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CIEKAWE, MALO ZNANE...

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
— przyczyna naglej Smierci sercowej

Agnieszka Zienciuk!, Monika Lica-Gorzynska2, Anna Pazdyga', Grzegorz Raczak’

11l Klinika Choréb Serca Akademii Medycznej w Gdansku
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Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ARVC, ar-
rhythmogenic right ventricular cardiomyopathy) jest
choroba migsnia sercowego charakteryzujgca sie poste-
pujacym zanikiem kardiomiocytow, ktére sg zastepowa-
ne przez tkanke tiuszczowg i wiéknista. Proces ten do-
tyczy gtéwnie wolnej sciany prawej komory sercai przy-
czynia sie do powstania elektrycznej niestabilnosci
w miesniu sercowym, usposabiajgcej do wystgpienia
groznych komorowych zaburzen rytmu serca. Arytmo-
genna kardiomiopatia prawej komory ujawnia sie naj-
czesciej w okresie dorastania i u mtodych dorostych. Jej
objawami sg zastabniecia lub omdlenia wystepujace naj-
czesciej w czasie wysitku fizycznego, chociaz pierw-
szym objawem choroby moze byé rowniez nagta Smieré
sercowa. Podstawg rozpoznania sg wyniki badania hi-
stopatologicznego, stwierdzenie zmian strukturalnych
w obrebie prawej komory serca, wystgepowanie arytmii
komorowych o morfologii bloku lewej odnogi peczka
Hisa oraz zaburzen depolaryzaciji i repolaryzacji w EKG,
a takze dane z wywiadu rodzinnego. Leczenie ARVC
obejmuje postepowanie przeciwarytmiczne (sotalol,
amiodaron, g-adrenolityki, ablacja pragdem o czestotli-
wosci radiowej, implantacja wszczepialnego kardiower-
tera-defibrylatora serca) oraz, w zaawansowanych przy-

padkach, leczenie niewydolnosci serca.
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OPIS PRZYPADKU

Pacjenta w wieku 37 lat przyjeto do kliniki w celu dia-
gnostyki nietypowych dolegliwosci b6lowych w klatce pier-
siowej oraz powysitkowych kolatan serca. W badaniu EKG
stwierdzono zaburzenia przewodnictwa srédkomorowego
pod postacia rozszczepienia zespotu QRS (Rsr’) w odprowa-
dzeniach V1-V2 oraz rozlegle zaburzenia repolaryzacji
(ujemne zalamki T w odprowadzeniach II, III, V1-V5)
(ryc. 1). W badaniu echokardiograficznym uwidoczniono
istotne zmiany strukturalne serca: powiekszona prawa ko-
more (RV, right ventricle) (4,2 cm) o cienkiej akinetycznej
wolnej $cianie oraz zaznaczone beleczkowanie i wystepo-
wanie tetniakow w czesci przywierzchotkowej RV. Wielkosé
pozostatych jam serca oraz kurczliwoéé lewej komory byty
prawidlowe. W badaniu metoda rezonansu magnetyczne-
go w obrebie mie$nia prawej komory stwierdzono sygnat
odpowiadajacy tkance ttuszczowej. U pacjenta rozpoznano
arytmogenng kardiomiopatie prawej komory i rozpoczeto
leczenie sotalolem w dawce 3 X 80 mg i perindoprilem
w dawce 2 mg na dobe. Wykonano takze badanie elektrofi-
zjologiczne serca, w czasie ktdrego, oprdocz krétkotrwalych
epizodéw migotania przedsionkéw, kilkakrotnie wyzwolo-
no samopodtrzymujacy sie monomorficzny czestoskurcz
komorowy o morfologii bloku lewej odnogi i czestosci
220/min. W zwigzku z wysokim ryzykiem naglej §mierci ser-
cowej podjeto decyzje o implantacji wszczepialnego kardio-
wertera-defibrylatora serca (ICD, implantable cardioverter-
-defibrillator), kontynuujac dotychczasowe leczenie farmako-
logiczne. W czasie kilkuletniej obserwacji poimplantacjilCD
uchorego wystapito kilkanascie epizodéw czestoskurczu ko-
morowego oraz migotanie komoér, ktére byly prawidlowo
rozpoznaneiprzerwane przez ICD. W wykonanym 5lat po
postawieniu diagnozy badaniu echokardiograficznym
stwierdzono progresje choroby: poszerzenie RV do 5,6 cm
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i Rycina 1. EKG pacjenta

Il z arytmogenng kardiomiopatig
LT ___ prawej komory; zwracajg uwage
ujemne zatamki T
w odprowadzeniach V2-V5

w projekcji przymostkowej oraz obnizenie do 40% frakcjiwy-
rzutowej RV (bez klinicznych cech niewydolnosci serca).

DEFINICJA

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ARVC,
arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy), zwana tak-
ze dysplazja prawej komory, jest choroba miesnia sercowe-
go charakteryzujaca sie postepujacym zanikiem miocytow,
ktore sg zastepowane przez tkanke tluszczowa i widknista.
Proces ten dotyczy pierwotnie wolnej $ciany prawej komo-
ry, a nastepnie, w réznym stopniu, lewej komory serca
i przyczynia sie do powstania ,elektrycznej niestabilnosci”
w mie$niu sercowym, usposabiajacej do wystapienia czesto-
skurczéw komorowych, zwykle o morfologii bloku lewej
odnogi peczka Hisa, ktére mogga przej$¢ w migotanie komér
ispowodowac nagly zgon [1, 2].

EPIDEMIOLOGIA

Obok kardiomiopatii przerostowej ARVC jest jedna
z gléwnych przyczyn nagtej $mierci sercowej (SCD, sud-
den cardiac death) u sportowcéw oraz u mtodych, pozornie
zdrowych 0s6b. Odpowiada ona za 12,5-25% przypadkéw
SCD wystepujacych miedzy 20. a 40. rokiem zycia [1, 3].

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory czesciej
dotyczy mezczyzn niz kobiet (2,7:1), w wiekszosci przy-
padkow ujawnia sie przed 40. rokiem zycia. Czestos$¢ sza-
cuje sie na 1/5000 urodzen, jednak dokladne dane na ten
temat nie s3 znane. W niektdrych rejonach geograficznych,
na przyklad na greckiej wyspie Naxos oraz w regionie
Veneto w péinocno-wschodnich Wtoszech, choroba ta
wystepuje z czestoécig 6-44/10 000 mieszkancow [1].

PRZYCZYNY ARVC

Istnieje kilka hipotez, ktére probuja wyjasnic powsta-
wanie ARVC. Jedna z nich glosi, Ze arytmogenna kardio-
miopatia prawej komory jest konsekwencja zapalenia
miesnia sercowego, podobnie jak niektdre przypadki kar-
diomiopatii rozstrzeniowej [4]. U niektérych pacjentéw
z ARVC wykazano obecno$¢ w myocardium genomu wiru-
sow kardiotropowych, takich jak enterowirusy iadenowi-
rusy. Wykrycie genomu wirusa w miesniu sercowym nie
wyjasnia jednak, czy zapalenie mieénia sercowego jest
przyczyna ARVC czy tez chory miesie jest bardziej podat-
ny na infekgje.

Istnieje rowniez hipoteza apoptozy kardiomiocytéw, kto-
rej nastepstwem mialby by¢ rozw6j tkanki widknistej i tusz-
czowej. Rzeczywiscie, bioptaty miesnia sercowego uzyskane
od 0s6b z niedawno rozpoznana objawowa ARVC lub z za-
ostrzeniem objawéw ARVC charakteryzuja sie wysokim
wskaznikiem apoptotycznym. Wydaje sie jednak, ze apop-
toza nie jest pierwotna przyczyna ARVC, a raczej procesem
wtérnym do dziatania nieznanych jeszcze czynnikow.

Przed kilkoma laty wysunieto hipoteze transdyferen-
cjacji, oparta na zalozeniu, ze kardiomiocyty moga ulec
przeprogramowaniu, a nastepnie zréznicowaniu w ko-
morki tkanki ttuszczowej [5]. Nie wiadomo jednak, jaki
czynnik méglby zainicjowac takie przemiany.

Oproécz wymienionych powyzej hipotez zapropono-
wano réwniez teorie dysontogeniczng oraz degenera-
cyjna. Etiologia ARVC nadal nie jest jednak jasna.

Podioze genetyczne

Okoto 30-50% przypadkéw ARVC wystepuje rodzin-
nie. Choroba dziedziczy sie najczesciej w sposéb autoso-
malnie dominujacy z niepeina penetracjgirdzna ekspresja.
Dotychczas wyodrebniono 9 podtypéw ARVC i zidenty-
fikowano 6 genéw, z ktérych 4 — gen plakoglobiny,
desmoplakiny, plakofiliny-2 oraz desmogleiny-2—koduja
biatka wchodzace w sktad desmosomow, zwierajacych po-
taczen miedzykomérkowych odpowiadajacych za przyle-
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ganie do siebie (adhezje) komorek. Dlatego tez ARVC na-
zywa sie niekiedy choroba desmosoméw [6-10].

Interesujaca postacia ARVC skojarzong z wystepowa-
niem objawéw pozasercowych jest choroba z Naxos (pierw-
sze przypadki opisano na greckiej wyspie Naxos). Jest to
wariant ARVC, ktdry dziedziczy sie w sposéb autosomalnie
recesywny. Chorobe zNaxos powoduje delecja w genie pla-
koglobiny. Plakoglobina jest waznym sktadnikiem desmo-
somow i zlacz Scistych, odgrywajacym istotng role nie tyl-
ko w myocardium, ale rtéwniez w prawidtowym funkcjono-
waniu polaczen skérno-naskorkowych. Oprocz kardiomio-
patii prawokomorowej na obraz choroby skladaja sie zmia-
ny skérne pod postacig rogowacenia dtoniistop (palmoplan-
tar keratosis) i ,welnistych” wloséw [6, 11].

Zanietypowa posta¢ uwaza sie typ 2 ARVC zwigzany
z mutacjami w genie sercowego receptora rianodyny
typu 2 [12]. Niedawno opisano takze mutacje w genie en-
zymu transformujacego czynnik wzrostu 83 [13].

ZMIANY PATOMORFOLOGICZNE W SERCU

Na podstawie badan anatomopatologicznych wyréz-
niono 2 postaci ARVC: typ wldknisto-ttuszczowy oraz
ttuszczowy. Proces chorobowy w przebiegu ARVC roz-
poczyna sie w warstwie podnasierdziowej lub §rédscien-
nie i postepuje w kierunku wsierdzia. Zmiany obejmuja
zwykle wolng $ciane prawej komory i umiejscowione sa
w tak zwanym tréjkacie dysplazji — obszarze zawartym
miedzy wierzcholkiem, lejkiemidroga odplywu z prawej
komory. Ich wyktadnikiem jest wystepowanie charakte-
rystycznych zaburzen kurczliwosci (obszaréw akinezy
i dyskinezy) oraz poszerzenia jamy prawej komory ser-
ca. Wraz z postepem choroby u ponad 70% pacjentéw do-
chodzi do zajecia lewej komory. Stosunkowo rzadko
ARVC prowadzi do rozwoju niewydolnosci serca [2].

OBJAWY

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory ujawnia
sie najczesciej w okresie dorastania i u mlodych dorostych,
zdarzaja sie jednak réwniez rozpoznania ARVC u dzieci
iu oséb starszych. Spektrum kliniczne ARVC jest szerokie,
jednak najwazniejszym objawem klinicznym sg zaslabnie-
cia, najczesciej w czasie wysitku fizycznego, spowodowane
wystapieniem zlosliwych arytmii komorowych. Pierwszym
objawem choroby moze by¢ réwniez nagta $mier¢ sercowa.
Dlatego — jesli u mtodej osoby wystapila utrata przytom-
nosci poprzedzona uczuciem kolatania serca lub zarejestro-
wano czestoskurcz komorowy (zwlaszcza o morfologii blo-

ku lewej odnogi peczka Hisa) badz tez doszlo do zatrzyma-
nia krazenia — nalezy podejrzewa¢ ARVC.

Wéréd objawéw ARVC wymienia sie réwniez nietypo-
wy bél w klatce piersiowej lub zmniejszenie wydolnosci
wysitkowej [1, 14]. Przebieg kliniczny ARVC jest bardzo
zréznicowany — u niektérych chorych, mimo zaawanso-
wanych zmian strukturalnych w prawej komorze, choro-
ba moze przebiega¢ bezobjawowo, podczas gdy u 0séb
z pozornie zdrowym sercem moga wystapi¢ zagrazajace
zyciu tachyarytmie komorowe. U okoto 10-20% pacjentow
wraz z postepem choroby dochodzi do rozwoju poczatko-
wo prawokomorowej, a nastepnie obukomorowej niewy-
dolnosci serca.

KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE ARVC

W 1994 roku grupa ekspertow Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego (ESC, European Society of Cardiology) zapropo-
nowata kryteria diagnostyczne ARVC (tab. 1) [15]. Spelnienie
dwdch duzychkryteriéw, jednego duzegoidwoch matychlub
czterech matych pozwala rozpozna¢ ARVC.

Rozpoznanie ARVC w przypadkach typowych jest
latwe, jednak u 80-85% chorych przebieg schorzenia jest
niecharakterystyczny, z trudnymi do oceny niewielkimi
zaburzeniami kurczliwosci prawej komory i prawidiowym
zapisem EKG. W wiekszosci przypadkéw rozpoznanie jest
trudne i niepewne [2].

BADANIE EKG

Spoczynkowe EKG jest czesto pierwszym badaniem
wskazujacym na mozliwoééistnienia ARVC. Do elektrokar-
diograficznych cech ARVC nalezy fala epsilon lub wydluze-
nie czasu trwania zespolu QRS ponad 110 ms w odprowa-
dzeniach V1-V3. Fala epsilon jest wyrazem fragmentaryza-
¢jii opdznienia procesu depolaryzacji w mieéniu prawej
komory ijest cecha specyficzng dla ARVC (ryc. 2). Niestety,
rejestruje sie ja tylko u 10-30% pacjentéw. Aby zwiekszy¢
wykrywalno$¢ fali epsilon, proponuje sie, aby wykonywac
EKG przy przesuwie papieru 50 mm/s i cesze 20 mV. Inna
elektrokardiograficzng cechg ARVC sg ujemne zalamki T
w odprowadzeniach V2-V3 (jesli nie ma bloku prawej od-
nogi peczka Hisa) u os6b powyzej 12. roku zycia. Obecnoéé
ujemnych zalamkéw T réwniez w odprowadzeniach lewo-
komorowych (V4-V6) koreluje z zaawansowaniem proce-
su chorobowego i zajeciem lewej komory serca [16].

Podejrzenie ARVC powinno takze budzi¢ wystepowa-
nie licznych dodatkowych pobudze komorowych i/lub
monomorficznego czestoskurczu komorowego o morfolo-
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Tabela 1. Kryteria diagnostyczne ARVC [15]

I. Uogélnione i/lub regionalne zaburzenia czynnosciowe
i strukturalne (wykryte w badaniach: echokardiogra-
ficznym, angiograficznym, NMR lub radioizotopowym)

Duze kryteria:

* duze powigkszenie wymiarow i zmniejszenie frakcji wyrzu-
towej prawej komory bez lub jedynie z niewielkim udzia-
fem lewej komory

* tetniaki umiejscowione w prawej komorze

¢ duze odcinkowe powigkszenie prawej komory

Mate kryteria:

» tagodne uogoélnione powigkszenie prawej komory i/lub
zmniejszenie frakcji wyrzutowej prawej komory z prawi-
dtowa lewg komorg

» tagodne odcinkowe poszerzenie prawej komory

¢ odcinkowa hipokineza prawej komory

1. Badanie histopatologiczne sciany prawej komory

Duze kryterium — zastagpienie prawidtowej tkanki migsniowej
przez tkanke ttuszczowo-widknistg stwierdzane w biopsji en-
domiokardialnej

11l. Zaburzenia repolaryzacji w EKG

Mate kryterium — odwrécone zatamki T w prawokomorowych
odprowadzeniach przedsercowych (V2, V3) u oséb >12.rz.,
jesli nie wystepuje u nich RBBB

IV. Zaburzenia depolaryzacji i przewodzenia w EKG

Duze kryterium — fala epsilon lub tak zwane lokalne wydtuze-
nie zespotéw QRS w odprowadzeniach przedsercowych
V1-V3 (> 110 ms)

Mate kryterium — p6zne potencjaty w EKG wysokiego
wzmocnienia

V. Zaburzenia rytmu
Mate kryteria:

e utrwalony lub nieutrwalony czestoskurcz komorowy
o morfologii LBBB zarejestrowany w EKG, w 24-godzinnej
rejestracji EKG metodg Holtera lub podczas proby wysit-
kowej

* liczne dodatkowe pobudzenia komorowe
(> 1000/24 h w badaniu holterowskim)

VI. Wywiad rodzinny

Duze kryterium — rodzinne wystepowanie potwierdzone
w badaniu autopsyjnym lub biopsji

Mate kryteria:

* przedwczesne nagte zgony (< 35. rz.) w rodzinie spowo-
dowane najprawdopodobniej ARVC

¢ rozpoznanie ARVC w rodzinie na podstawie powyzszych
kryteriow

ARVC (arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy) — arytmogenna
kardiomiopatia prawej komory; NMR (nuclear magnetic resonance) — rezo-
nans magnetyczny; RBBB (right bundle branch block) — blok prawej odnogi
peczka Hisa; LBBB (/eft bundle branch block) — blok lewej odnogi pgczka
Hisa

Rycina 2. Fala epsilon w odprowadzeniu V2, V3; predko$¢
przesuwu EKG — 50 mm/s, cecha — 20 mV

gii bloku lewej odnogi peczka Hisa, zwlaszcza jesli doty-
czy to mtodych oséb. Przydatnym badaniem diagnostycz-
nym jest elektrokardiograficzna préba wysitkowa, gdyz
u ponad potowy pacjentéw z ARVC w czasie wysitku uda-
je sie sprowokowac wystapienie arytmii [1]. Ze wzgleduna
zwiazek arytmii z wysilkiem fizycznym rozpoznanie
ARVC jest przeciwskazaniem do uprawiania sportu wy-
czynowego oraz rekreacyjnych zaje¢ sportowych o $red-
niej i duzej intensywnosci [17].

ROLA BADAN OBRAZOWYCH W DIAGNOSTYCE ARVC
Pierwszym badaniem obrazowym, ktére nalezy wyko-
nac¢w przypadku podejrzenia ARVC, jest echokardiografia,
za pomoca ktorej mozna wykazaé poszerzenie RV, ognisko-
we lub rozlane zaburzenia kurczliwosci RV, wystepowanie
obszaréw akinezy lub dyskinezy szczegélnie w obrebie wol-
nejsciany RV oraz poszerzenie drogi odptywuRYV (ryc. 3, 4).
Przezklatkowe badanie ECHO ma ograniczona warto$c dia-
gnostyczna u pacjentéw otylych lub z duza rozedma pluc
— w takich przypadkach zaleca si¢ wykonanie przezprze-
lykowegobadania echokardiograficznego. Nieprawidlowo-
éci stwierdzone w badaniu ECHO trzeba nastepnie potwier-
dzi¢ za pomoca innej metody, na przyklad rezonansu ma-
gnetycznego (NMR, nuclear magnetic resonance) serca, ultra-
szybkiej tomografii komputerowej, badania izotopowego.
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Rycina 3. Projekcja przymostkowa w osi krotkiej na
wysokosci zastawki tetnicy ptucnej — poszerzona droga
odptywu prawej komory do 4,95 cm; prawidtowa szerokos¢
pnia tetnicy ptucnej (2,1 cm) u pacjenta z arytmogenng
kardiomiopatig prawej komory (dzigki uprzejmosci

dr med. Alicji Dgbrowskiej-Kugackiej)

O N e O

Dist = Z11cm

Rycina 4. Zmodyfikowana projekcja koniuszkowa
4-jamowa, widoczny obszar dyskinetyczny w obrebie
przywierzchotkowego segmentu wolnej $ciany prawej
komory ze skrzepling o wymiarach 2,1 x 0,5 cm u pacjenta
z arytmogenng kardiomiopatig prawej komory (dzigki
uprzejmosci dr med. Alicji Dgbrowskiej-Kugackiej)

Metoda referencyjng w diagnostyce ARVC jest wentryku-
lografia, w czasie ktérej mozna wykonacé biopsje RV, jednak
ze wzgledu na inwazyjny charakter oraz narazenie na pro-
mieniowanie jonizujace metody tej nie zaleca si¢ jako bada-
nia przesiewowego.

Wazna role w diagnostyce ARVC odgrywa badanie
serca za pomoca NMR. Badanie to pozwala zaréwno na
anatomiczno-morfologiczna ocene serca (regionalne $cier-
czenie lub przerost écian serca, wzmozone beleczkowanie,
poszerzenie drogi odplywu prawej komory, wystepowa-
nie tkanki tluszczowej w obrebie $cian serca), jak i analize
czynnosciowa (kurczliwo$¢ prawej komory, regionalne
zaburzenia kurczliwosci prawej komory w postaci tetnia-

kéw, brak pogrubienia $ciany prawej komory w czasie
skurczu). Wydaje sie, Ze jest to najlepsza metoda do bada-
nia czynno$ci prawej komory serca. Szczegdlna zaleta
NMR jest nieinwazyjna mozliwos¢ charakterystyki tkan-
kowej serca, gdyz badanie to pozwala odr6zni¢ tkanke
tluszczowa i widknista od miesniowej (tkanka ttuszczowa
daje sygnat o wiekszej, a tkanka widknista o mniejszej in-
tensywnosci w poréwnaniu z komdrkami miesnia serco-
wego) [18]. Nowa propozycja w diagnostyce ARVC jest
badanie NMR z tak zwanym opdznionym wzmocnieniem
po podaniu srodka kontrastowego, ktére jest doktadniej-
sze w ocenie wl6knienia miesnia sercowego [19]. Wydaje
sie, ze ze wzgledu na duzy odsetek wynikéw falszywie
pozytywnych NMR serca powinno sie wykonywaéw wy-
specjalizowanych osrodkach.

BIOPSJA MIESNIA SERCOWEGO

Biopsja miesnia sercowego jest cennym badaniem po-
mocniczym w diagnostyce ARVC. Pozwala ona zréznico-
wac ARVC z kardiomiopatig rozstrzeniows, zapaleniem
miesnia sercowego lub czestoskurczem z drogi odplywu
prawej komory. Jest to jednak badanie obarczone istotnym
ryzykiem powiklan. Zmiany wldknisto-ttuszczowe
w przebiegu ARVC zlokalizowane s3 przede wszystkim
w obrebie wolnej ciany RV, zatem materiat do badan na-
lezy pobraé nie z przegrody miedzykomorowej, ktdra jest
zajeta przez proces chorobowy jedynie w 20% przypad-
kéw, ale z wolnej sciany RV [20]. W zwiazku z tym wzra-
sta ryzyko perforacji Sciany RV i tamponady serca. Dlate-
go zabieg ten nalezy wykonywa¢ w osrodkach dysponu-
jacych zapleczem kardiochirurgicznym.

Wystepowanie tkanki ttuszczowej lub wi6kniste;
w bioptacie mie$nia sercowego nie jest wytaczna cecha
ARVC. Obecnos¢ tkanki ttuszczowej w miesniu sercowym
stwierdza sie u 0s6b w podeszlym wieku, a tkanki wiok-
nistej — w przebiegu innych choréb serca, na przyklad
choroby wieficowej. Diagnostyka histopatologiczna ARVC
polega zatem bardziej na ocenie ilosciowej niz jakosciowej.
Za charakterystyczne dla ARVC uwaza sie wystepowanie
w preparacie histopatologicznym ponad 3% tkanki tlusz-
czowej, wiecej niz 40% tkanki wi6knistej oraz zanik tkan-
ki mie$niowej z rezydualnymi miocytami stanowigcymi
mniejniz45% preparatu. Czulos¢ispecyficznosc tych kry-
teriow wynosi odpowiednio: 67% i 92% [20]. Nalezy pa-
mieta¢, ze zmiany w przebiegu ARVC mogg mie¢ charak-
ter ogniskowy, dlatego ujemny wynik biopsji endomiokar-
dialnej nie wyklucza obecnosci choroby.
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LECZENIE

Jaki lek przeciwarytmiczny zastosowac u chorego
z ARVG?

Odpowiedz na to pytanie jest trudna, gdyz ze wzgledu
na niewielkie liczebnie grupy badanych pacjentéw i krotki
okres obserwacji w dotychczas przeprowadzonych probach
klinicznych trudno jest formutowa¢ wiarygodne wnioski.
Najczesciej stosuje sie sotalol, ktdry skuteczniej niz amioda-
ron i leki f-adrenolityczne zapobiega epizodom czestoskur-
czu komorowego. Nie wykazano jednak, aby sotalol zmniej-
szalryzyko naglej$miercisercowej u pacjentéw z ARVC [21].

Kiedy nalezy rozwazyé ablacje czestoskurczow
komorowych lub implantacje ICD?

Wskazaniem do ablacji pradem o czestotliwoéci radio-
wej (RF, radiofrequency) jest nieskuteczno$c lub nietoleran-
cja leczenia przeciwarytmicznego. Diugoterminowa sku-
teczno$c¢ ablacji jest jednak ograniczona przez postepuja-
cy charakter choroby oraz czesto wieloogniskowy charak-
ter zmian, co istotnie utrudnia usuniecie substratu arytmii
[21]. Interesujaca wydaje sie mozliwoé¢ zastosowania
w diagnostyce ARVC techniki CARTO, ktéra pozwala
stworzy¢ tréjwymiarowe elektroanatomiczne mapy serca
i zlokalizowa¢ obszary charakteryzujace sie niska ampli-
tuda potencjalu wewnatrzsercowego, odpowiadajace
miejscom zaniku kardiomiocytéw [22].

Jednak najskuteczniejszym sposobem zapobiegania
naglej $mierci sercowej jest implantacja wszczepialnego
kardiowertera-defibrylatora serca (ICD, implantable cardio-
verter-defibrillator). Bezwzgledne wskazanie do wszcze-
pienia ICD u pacjenta z ARVC stanowi przebyte zatrzy-
manie krazenia [23]. Wskazania do implantacjiICD w ra-
mach prewencji pierwotnej sa dyskusyjne, gdyz nie ma
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zgody co do czynnikéw, ktdre pozwolityby wyodrebni¢
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Leczenie niewydolnos$ci serca
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lewej komory — obukomorowej niewydolnosci serca.
W leczeniu stosuje sie inhibitory konwertazy angiotensy-
ny, leki f-adrenolityczne, diuretyki i digoksyne. W za-
awansowanej niewydolnosci serca nalezy rozwazy¢ prze-

szczepienie serca.
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