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pacjentowi kardiowerter-defibrylator?

Olgierd Wozniak 1 Elzbieta Katarzyna Biernacka

Klinika Wad Wrodzonych Serca Instytutu Kardiologii w Warszawie

Przedrukowano za zgoda z: Cardiology Journal 2009; 16, 6: 588-591

Wstep

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
(ARVC, arrhytmogenic right ventricular cardiomy-
opathy) jest genetycznie uwarunkowang chorobhg
mies$nia sercowego, w przebiegu ktérej dochodzi do
wioknisto-tluszczowej przebudowy miokardium.
Wiekszo$¢ znanych mutacji zwiazanych z rozwojem
ARVC dotyczy gendéw odpowiedzialnych za kodo-
wanie informacji na temat hialek desmosomalnych,
ktorych podstawowa funkcja jest wytwarzanie po-
faczen miedzykomorkowych. Uszkodzenie desmo-
somoOw nieuchronnie prowadzi do $mierci komorek,
a nastepcza przebudowa tkanek utrudnia przewo-
dzenie impulsow elektrycznych i stwarza dogodne
warunki do tworzenia sie petli re-entry. W historii
naturalnej ARVC wyroznia sie 3 okresy kliniczne
[1, 2]:

— okres bezobjawowy;

— okres ogniskowych zmian strukturalnych i nie-
stabilno$ci elektrycznej;

— okres uogo6lnionych zaburzen kurczliwosci

1 niewydolno§ci serca.

Czesto$§¢ wystepowania ARVC wynosi od
1:5 000 do 1:10 000 osdh. Choroba ujawnia sie zwy-
kle w mlodym wieku, najczesciej w drugiej lub trze-
ciej dekadzie zycia. Pacjenci zglaszaja sie do lekarza
z powodu komorowych zaburzen rytmu, a w pozniej-
szym okresie trwania choroby — réwniez z powodu
objaw6w niewydolnoSci serca. Nagle zatrzymanie

krazenia moze by¢ pierwszym symptomem choro-
by. Jak pokazuja statystyki, ARVC jest jedna z glow-
nych przyczyn naglego zgonu sercowego u mtodych,
pozornie zdrowych osob (5-11% naglych zgonow
u pacjentow < 35. rz.) [3]. Choroba czeSciej ujaw-
nia sie u mezczyzn, ale pte¢ prawdopodobnie nie ma
wplywu na ryzyko nagtego zgonu. W ARVC najwie-
cej przypadkow naglej Smierci sercowej zdarza sie
w czwarte] dekadzie zycia (Sredni wiek 35,5 + 12,0 lat),
aroczna $miertelno§¢ wynosi Srednio 2,8% (w tym
1/3 to nagte zgony, a 2/3 — zgony w wyniku zaawan-
sowanej niewydolno$ci serca) [4].

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
jest tez jedna z najczestszych przyczyn naglego
zgonu u os6b wyczynowo uprawiajacych sport
— wedltug niektoérych autorow 22% naglych zgonow
u sportowcow ma zwiazek z ta wlasnie kardiomio-
patia. W latach 80. przebadano we Wtoszech liczng
grupe sportowcow wyczynowych i stwierdzono, ze
jesli osoba z ARVC intensywnie uprawia sport, to
ryzyko naglego zgonu sercowego rosnie u niej az
5-krotnie.

Do okoliczno$ci nagltego zgonu najczesciej
naleza wykonywanie codziennych czynnos$ci (76%
przypadkow), stresujaca sytuacja (10%) lub okres
okotooperacyjny (10%). Odsetek zgonow, do kto-
rych dochodzi w trakcie intensywnego wysitku fi-
zycznego, wynosi zaledwie 3,5%, co wiaze sie za-
pewne z ograniczong liczba osob uprawiajacych
wyczynowo sport [3].
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Ocena ryzyka

Do czynnik6éw ryzyka nagtego zgonu w ARVC
naleza miedzy innymi [1, 3]:

— przebyte epizody zatrzymania krazenia;

— utraty przytomnoSci;

— wywiad naglego zgonu sercowego u cztonka ro-
dziny ponizej 35. rz.;

— rozlegle uszkodzenie prawej komory;

— wspolistniejace uszkodzenie lewej komory;

— indukcja czestoskurczu komorowego w trakcie
programowanej stymulacji komor;

— poszerzenie zespolow QRS w odprowadzeniach
V1-V3, ich dyspersja oraz obecnos§¢ fali epsi-
lon (jest ona przejawem poznych potencjalow
komorowych).

Jak zidentyfikowac pacjentow najbardziej za-
grozonych naglym zgonem? Wediug wiekszoSci
autor6w najsilniejszymi czynnikami ryzyka sa prze-
byte zatrzymanie krazenia i utraty przytomnosci
w wywiadach [3]. Co do znaczenia pozostatych czyn-
nikoéw, to wéréd ekspertow nie ma pelnej zgodno-
Sci. Wieloletnie obserwacje grupy francuskiej po-
kazaly, ze najwiekszym ryzykiem obarczeni sg pa-
cjenci ze znacznym uszkodzeniem prawej komory
1 klinicznymi objawami jej niewydolno$ci oraz ze
wspolistniejacym uszkodzeniem lewej komory i na-
wracajacymi utrwalonymi czestoskurczami komo-
rowymi [2]. Niektorzy autorzy proponujg, aby
oprocz niewydolnoSci serca kierowac sie takze do-
datkowymi kryteriami elektrokardiograficznymi,
takimi jak obecno$¢ ujemnych zatamkow T w od-
prowadzeniach V4-V6. Niezaleznym czynnikiem
ryzyka nagtego zgonu w ARVC okazala sie dysper-
sja zespotu QRS = 40 ms (swoisto$¢ 90%, czutos¢
77%). Ryzyko naglego zgonu jest szczegblnie wy-
sokie u chorych z dyspersja QRS = 50 ms, ujemny-
mi zalamkami T w odprowadzeniach przedserco-
wych i utratami przytomno$ci [3, 5].

Powyzsze trudnosci zwiazane z oceng ryzyka
nagtego zgonu w ARVC zmusily badaczy do siegnie-
cia po dane pochodzace od chorych, ktorym juz
wcze$niej wszczepiono kardiowerter-defibrylator
(ICD, implantable cardioverter-defibrillator). Okazalo
sie, ze do uzasadnionych interwencji defibrylatora
dochodzito najczesciej u pacjentow z takimi czyn-
nikami ryzyka, jak: istotne uszkodzenie prawej ko-
mory, przebyty wczesniej epizod naglego zatrzyma-
nia krazenia, niestabilne hemodynamicznie czesto-
skurcze komorowe, miody wiek, uszkodzenie lewej
komory, indukcja szybkich czestoskurczow komo-
rowych programowang stymulacjg komor w trakcie
badania elektrofizjologicznego [6-9]. Trzeba jednak
od razu dodaé, ze samo bhadanie elektrofizjologicz-

ne ma niewielka warto$¢ prognostyczng w ARVC,
gdyz zaré6wno pozytywna, jak i negatywna warto§¢é
przewidywania groznych arytmii nie przekracza
w przypadku tej choroby 50%. Ma to swoje odzwier-
ciedlenie w wytycznych Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego (ESC, European Society of Cardio-
logy), w ktorych badanie elektrofizjologiczne u pa-
cjentéw z ARVC znalazlo sie wérod zalecen klasy ITh
(poziom wiarygodnoSci C).

Bardzo cennych wnioskow praktycznych moze
natomiast dostarczy¢ analiza zapisoOw elektrokardio-
graficznych wykonanych u pacjenta podczas napa-
dow arytmii. NajczeSciej obserwuje sie wtedy cze-
stoskurcze o morfologii bloku lewej odnogi peczka
Hisa. Nalezy wyraznie podkres§li¢, ze monomorficz-
ne czestoskurcze komorowe bez objawoéw hemody-
namicznych nie sa czynnikiem ryzyka naglego zgo-
nuw ARVC.

Stratyfikacja ryzyka w ARVC coraz czesciej jest
wspomagana przez wyniki badan genetycznych.
Znane sa na Swiecie warianty choroby, ktore sie
wiaza z istotnie podwyzszonym ryzykiem naglego
zgonu, jak na przykiad choroba z Naxos (recesyw-
na odmiana ARVC, wystepujaca przede wszystkim
na jednej z greckich wysp). Inny wariant ARVC, spo-
tykany u mieszkancéw Nowej Funlandii, wigze sie
z 7-krotnie wyzszym ryzykiem naglego zgonu
umezczyzn w porownaniu z kobietami charakteryzu-
jacymi sie tg sama mutacja. Z kolei w Europie 1 Sta-
nach Zjednoczonych najczeSciej stwierdza sie dzie-
dziczone autosomalnie dominujgco mutacje genow
dla plakofiliny-2 (11-50% pacjentow), desmoplaki-
ny (6-16%) 1 desmogleiny-2 (10%). W Polsce do-
minuja mutacje genu dla plakofiliny-2, co sie wigze
z istotnie gorszym rokowaniem [4].

Jak ograniczyc¢ ryzyko naglego zgonu?

Podstawowym zaleceniem, jakie otrzymuja
chorzy z ARVC, jest zakaz uprawiania sportu wy-
czynowego. W badaniach eksperymentalnych udo-
wodniono, ze intensywny wysilek fizyczny powo-
duje ekspresje choroby. Diugotrwate obcigzenie
objetoSciowe prawej komory u 0sob z defektem bia-
tek desmosomalnych moze powodowac rozrywanie
niepelnowartoS§ciowych polaczen miedzykomorko-
wych 1 wyzwalaé kaskade procesow apoptotycz-
nych, ktore prowadza do przebudowy strukturalnej
miokardium 1 stwarzaja dogodne warunki do wyste-
powania zaburzen rytmu serca w mechanizmie re-
entry.

Intensywny wysitek fizyczny u chorych z ARVC,
poza niekorzystnym wplywem na przebudowe mie-
$nia sercowego, moze w sposob bezpoSredni
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prowokowac grozne arytmie komorowe, zwlaszcza
gdy ekstremalnemu wysilkowi towarzyszy stres
(zawody sportowe). Dochodzi wtedy do rozrywania
potaczen miedzykomorkowych, co wywoluje ogni-
skowg martwice kardiomiocytow oraz, w warunkach
podwyzszonego stezenia katecholamin, prowadzi do
powstawania poznych potencjaléw nastepczych,
a w konsekwencji moze powodowacé migotanie ko-
mor. Opisany mechanizm moze wystgpi¢ nawet
u chorych z grupy niskiego ryzyka, takze w okresie
bezobjawowym.

Farmakoterapia u pacjentow z ARVC cechuje
sie do$¢ wysoka skuteczno$cig. Dobry efekt lecze-
nia udaje sie osiggnac u okoto 65% osob, a czeSciowa
poprawe — u 13% chorych. Najwieksza skuteczno-
Scig (prawie 70%) odznacza sie sotalol, stosowany
zwykle w duzych dawkach (320-640 mg/d.). Cho-
rych z grupy niskiego ryzyka mozna leczy¢ beta-ad-
renolitykami, zwlaszcza gdy zaburzenia rytmu wy-
stepuja u nich giownie podczas wysitku lub w okre-
sie aktywno$ci [4]. Z kolei spoczynkowe zaburzenia
rytmu moga stanowié wskazanie do zastosowania
werapamilu, choc jego skuteczno$c¢ jest ograniczo-
na (ok. 44%). Niezaleznym czynnikiem predykcyj-
nym braku skuteczno$ci farmakoterapii jest istot-
ne uszkodzenie prawej komory. U pacjentow nie-
reagujacych na farmakoterapie oraz w przypadku
chorych, u ktérych mimo optymalnego leczenia
nadal obserwuje sie nawroty czestoskurczu komo-
rowego, nalezy rozwazy¢ ablacje podloza zaburzen
rytmu (wg ESC klasa zalecen Ila, poziom wiarygod-
nosci C).

Ktoremu pacjentowi wszczepic ICD?

Chorzy z grupy wysokiego ryzyka powinni zo-
sta¢ zabezpieczeni przed naglym zgonem poprzez
wszczepienie defibrylatora. S to przede wszystkim
pacjenci, ktorzy przebyli zatrzymanie krazenia lub
utrate przytomno$ci w przebiegu czestoskurczu
komorowego, a takze chorzy z omdleniami o nie-
ustalonej etiologii, o ile nie mozna wykluczy¢, ze
przyczyna omdlen byty zaburzenia rytmu. W wy-
tycznych ESC implantacja ICD u pacjentéw z udo-
kumentowanym utrwalonym czestoskurczem ko-
morowym i/lub migotaniem komor, przewlekle le-
czonych farmakologicznie w optymalny sposéb
1 z przewidywanym przezyciem w dobrym stanie
ogblnym przez ponad rok, zostala umieszczona wsrod
zalecen klasy I (poziom wiarygodnoS$ci B). Autorzy
wytycznych przyznaja, ze w przypadku ARVC nie
opublikowano dotychczas wynikow zadnych duzych,
randomizowanych badan klinicznych, ktére mogty-
by poprzeé stanowisko ekspertow. Ich zdaniem

sytuacja kliniczna u pacjentow z ARVC jest jednak

bardzo zblizona do sytuacji osob po zawale serca,

w przypadku ktorych zalety profilaktycznego

wszczepienia ICD zostaly dobrze udowodnione.

Dla chorych z zaawansowang postacia ARVC
(zajecie lewej komory, nagly zgon sercowy u co naj-
mniej 1 chorego czionka rodziny lub omdlenie o nie-
ustalonej etiologii, gdy nie wykluczono czestoskur-
czu komorowego lub migotania komor jako czynni-
ka sprawczego), o ile spelniajg oni przytoczone
wczesniej warunki ogolne, implantacje ICD poleca
sie w klasie zalecen Ila (poziom wiarygodno$ci C).

W przypadku chorych niskiego ryzyka, przede
wszystkim z monomorficznymi czestoskurczami
komorowymi bez zaburzen hemodynamicznych, nie
ma wskazan do implantacji ICD. Takich pacjentow
powinno sie podda¢ farmakoterapii lub ablacji. Po-
dobnie postepuje sie w przypadku osob, u ktorych
wszczepienie ICD jest wskazane, ale z jakich$
wzgledow nie jest ono mozliwe (klasa zalecen Ila,
poziom wiarygodnosci C).

Obserwacje prowadzone u pacjentow z ARVC
po wszczepieniu ICD pokazuja, ze interwencje ade-
kwatne stanowig u nich 48-78% wszystkich inter-
wengcji rejestrowanych przez ICD, przy czym 24-50%
to interwencje ratujace zycie. Jesli wziac¢ pod uwa-
ge wylacznie defibrylatory wszczepione w ramach
profilaktyki pierwotnej, to wyniki przedstawiajg sie
bardzo podobnie — 70% interwencji ICD jest uza-
sadnionych grozna arytmia, a okolo 30% ratuje
zycie.

Mimo tak dobrych wynikéw decyzja o implan-
tacji ICD powinna by¢ zawsze starannie przemys§la-
na. Nalezy pamietaé, ze okolo 15-30% interwencji
ICD jest nieadekwatnych, poniewaz sa one gene-
rowane w odpowiedzi na arytmie o tagodnym prze-
biegu klinicznym (najczeSciej migotanie przedsion-
kow lub czestoskurcz nadkomorowy), ewentualnie
wynikaja z uszkodzenia elektrody. Wyladowania
ICD moga by¢ dla pacjenta przyczyng powaznych
zaburzen nerwicowych lub depresji. Ponadto zabieg
implantacji elektrod defibrylatora u osoéb z ARVC
jest obarczony specyficznymi trudno$ciami, do kto-
rych naleza miedzy innymi [7]:

— ryzyko perforacji cienko$ciennej komory;

— trudno$ci w umiejscowieniu elektrody zwigza-
ne z niska amplituda zalamkéw R oraz poten-
cjalnie podwyzszonym progiem stymulacjiide-
fibrylacji;

— zaburzenia sterowania i stymulacji oraz podnie-
sienie progu defibrylacji z powodu progresji
choroby.

W przypadku powaznych powiklan moze wysta-
pié konieczno§¢ wszczepiania pacjentowi defibrylu-
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jacych elektrod podskérnych lub skierowania do
pilnej transplantacji serca. Sg to jednak sytuacje
bardzo rzadkie. WiekszoS¢ pacjentow dobrze tole-
ruje ICD, a czestym wyladowaniom mozna skutecz-
nie zapobiegaé, podajac beta-adrenolityki. W przy-
padku braku skuteczno$ci lekow przeciwarytmicz-
nych nalezy zawsze rozwazy¢ skierowanie pacjenta
na ablacje podioza zaburzen rytmu.

Podsumowanie

Ocene ryzyka naglego zgonu 1 wskazan do
wszczepienia ICD powinno sie przeprowadzaé in-
dywidualnie u kazdego pacjenta, z uwzglednieniem
pelnego obrazu klinicznego oraz na podstawie do-
Swiadczenia lekarza opiekujacego sie chorym.
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