Echokardiografické vysetrent:
m regiondlni porucha kinetiky PK (akineza, dyskineza) + jedno z ndsleduijicich:
= RVOTVPLAX >29a<32mmnebo > 16a< 19 mm/m?
= RVOTvPSAX >32a <36 mmnebo > 18a < 21 mm/m? — frakeni
zména plochy PK>33%a <40%

Echokardiografické vysetient

m regiondlni porucha kinetiky PK (akineza, dyskineza, aneuryzma) + jedno z nasledujicich:
= rozmér RVOT v PLAX = 32 mm nebo > 19 mm/m?
= rozmér RVOT v PSAX > 36 mm nebo > 21 mm/m?
= frakénizména plochy PK < 33%

MR MR
m regionalni akineza ¢i dyskineza nebo dyssynchronie kontrakce PK + jedno z nasle- m regionalni akineza ¢i dyskineza nebo dyssynchronie kontrakce PK +
dujicich: jedno z nésledujicich:
= pomér end-diastolického objemu PK'k BSA > 110 ml/m? (muzi), resp. > 100 ml/ = pomér end-diastolického objemu
m? (Zeny) PKkBSA > 100 a < 110 ml/m? (muzi), resp. > 90 a < 100 ml/m? (zeny)
= ejekenifrakce PK < 40% = gjekenifrakce PK > 40% a < 45%
PK ventrikulografie

m regionalni porucha kinetiky PK (akineza, dyskineza, aneuryzma)

Il. Charakteristika stény pravé komory
m rezidudlni pocet myocytd < 60% morfometricky (resp. < 50% odhadem) s fibrotic- =
kou ndhradou myocytl ve > 1 vzorku z voIné stény PK, s tukovou tkani nebo bez ni

rezidudlni pocet myocytl = 60% a < 75% morfometricky (resp. > 50%

a < 60% odhadem) s fibrotickou ndhradou myocyt( ve > 1 vzorku z volné

stény PK, s tukovou tkani nebo bez ni

1ll. Abnormality repolarizacni fdze

m negativni T-viny ve svodech V1-V3 u osob starsich 14 let v nepfitomnosti RBBB > =
120ms

negativni T-viny ve svodech V1 a V2 nebo V4-V6 u osob starsich 14 let
v nepfitomnosti RBBB
® negativniTviny ve svodech V1-V4 u osob starsich 14 let pfi kompletnim RBBB

IV. Abnormality depolarizace a vedeni
m piftomnost viny Epsilon ve svodech V1-V3 m piftomnost pozdnich komorovych potencidld pfi SAECG v nepfitomnos-
ti trvani QRS > 110 ms na standardnim EKG (pozitivita minimalné jednoho
z nasledujicich parametrd):

= trvanifiltrovaného QRS > 114 ms

= trvani terminalniho nizkoamplitudového signalu (< 40 pV) = 38 ms

= stfedni kvadratickd voltadz termindlnich 40 ms < 20 pV
m trvani terminaini aktivace QRS > 55 ms ve svodech V1-V3 v nepfitomnosti
RBBB (méfeno z nadiru S viny do konce QRS)

V. Poruchy srdeéniho rytmu
m nesetrvalé ¢i setrvalé komorové tachykardie morfologie LBBB se superiorni osou =
(negativni QRS ve I, Il a aVF, pozitivni v aVvLl)

nesetrvalé ¢i setrvalé komorové tachykardie morfologie LBBB z vytoko-
vého traktu PK (s inferiorni osou — pozitivni QRS ve I, Il a aVF, negativni
v aVL) nebo s nezndmou osou

m Cetné komorové extrasystoly (> 500/24 h) pfi holterovském monitorovani EKG

VI. Rodinnd anamnéza

m ARVC u pfibuzného prvniho stupné stanovena podle téchto kritérif m ARVC u pfibuzného prvniho stupné v pfipadé, Zze neni mozné potvrdit
m nekropticky nebo chirurgicky potvrzena ARVC u pfibuzného prvniho stupné diagndézu podle soucasnych kritérif
m z4chyt mutace asociované s ARVC u vysetfovaného pacienta m anamnéza nahlé smrti ve véku < 35 let u piibuzného prvniho stupné pfi

suspektni ARVC
m ARVC potvrzena nekropticky ¢i chirurgicky nebo podle soucasnych kritéri
u pfibuzného druhého stupné

PK — prava komora; RVOT — vytokovy trakt pravé komory; PLAX — parasterndini projekce na dlouhou osu; PSAX — parasterndinf projekce na kratkou osu; ARVC —
arytmogenni kardiomyopatie pravé komory, SAECG - signélové zpriimérované EKG. Frakéni zména plochy PK (FAC) = 100 x (enddiastolickd plocha — endsystolic-
ké plocha)/enddiastolickd plocha

3/ selhani pravé komory — postizeni myokardu
PK vede k selhani PK; 4/ oboustranné srdecnf
selhani — progresivni dilatace PK'i LK (9, 20, 21).

Diagnéza

Na diagndézu ARVC bychom méli pomyslet
u mladych pacientl s palpitacemi, synkopou ¢i
NSS. Klasickou prezentacf je komorova tachykar-
die LBBB morfologie (velmivzacné RBBB morfo-
logie u nemocnych s postizenim LK). Dalsi EKG
abnormality jako invertovand T vina ve svodech
z pravého prekordia ¢i ¢asté komorové extrasy-
stoly LBBB morfologie by i u asymptomatickych
nemocnych mély vést k podezfeni na ARVC.
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Diagnostika je slozitd diky Sirokému
spektru fenotypovych variaci, a proto byla
vytvofena diagnosticka kritéria kombinujici
anamnestickd data, ndlezy na EKG, ultrazvuku
srdce a magnetické rezonanci. Plvodni kritéria
z roku 1994 (22) byla inovovéna v roce 2010
(23) a byla doplInéna jak o technologické, tak
0 genetické poznatky.

Diagnéza je zaloZena na pfitomnostivel-
kych a malych kritérii, kterd jsou klasifikovd-
na v Sesti kategoriich (23). Diagnézu ARVC
potvrzuje pfitomnost 2 velkych kritérii nebo
1 velkého a 2 malych nebo 4 malych kritérii
zriiznych kategorii (tabulka 1).
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EKG: a7 90% nemocnych s ARVC ma néjakou
abnormalitu na EKG. Nejcastéjsim nalezem (90—
95%) je prodlouzend termindlnf aktivace QRS kom-
plexu (tzn. S vina) nad 55ms ve svodech V1-3 nasle-
dovanéd negativni T vinou (obrazek 1). Prodlouzent
QRS komplexu nad 110ms ve V1 je popisovano
u 25-70% nemocnych. U cca 30% nemocnych je
diky zpomalenému intraventrikuldrnfimu vedentf
a tim pozdni depolarizaci popisovana epsilon vina -
nizkoamplitudova pozitivni vychylka na konci QRS
komplexu ve svodech V1,2 (24). Castym ndlezem je
i komorova ektopie LBBB morfologie.

Signdlové zpriimérované EKG (SAECG):
Abnormalni SAECG, t). pfitomnost nizkoamplitu-



Obrdzek 1. 12svodové EKG u nemocného s ARVC; typicky obraz negativnich T vin ve svodech V1-3, prodlou-
Zend termindIni aktivace QRS komplexu ve svodu V1, epsilon vina ve svodu V1 (Sipka ve vyfezu signélu V1)
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Obrdzek 2. Echokardiografie u nemocného s ARVC; tézce dilatovand pravé komora (PK) se ztenc¢enim

dovych pozdnich potencidld zndzormujicich pozdnf

aktivaci okrsku myokardu s pomalym vedenim, je
spojeno s postizenim myokardu pfi ARVC.
Echokardiografie: ultrazvukové vysetrent
srdce odhaluje strukturdini abnormality PK jako di-
latace, piftomnost aneuryzmatu stény, hypokine-
zu PK, paradoxni pohyb septa a dalsi (obrazek 2).
Magnetickd rezonance (MR): MR mdze odha-
lit globalni ¢i regionalni dilataci komor, dysfunkdi,
intramyokardidlni loZiska tuku, aneuryzmatickou
dilataci a fibrézu myokardu (obrazek 3). Tukova
infiltrace neni diagnosticka jen pro ARVC, pro-
toZe se mulze vyskytovat jako soucdst jizvent pfi
ischemii, zadnétu a vakuolizace myocytl i u dal-
Sich kardiomyopatif (25). Soucasna diagnosticka
kritéria vyzadujf pfftomnost akinezy, dyskinezy ¢i
aneuryzmatu spolu s poklesem ejekéni frakce PK
a zvysenym enddiastolickym objemem PK (23). Pro
detekci fibrotické tkané je vyuzivano pozdni vy-
chytavani gadolinia, tzv. ,delayed enhancement”.
Angiografie PK: angiografickd pritomnost
akinezy, dyskinezy ¢i aneuryzmatu PK zlstala
v diagnostickych kritériich, nicméné jeji pouZi-
vani je v soucasné dobé minimalni.
Endomyokardidlni biopsie: biopsie ma
vysokou specificitu, ale nizkou senzitivitu pro
loziskovy charakter postizeni. Endokardidini ob-
last také byva postizena az v pozdéjsich stadiich

v apikalni ¢asti, ztlustélé trabekuly bazalniho segmentu volné stény PK (apikaIni 4dutinova projekce na PK)

a postizeni septa, ze kterého je nejcastéji biopsie
provadéna, nenfu ARVC pfilis ¢asté. V pozitivnim
pripadé Ize nalézt fibrozné-tukovou prestavbu
myokardu s poklesem poctu myocytd. Pravé
atrofie myocytl a zvysené mnozstvi vaziva je
pokladéno za diagnosticky cennéjsi, nez pra-
kaz tuku.

Diferencialni diagnéza

V diferencidlni diagnostice je nej¢astéjsim
problémem idiopatickd komorova tachykardie
z vytokového traktu PK (RVOT KT). EKG charakte-
ristiky jsou velmi podobné, nicméné oproti ARVC
je RVOT KT primérné elektrickym onemocnénim
bez strukturdlnich abnormit. Epidemiologicky
je také RVOT KT castéjsi nez ARVC.

Lécba

Terapeutickd strategie musf byt u pacientd
s ARVC individualizovéna na zakladé klinickych
projev(, rizikové stratifikace a preference nemoc-
ného/Iékare. Hlavnim cilem terapie je prevence
Zivot-ohrozujicich stavd, coz vyzaduje identifikaci
pacient ve vysokém riziku malignich arytmifa NSS
(26). Soucasna terapeuticka doporuceni vychézeji
z observacnich studif ¢i byla pfejata od ostatnich
kardiomyopatii, protoze u nemocnych s ARVC nenf
k dispozici velkd randomizovana studie.
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Fyzicka aktivita

ZvI&sté u mladych pacientl a sportovcd
vede cvicenl ke zvy3ené incidenci arytmic-
kych ptihod, NSS a progresi atrofie myokardu.
Prudky nardst katecholamind pfi cviceni mdze
vést v pfitomnosti arytmogenniho substratu
ke komorovym arytmiim (27, 28). Z téchto divodi
Jje urrizikovych pacientt s podezienim ¢i potvrzenou
diagnézou ARVC doporuceno vyhybat se zvysené
fyzické aktivité, jako je vykonnostni sport, pravidel-
ny trénink, usilovnd ndmaha zahrnujici ndhlé zvy-
Seni fyzického Usili, ale i rekreacni aktivity v pfipadé,
Ze vyvoldvaji symptomy (Urover doporuceni IB).

Farmakologicka lé¢ba

Farmakoterapie je pouzivana k potlaceni
symptomud u nemocnych nesplnujici indikace
k implantaci kardioverteru-defibrildtoru (ICD)
nebo jako doplikova Ié¢ba k redukci ¢astych te-
rapif ICD pro rekurentni arytmie.

Betablokatory prokdzaly v observacnich stu-
diich efektivitu v redukci adrenergné stimulova-
nych arytmif. Kombinace betablokatord a ami-
odaronu vedla k supresi komorovych arytmif,
ale také supraventrikuldrnich arytmif a fibrilace
sini, které mohou vést k nepfiméfené ICD terapii
(29). Také sotalol prokézal vysokou efektivitu
(70-80%) v lécbé inducibilnich i neinducibil-
nich KT u nemocnych s ARVC (29); pacienti, kteff
nereagovali na terapii sotalolem, nereagovali
ani na ostatnf antiarytmika vcetné amiodaronu
(jiné studie ale tyto vysledky nepotvrdily (30)).

Sotalol a amiodaron jsou doporuceny jako
efektivni Iécba setrvalych KT cifibrilace komor jako
pridatnd terapie k ICD & u nemocnych, kteif nejsou
indikovdnikimplantacilCD (drover doporucenillaC).

Nefarmakologicka lécba
Implantabilni kardioverter defibrilator

Neexistuje specifickd studie pro sekundarni
prevenci NSS u nemocnych s ARVC. Nicméné existu-
jijasnd doporuceni proimplantaci ICD u nemocnych
po prodélané NSS ¢i s netolerovanou setrvalou KT
(Uroveri doporucenilA) a u nemocnych s epizodou to-
lerované setrvalé KT (Groveri doporuceni IB) (31). ICD
v sekundarni prevenci zlepsuje preziti oproti far-
makologické [é¢hé nezdvisle na zékladnim srdec-
nim onemocnén( (26, 31).V observacnich studiich
u nemocnych s ARVC po sekunddrné preventivnf
implantaci ICD byla dokumentovéna spravna ICD
intervence u 489% nemocnych (15 %/rok). Jako silné
prediktory malignich arytmif se ukézaly jiz doku-
mentovana NSS ¢i KT, synkopa nejasné etiologie,
mladsi vék a postizeni LK (32).

V primarni prevenci nejsou doporucenti tak
jednoznacnd a kindikacim je nutno pfistupovat
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Obrdzek 3. Magnetickd rezonance u nemocného
s ARVC; asymetricka dilatace pravé komory 5x8cm,
hypokineza az akineza dilatované apikaIni oblasti

individudIné. Potencidlini kandiddti jsou nemocni
se synkopou nejasné etiologie, nesetrvalymi KT pri
EKG monitoraci, s rodinnou anamnézou NSS a s ex-
tenzivnim onemocnénim PK ¢i postizenim LK (dro-
veri doporucenillaC) (26, 33). Také u nemocnych
s vysoce rizikovym genotypem (napf. ARVC 5)
by méla byt zvazena implantace ICD.
Implantace ICD u nemocnych s ARVC s sebou
nese také vy3s rizika. Poskozeni myokardu PK miize
véstk obtizim pfi implantaci (obtizné umisténi elek-
trody, problémy se senzingem), k vy3simu procentu
periproceduralnich komplikaci v¢etné perforace
stény PK. Také castéjsi implantace v nizkém veéku
vede v dlouhodobém horizontu k vyssimu riziku
implantace v oblasti funk¢nosti elektrod ¢ gene-
ratoru, k vyssimu procentu nepfiméfené terapie

a k nepfiznivému vlivu v psychosocidlni oblasti.
V prevencinepfiméfené ICD terapie je vhodna spe-
cidlnf programace, jako nastaveni terapif az od vys-
Sich frekvenci (200/min) ¢i zpozdéni terapie ICD (34).

Pyramidu rizikové stratifikace pro implantaci
ICD zaloZenou na ro¢nim riziku intervence ICD
pro komorové tachyarytmie ukazuje obrazek 4
(35). Nejlepsimi kandidaty pro implantaci ICD jsou
nemocni po prodélané NSS, s hemodynamicky
nestabilni KT ¢i synkopou (po vylouceni nekardidIni
avasovagalni pficiny). Na druhé strané primamé
preventivni implantace ICD u obecné populace
s ARVC (asymptomaticti nemocni, nezvisle na ro-
dinné anamnéze NSS a pozitivni programované
stimulaci komor) se nezdd byt opravnéna. Tito
nemocni maji nizké arytmické riziko a naopak
signifikantni riziko komplikaci stran vlastniho im-
plantatu a nepfiméfenych terapi ICD. U nemoc-
nych ve stfednim riziku je zapotfebf k rozhodnutf
o implantaci ICD pfistupovat individudlne, dokud
nebudou k dispozici dalsi data. Jako Ié¢ba prvni
volby muze byt u této skupiny vyzkousena antia-
rytmicka terapie ¢i katetriza¢ni ablace.

Katetriza¢ni ablace

Katetrizacni ablace je povaZovdna za doplriko-
vou terapii kimplantaci ICD pfi Castéjsich recidivdch
komorovych arytmii (Groveri doporuceni llaC), pro-
toze muze pfiznivé ovlivnit symptomy arytmi,
nemusf viak byt dostatecna v prevenci NSS.

Katetriza¢ni ablace konvencnim zpdsobem
ma velmi nizkou Uspésnost (cca 25 %), k dosa-

Obrdzek 4. Pyramida rizikové stratifikace pro implantaci ICD u nemocnych s ARVC (modifikovano dle

Corrado, et al. (35))

Riziko arytmii

Implantace ICD

Vysoké ANO
(8-10 %/rok)
1-2 %/rok Hemodyn:amick)istabilni setrvav!é KT o
. , Nesetrvalé KT (béhem Holtera ¢i zatézového testu) .
Stredni Individualné
? %/rok Tézka dilatace a/nebo dysfunkce PK, LK &i PK+LK
Casny néstup strukturalné zavazného onemocnéni
(pod 35 let)
Nizké Asymptomaticti nemocni ¢i piibuzni splfiujici kritéria pro ARVC nezavisle na NE

(pod 1 %/rok)
dysfunkce komor)

rodinné anamnéze NSS ¢i inducibilité pii PSK (pfi absenci synkop, KT ¢i tézké

NSS - nahla srde¢ni smrt; KT — komorova tachykardie; PK — prava komora srdecnf; LK - leva komora srdec-

ni; PSK — programovand stimulace komor
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Zeni lepsi Ucinnosti (cca 90%) je zapotiebi po-
uzitl elektroanatomického ¢i non-kontaktniho
3D mapovani. Dominantnim mechanizmem
KT u ARVC je reentry, kriticky isthmus se ¢asto
nachdzi mezi trikuspidalni chlopni a jizevnaty-
mi oblastmi v bazo-laterdInf ¢asti PK. Dobrych
dlouhodobych vysledkd je mozné dosdhnout
i pouze endokardidlnim pfistupem (36), vzhle-
dem k casté epikardidInf lokalizaci substratu je
ale doporucovana kombinace endokardialniho
a epikardidIniho pfistupu (37). Vzhledem k pro-
gresivnimu charakteru onemocnéni nemusf
akutni Uspéch ablace vést k dlouhodobému
potlacenf arytmii.

Chirurgicka lé¢ba

Chirurgicka izolace volné stény pravé komo-
ry k prevenci propagace malignich arytmif byla
v poslednich letech prakticky opusténa a nahra-
zena implantacf ICD. U nemocnych s pozdnimi
komplikacemi jako rozvoj srde¢niho selhanf ¢i
jinak nelécitelné recidivujici komorové arytmie je
posledni moznosti l1é¢by srde¢ni transplantace.

Dalsi terapie

Nemocni se zndmkami srdecniho selhani by
méli mit optimalizovanou standardni farmakote-
rapii srde¢niho selhdni, u nemocnych s fibrilaci
sini, tézkou dilataci komor ¢i aneuryzmatem ko-
mor by méla byt zvazena antikoagulacni terapie.

Vysetieni rodinnych pfislusniki

P¥i prakazu ARVC je doporuc¢eno systema-
tické vysetfeni ¢lenl rodiny k casnému zachytu
eventudlné postizenych pfibuznych (23). Viem
pfibuznym prvniho stupné je doporuceno pro-
vést EKG, 24hodinovou monitoraci EKG, ultra-
zvukové vysetfeni srdce a dle moznosti SAECG.
Genetickd analyza mdze byt uZite¢nd v rodinach
sanamnézou NSS, v ostatnich pfipadech zatim
neni v rizikové stratifikaci povazovana za pfi-
nosnou.

Zavér
ARVC je progresivnim onemocnénim vedou-
cim k zivot-ohrozujicim komplikacim. Diky rznym
genotypovym a fenotypovym variacim s Sirokou
skalou klinickych manifestaci zistava diagnostic-
kou vyzvou pro vsechny |ékafe. Zakladnim pfistu-
pem je rizikova stratifikace umozrujici identifikaci
nejrizikovéjsich nemocnych, ktefi budou nejvice
profitovat z ¢asné intervence, jako je restrikce
fyzické aktivity, antiarytmickd lécba, implantace
ICD, katetriza¢nf ovlivnéni arytmického substratu
a v pfipadé nutnosti srde¢ni transplantace.
Podporeno programem PRVOUK P37/03.
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