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VYSKYT A PROGNGZA PACIENTU S ARYTMOGENNI DYSPLAZI E KOMORY

Vyskyt a progndza pacientu s arytmogenni
dysplazii pravé komory
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Cil: Monitorovat zastoupeni pacienttd indikovanych k implantaci ICD s diagnézou arytmogenni dysplazie pravé komory (ARVD).
Metodiky: Autofi popisuji vyskyt ARVD v populaci v Sestiletém obdobi a sledu;ji klinické projevy pacientl s touto diagnézou,
postupy vysetfovacich metod a nasledné vyskyt ¢etnosti arytmii.

Vysledky: V naSem souboru bylo 3est pacientd s ARVD, viichni méli symptomy svéd¢ici pro vyskyt hemodynamicky vyznamné
komorové arytmie projevujici se synkopdlnimi ¢i presynkopalnimi stavy. Dle echa méli viichni pacienti dilataci pravé komory,
coz se u péti pacientd potvrdilo i EKG zménami. Tito pacienti byli indikovani kimplantaci kardioverteru defibrilatoru (ICD) dle
guidelines. V pribéhu sledovéni jsme u ¢tyf pacientd zachytili hemodynamicky vyznamné komorové arytmie, z toho tfi pacienti
byli pro recidivu komorové arytmie indikovani k radiofrekvenc¢ni katetriza¢ni ablaci substratu z pravé komory.

Zavér: Diagndza ARVD je sice vzacné onemocnéni, ale je potfeba na néj myslet u pacientd s prodélanou synkopou, presyn-
kopalnimi stavy ¢i palpitacemi zejména pfi ndmaze v mladém véku. Minimalné u téchto pacientli by mélo byt provedeno EKG
a echokardiografické vysetfeni.

Klicova slova: arytmogenni dysplazie pravé komory, synkopa, implantace ICD.

Incidence and prognosis of patients with arrhythmogenic right ventricular dysplasia

Objective: To monitor the proportion of patients with the diagnosis of arrhythmogenic right ventricular dysplasia (ARVD) indi-
cated for ICD implantation.

Method: The authors describe the incidence of ARVD in a population during a six-year period and monitor the clinical manifes-
tations in patients with this diagnosis as well as the examination methods and, subsequently, the rate of arrhythmias.

Results: Our cohort comprised 6 patients with ARVD, with all of them having symptoms indicative of a haemodynamically sig-
nificant ventricular arrhythmia manifested by syncopal or presyncopal states. As evidenced by echocardiography, all the patients
had right ventricular dilation, which was confirmed by x-ray changes in 5 patients. These patients were indicated for implantable
cardioverter defibrillator (ICD) placement according to the guidelines. During follow-up, haemodynamically significant ventricular
arrhythmias were detected in 4 patients, of whom 3 patients were indicated for radiofrequency catheter ablation of a substrate
from the right ventricle due to recurrent ventricular arrhythmia.

Conclusion: Although a rare condition, the diagnosis of ARVD must be considered in patients with a history of syncope, presyncopal
states, or palpitations, particularly with exertion at a young age. In these patients, at least, radiographic and echocardiographic
evaluation should be performed.

Key words: arrhythmogenic right ventricular dysplasia, syncope, ICD implantation.

Uvod postihujici primdrné pravou komoru. U vétsiny  nékolika gend, zatim bylo zjisténo 12 typd
Arytmogenni dysplazie pravé komory pa-  ARVD se jedna se o autosomalné dominant-  gend, nejcastéji se jednd o mutaci gent pro
tff mezi progresivni onemocnéni myokardu  ni dédi¢ny typ poruchy zplsobeny mutaci  desmosom. Z histologického hlediska dochazi
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Obr. 1. Klidové EKG u pacienta s ARVD s patrnym RBBB a epsilon vinou ve svodu V1 (Sipka) Diag nostika
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Obr. 2. Echokardiografické vysetieni se zobrazenim dilatované PK s hypertrabekulizaci PK (¢tyidutinovd
projekce na PK)

k nahrazenfi kardiomyocytd tukovou a fibrézni
tkanf.

ARVD mé v bézné populaci odhadovanou
prevalenci od 1: 1000 do 1:5000 a je Castou
pficinou nahlé srde¢ni smrti u atletl a mladych
dospélych (1, 2). Onemocnéni se obvykle mani-
festuje mezi druhym a ¢tvrtym deceniem a pro-
jevuje se nejcastéji palpitaci (az v 70 %), synkopa-
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mi @z v 30%), zachytem komorové tachykardie
i ndhlou srdec¢nf smrti. V pozdéjsi stadiu muaze
dojit k rozvinuti srde¢niho selhani pravé komory
(PK) nebo levé komory srdecnf (LK). Nej¢astéjsi
arytmii je monomorfnf setrvala &i nesetrvala
komorova tachykardie z PK tzn. tvaru bloku le-
vého raménka Tawarova (LBBB). Udaje z jedné
metaanalyzy uvadély rocnfi imrtnost 2,6 % (3).

/ Interv Akut Kardiol 2018

3):144-147 /

EKG: EKG abnormality se nachézeji u dia-
gndzy ARVD u 90% pacientd. K nej¢astéjsim
zménam patfi prolongovana vina S ve svodu
V1-3 nad 55 msek (az 95 %). Mezi nespecifické ale
Casté EKG zmény patfi inverze viny T ve svodu
V1-3 (85%). Prodlouzeni QRS komplexu nad
110 msek se udava cca v 60% pfipadu a typicky
RBBB ve 20 % pfipadu. Specifickd epsilon vina ve
svodech V1-V3, kterd je ddna pomalou depolari-
zaci a zpomalenym intraventrikuldrnim vedenim
v PK, se vyskytuje cca u poloviny pacientl (4).
U ARVD dochézi k cetné komorové ektopii z po-
stizené PK (komorové extrasystoly (KES) nebo
komorova tachykardie (KT) s obrazem LBBB).

Echokardiografie: typické znaky na ultra-
zvuku jsou dilatovand prava komora s hypo-
kinezf volné stény PK, vyznamna trikuspidaln{
regurgitace pfi dilataci trikuspidainiho anulu
a paradoxni pohyb septa pfi pravostranném
pretizeni (5).

Magnetickd rezonance (MR): mezi hlavni
diagnostické zndmky ARVD patii abnormalni
pohyb myokardu pravé komory (akineze, dy-
skineze nebo dyssynchronni kontraktilita myo-
kardu) kombinovany s dilataci pravé komory
a snizenou ejekent frakel pravé komory (EF PK).
MR mUZe odhaliti intramyokardiaIni loZiska tuku
v PK a fibroticky zménény myokard (6, 7).

Terapie

Terapii ARVD se déli na farmakologickou
a nefarmakologickou.

Ve farmakologické ¢asti maji misto prvni vol-
by beta-blokdtory, zejména u pacientl s Cetnymi
KES nebo nesetrvalou komorovou tachykardif
(nsKT) a to s titraci do maximalni tolerovatelné
davky. U pacientd, ktefi netoleruji beta-blokato-
ry, se ma zvazit podanf amiodaronu k potlaceni
symptomatickych KES ¢i nsKT (8).

V nefarmakologické ¢asti je 1é¢ba zastoupe-
na implantaci defibrildtoru (ICD) k prevenci nahlé
srdecnf smrti NSS a radiofrekvencnf katetrizacni
ablaci (RFA).

Dle platnych guidelines v indikacnf tfidé | je
doporucena implantace ICD u pacientd s pfeko-
nanou nédhlou srde¢ni smrti nebo hemodyna-
micky $patné tolerovatelnou KT (9, 10). Dale by
méla byt implantace ICD zvazena u pacientl se
zachytem hemodynamicky dobre tolerovatelné
setrvalé KT (indikacni tfida lla). Indikaci k ICD Ize
zvaZit u pacientd s jednim nebo vice rizikovymi
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Pacient 1 Pacient 2 Pacient 3 Pacient 4 Pacient 5 Pacient 6
Pohlavi Muz Muz Muz Zena Zena Muz
Veék 35 let 23 let 22 let 40 let 45 let 35 let
Symptomy synkopa, palpitace presynkopa, opakované synkopy | presynkopy, palpitace | synkopa, palpitace presynkopa,
palpitace palpitace
EKG nsKT bez vyzn.zmén | iRBBB negat. TV1-3 | RBBB epsilonvina sKT | negat. TV1-3 sKT negat. TV1-3 RBBB negat. T V1-3
indukce PKT
ECHO EF LK45-50% EF LK'55% EF LK 45 % EF LK 60 % EF LK 65 % EF LK'55%
Rvd 50 mm RvVd 46 mm Rvd 58 Rvd 43 Rvd 42 mm Rvd 49 mm
EF PK35% EF PK35% EF PK30% EF PK45% EF PK45% EF PK40%
MR neproveden dilatace PK dilatace PK neproveden dilatace PK dilatace PK
ztenceni stény PK aneuryzmatické akineze pfednf stény dyskineze predni
vyklenuti pfednf stény
stény
SKG norm. ndlez norm. nalez norm. ndlez norm. ndlez norm. ndlez norm. ndlez
Jiné onem. ne ne ne ne ne HTN
Pozitivni RA Matka NSS ve 41 ne ne ne Otec NSS ve 49 letech ne
letech
ICD 2 roky sledovéni (FU) 5letFU 6 let FU 3roky FU 1 rok FU bez KT, bez 3 roky FU
2x vyboj pro sKT recid. sKT, 2 x vyboj | recid. sKT, 6 X vyboj | 2x sKT, bez vyboje,R | vyboje, Rvina8mV nsKT, bez vyboje, R
Rvina 10mV prdh RV | pro sKT,Rvina8mV | prosKT,Rvina3,5mV | vina 11 mV prah 0,7V préh 0,8V vina 4,5mV, préh 1,0V
el.05V préh RVel. 1,0V préh RVel. 1,5V
RFA substratu Z PK ne 2X RFA 1X RFA X RFA ne ne

faktory komorové arytmie, a to po podrobném
probranf celozivotniho rizika komplikaci spoje-
nych s implantovanym ICD (indikacni tfida llb) (11).

Katetriza¢ni ablace ve specializovaném
centru by méla byt zvazena u nemocnych
s cetnymi symptomatickymi KES nebo nsKT
nereagujicimi na farmakoterapii a jako preven-
ce vyboju ICD.

Soubor pacienti a vysledky

V nasem centru jsme v prlibéhu sesti let za-
znamenali diagnézu ARVD u 3esti pacientl (Ctyfi
muzi a dvé Zeny). Prdmeérny vék v dobé zchytu
onemocnénf je 33 let.

Hlavnf symptomy byly palpitace zejména
pfi ndmaze, u tif pacientd recidivujici synkopy
a u tif pacientll prekolapsové stavy.

U tif pacientt byla zachycena hemodynamic-
ky vyznamna setrvald KT (typicky tvaru LBBB z PK),
u dvou pacientl v prabéhu monitorace nesetrvala
KT. Mezi dominantni EKG zmény patfily negativita
T ve svodech V1-3, u tfi pacientl blok pravého
raménka Tawarova (RBBB) a jeden neUlipIna blokada
RBBB (iRBBB). U jednoho pacienta jsme zazname-
nali epsilon vinu — viz EKG obrdzek vyse.

Pfi echokardiografii jsme u vsech pacient
zachytili dilataci PK, u dvou pacientl tézkou di-
lataci PK s vyznamnou triregurgitaci. Hodnota
EF PK u sledovanych osob byla 30-45%. U dvou
pacientl byla popsana hypertrabekulizace PK.

Magneticka rezonance byla provedena u ¢tyf
pacientd. Ve viech pifpadech byla popséna dila-
tovéana PK se snizenou EF PK's akinezi ¢i dyskinezi

PK. Aniv jediném pffpadé nebyly popsany zietel-
né znamky fibrolipomatdzni prestavby.

Vzhledem k cetnému vyskytu KES resp. KT
jsme u vsech pacientd provedli koronarografii,
u vsech osob s negativnim nalezem.

Pouze dva pacienti méli pozitivni rodinou
anamnézu ve smyslu nahlé smrti, jeden pacient
svou blizkou rodinou anamnézu neznal.

U vdech pacientd, u kterych nebyla dokumen-
tovéna setrvald KT (sKT), jsme z ddvodUd synkopy
anebo presynkopélnich stavd s palpitacemi pro-
ved|i elektrofyziologické vysetrenti. U viech byla
inducibilni setrvald komorova tachykardie. Pfi ve-
rifikaci ARVD pomoci echa i MR jsme viech Sest
pacientl indikovali kimplantaci ICD. V prabéhu
kontroly ICD jsme se zaméfili na monitoring R viny,
prahu defibrilacni elektrody a pocet komorovych
tachykardif. Po implantaci ICD doslo u jednoho
pacienta k ¢asné dislokaci komorové elektrody
s naslednou Upravou jeji pozice. U dvou pacientd
doslo ke snizeni R viny pod 5mV (4,5 resp. 3,5mV).
U ¢tyf pacientl byla v pribéhu sledovéani zachy-
cena setrvald komorova tachykardie, kterd byla
zrusena vybojem ICD. V této skupiné u tff pacientd
(pacienti ¢. 2, 3,4 z tabulky) dochézelo opakované
k setrvalym KT, proto byli indikovani k radiofre-
kvencni ablaci (RFA) arytmogenniho substratu
PK. Po provedeni RFA se u dvou pacientl KT jiz
neobjevila, u jednoho pacienta (pac. ¢. 2) byla pro
daldf recidivy setrvalé KT provedena re-RFA a KT
se rovnez jiz neobjevily. Z divodu selhani PK byl
jeden pacient indikovan k transplantaci srdce, ktera
probéhla bez vétsich komplikaci a nynf je s dob-
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rou funkci obou komor bez vyznamnéjsich potizi.
Jednalo se o pacienta €. 3 s nejniz3i EF PK, nejvétsi
dilataci PK, aneuryzmatickym vyklenutim predni
stény PKa vinou epsilon v EKG.

Diskuze

| pres uddvanou prevenci 1: 1000-5000
v nasem souboru pacientd s ARVD v pribéhu
Sesti let bylo pouze 3est pacientU. Tito pacienti
méli symptomy charakteristické pro ARVD, proto
maly vyskyt pacientd mohl byt zplsoben nevy-
setfenymi asymptomatickymi formami ARVD.

Diferencidlni diagnostika onemocnéni vy-
chézela vzdy ze symptom typickych pro ko-
morovou arytmii vychazejici z dysfunkeni PK.

Ve vsech pripadech k lepsi diferencidini dia-
gnostice byla snaha o provedeni MR srdce. U dvou
pacientl nebyla provedena. V prvnim pfipadé byl
pacient kontraindikovan pro kovovou stiepinu
v ruce, v druhém pfipadé pro poruchu pfistroje.

Pfi klidovém EKG pouze u jednoho pacienta
byla zachycena epsilon vina, coz mlze souviset
s nepiftomnosti fibrolipomatdzni prestavby PK
na MR.

Pro nizkou senzitivitu endomyokardidlni
biopsie jsme pacienty k tomuto vykonu neo-
desilali.

Implantaci ICD jsme provedli ve viech pfi-
padech dle soucasnych guidelines v indikacni
tfidé I resp. lla.

U jednoho pacienta doslo k dislokaci defib-
rila¢ni elektrody a u dvou pacientt byla snizena
RvIna 3,5mV resp 4,5mV a to nejspise z dlvo-
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du postizenf pravé komory v rdmci zékladniho

onemocnéni.

Zavér

V pribéhu Sestiletého sledovani jsme zjis-
tili u Sesti pacientd diagnézu ARVD. Primérny
vek pacientd byl 33 let. Vzhledem ke klinickym
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