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Streszczenie

Wstep: Celem niniejszej pracy bylo przestawienie profilu objawow klinicznych oraz wynikow
badan przeprowadzonych u 6 pacjentow z podejrzeniem arytmogennej kardiomiopatii/dysplazyi
prawej komory (ARVC/D).

Metody: Diagnostyke arytmogennej kardiomiopatii/dysplazji prawej komory przeprowadzo-
no na podstawie standaryzowanych kryterow diagnostycznych zaproponowanych przez grupe
badawczq do spraw ARVC/D dzialajgcq przy Europejskim Towarzystwie Kardiologicznym
(ESC). Do badania wigczono 6 pacjentow z podejrzeniem ARVC/D, ktorych diagnozowano
1 leczono w II Klinice Kardiologii Uniwersytetu Medycznego w £odzi w latach 1992-2004.

Wyniki: U wszystkich pacjentow potwierdzono typowy wywiad kliniczny, a w trakcie przebie-
gu choroby wystgpily u nich podobne dolegliwosci i objawy: ograniczona tolerancja wysitku
fizycznego, kolatanie serca, zawroty glowy, stan przedomdleniowy 1 pelnoobjawowe omdlenie.
We wszystkich 6 przypadkach zaobserwowano nastepujgce nieprawidlowosci w zapisie elektro-
kardiograficznym: odwrocenia zalamka T, wydluzenie zespolu QRS w odprowadzeniach VI-
~V3 i/lub obecnosc fali epsilon. U wszystkich chorych stwierdzono takze nieprawidiowosci
w badaniu echokardiograficznym w postaci globalnej lub segmentalnej rozstrzeni i redukcyi
wartosci frakcji wyrzutowej prawej komory, morfologicznych zaburzen budowy wsierdzia oraz
niedomykalnosci zastawki trojdzielnej. Na podstawie kryteriow diagnostycznych u 4 pacjen-
tow rozpoznano ARVC/D, zas u pozostalych 2 chorych — odmiang borderline tego schorzenia.

Whnioski: Arytmogenna kardiomiopatia/dysplazja prawej komory jest chorobg miesnia serco-
wego o zroznicowanym i zlozonym obrazie klinicznym. Profil objawow klinicznych oraz wyniki
badan 1 procedur diagnostycznych sq zrozmicowane i mogq przybierac roznovodng forme.
Wilasciwe rozpoznanie w wiekszosci przypadkow mozna ustalic na podstawie wynikow niein-
wazyjnych 1 powszechnie stosowanych technik zapisu elektrokardiograficznego, 24-godzinnego
monitorowania holterowskiego oraz badania echokardiograficznego. (Folia Cardiologica
Excerpta 2007; 2: 590-597)
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Wstep

Arytmogenna kardiomiopatia/dysplazja prawej
komory (ARVC/D, arrhythmogenic right ventricular
cardiomyopathy/dysplasia) jest pierwotng chorobg
mieé$nia sercowego [1], charakteryzujacg sie uogol-
nionym lub ogniskowym zastapieniem miocytow
przez tkanke wioknisto-ttuszczowa [2, 3]. Wtornie
ARVC/D moze prowadzi¢ do zajecia lewej komory
z ostatecznym powstaniem obukomorowej niewydol-
nosci mie$nia sercowego. Najczestszym objawem
klinicznym tej nieprawidiowosci budowy tkanki mie-
$niowe]j serca, ktora najczeSciej dotyczy miodych
0s0b (< 35. rz.) oraz sportowcow, sa zagrazajace
zyciu arytmie komorowe 1 nadkomorowe. Mono-
morficzny czestoskurcz o morfologii bloku lewej
odnogi peczka Hisa (LBBB, left bundle branch
block) wykryto u wszystkich pacjentow uczestni-
czacych w badaniu. U 7-29% pacjentow pierwszym
objawem choroby byla nagta Smier¢ sercowa [4].
Wdrozenie diagnostyki ARVC/D nalezy rozwazyc,
jezeli u mtodych, ogdlnie zdrowych osob wystapia
objawy zawrotow glowy, kolatania serca, stany
przedomdleniowe lub pelnoobjawowe omdlenia
wystepujace typowo podczas wysitku fizycznego.
Rozpoznanie to nalezy rowniez uwzgledni¢ w przy-
padku chorych z rodzinnym wywiadem w kierun-
ku wystepowania ARVC/D, u ktorych zaobserwo-
wano omdlenia.

Wiele przypadkow tej choroby pozostaje nie-
wykrytych, poniewaz czesto jej przebieg, zwlasz-
czana poczatku, jest bezobjawowy i trudny do zdia-
gnozowania za pomoca konwencjonalnych metod.
Uwzgledniajac ten fakt, w przeprowadzonych we
Witoszech prospektywnych badaniach dotyczacych
naglej $mierci sercowej wykazano, ze ponad 20%
Smiertelnych incydentow sercowych wsrod osob
w mtodym wieku oraz ponad 25% analogicznych sta-
now wérod sportowcow bylto spowodowanych przez
ARVC/D [2-4].

Tto genetyczne potwierdzono w 30-50% przy-
padkow tej choroby [5]. Schorzenie to jest typowo
dziedziczone jako cecha autosomalna dominujaca,
ze zmienng penetracja 1 niecalkowita ekspresja.
Wiekszo$¢ zidentyfikowanych gendéw koduje biatka
desmosomalne. Dominujaca role odgrywaja dwie
mutacje dotyczace genu kodujacego plakofiline [6, 7].
Ostatnio odkryto takze gen kodujacy plakoglobine,
odpowiedzialny za wariant choroby dziedziczony
W sposob autosomalnie recesywny (tzw. ,,choroba
Naxos”) [8, 9]. W pozostalych sporadycznych przy-
padkach wystepowania choroby rozwaza sie rézno-
rodne warianty etiologii. Wsréd teorii dotyczacych
transdyferencjacji miocytéw w tkanke wioknisto-

-tluszczowg istniejg miedzy innymi: teoria zapalna,
ktora ttumaczy chorobe jako wynik zapalenia mie-
$nia sercowego, hipoteza degeneracyjna, utrzymu-
jaca, ze Smieré miocytow jest konsekwencja wro-
dzonych defektow metabolicznych lub ultrastruk-
turalnych, oraz hipoteza dotyczaca samoistne]
apoptozy (co potwierdza wysokie stezenie CPP-32
— proteazy cystynowej koniecznej w procesie apop-
tozy) [2, 10, 11].

W diagnostyce ARVC/D, oprocz powyzszych
dolegliwo$ci 1 objawOw oraz typowego wywiadu ro-
dzinnego, bardzo pomocne s3: charakterystyczne
nieprawidlowoS§ci obserwowane w badaniu elektro-
kardiograficznym, monitorowanie pracy serca za
pomoca 24-godzinnego badania holterowskiego,
analiza rejestracji p6znych potencjatow, wyniki to-
mografii komputerowej, obrazowanie mie$nia ser-
cowego za pomocg rezonansu magnetycznego (MRI,
magnetic resonance imaging), badanie elektrofizjo-
logiczne oraz biopsja endomiokardialna [1-4].

Metody

Cel badan

Celem niniejszej pracy bylo przestawienie pro-
filu objawow klinicznych oraz wynikow badan i pro-
cedur diagnostycznych przeprowadzonych u pacjen-
tow z podejrzeniem ARVC/D.

Kryteria diagnostyczne rozpoznania
arytmogennej kardiomiopatii/dysplazji
prawej komory

Standaryzowane kryteria diagnostyczne zosta-
ty zaproponowane przez grupe badawcza do spraw
ARVC/D, dzialajaca przy Europejskim Towarzy-
stwie Kardiologicznym (ESC, European Society of
Cardiology), oraz Miedzynarodowe Towarzystwo
1 Federacja Kardiologii ISFC, International Society
and Federation of Cardiology). Zgodnie z wytyczny-
mi rozpoznawania podstawa diagnostyki ARVC/D
jest stwierdzenie obecno$ci kryteriow wiekszych
1mniejszych, ktore dotycza: czynnikow genetycznych,
zapisu elektrokardiograficznego, wystepowania
arytmii serca, obrazu histopatologicznego biopsji
endomiokardialnej oraz obrazu echokardiograficz-
nego (tab. 1) [12].

Na podstawie przedstawionej powyzej klasyfi-
kacji ARVC/D mozna rozpoznac w przypadku obec-
nosci 2 kryteriow wiekszych, 1 kryterium wieksze-
go oraz 2 mniejszych lub tez 4 kryteriow mniejszych
z roznych grup. Spelnienie 1 kryterium wiekszego
oraz 1 mniejszego lub tez 3 mniejszych kryteriow
jest podstawa rozpoznania wariantu borderline
ARV(C/D.
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Tabela 1. Kryteria diagnostyczne rozpoznania arytmogennej kardiomiopatii/dysplazji prawej komory

Kryteria wieksze

Kryteria mniejsze

I.  Globalna lub regionalna
dysfunkcja oraz
zaburzenia strukturalne

Il. Charakterystyka
morfologiczna tkanki
$cian miesnia sercowego

lll. Nieprawidtowosci okresu
repolaryzaciji

IV. Nieprawidtowosci
okresu depolaryzacji

Istotna rozstrzen oraz redukcja
wartosci frakcji wyrzutowej prawej
komory; zlokalizowane w prawej komorze
tetniaki (obszary akinetyczne lub
dyskinetyczne z charakterystycznym
wybrzuszeniem podczas fazy rozkurczu)
Biopsja miesnia sercowego:
zastgpienie tkanek miesniowych
serca tkankg wtéknisto-ttuszczowa

Obecnos¢ fali epsilon
lub zlokalizowane w prawokomorowych

tagodna globalna rozstrzen prawe;j
komory lub obnizenie wartosci frakcji
wyrzutowej wspodtistniejgce
z prawidtowym obrazem lewej
komory, regionalna hipokineza
prawej komory

Odwrdcenie zatamka T
w prawokomorowych
odprowadzeniach przedsercowych
V2-V3 (osoby w wieku > 12 lat;
przy braku bloku prawej
odnogi peczka Hisa)

Obecnos$é péznych potencjatéw

odprowadzeniach przedsercowych V1-V3
wydtuzenie zatamka QRS (> 110 ms)

V. Arytmie

VI. Wywiad rodzinny

Choroba rodzinna potwierdzona
podczas autopsiji lub zabiegu
chirurgicznego

Wystepowanie czestoskurczow
komorowych o morfologii bloku
lewej odnogi peczka Hisa (badanie
elektrokardiograficzne, badanie
holterowskie, préba wysitkowa);
czeste dodatkowe skurcze komorowe
(> 1000/24 h w badaniu holterowskim)

Dodatni wywiad rodzinny
w kierunku przedwczesnej (< 35. rz.)
nagtej $mierci sercowej lub
rozpoznanie kliniczne oparte
na powyzszych kryteriach

Metody
Do badania wlaczono 6 pacjentéw (3 kobiety

13 mezczyzn) z podejrzeniem ARVC/D, diagnozo-

wanych i leczonych w II Katedrze 1 Klinice Kardio-

logii Uniwersytetu Medycznego w Y.odzi w latach

1992-2004. Zroznicowanie wiekowe badanej grupy

wynosilo 25-60 lat, ze Srednig wieku 37 lat.
Przeanalizowano nastepujace dane oraz wyni-

ki badan:

— doktadny opis objaw6éw klinicznych oraz dole-
gliwo§ci — zawrotow glowy, kolatan serca, wy-
stepowania stanéw przedomdleniowych, peino-
objawowych omdlen, objawow stenokardial-
nych, ograniczenia tolerancji wysitku
fizycznego, wywiad rodzinny;

— badanie elektrokardiograficzne — nieprawidio-
wosci okresu depolaryzacji 1 repolaryzacji;

— badanie echokardiograficzne — u kazdego pa-
cjenta wykonano przezklatkowe badanie echo-
kardiograficzne z zastosowaniem klasycznych
projekcji. Oceniono morfologie oraz dokonano
pomiar6w lewej 1 prawej komory. Za pomoca

kolorowego badania doplerowskiego oceniono
przeplywy wewnatrzsercowe. Poszukiwano
segmentalnych lub regionalnych rozstrzeni
w obrebie prawej komory, tetniakéw lub innych
nieprawidlowosci morfologicznych;

— test wysilkowy oraz 24-godzinne monitorowa-
nie metoda holterowska, facznie z analizg p6z-
nych potencjalow;

— obrazowanie za pomoca MRI (tylko u 1 chorego);

— diagnostyka inwazyjna: angiografia tetnic
wiefnicowych, biopsja endokardium, badania
elektrofizjologiczne (wykonywane w zalezno-
$ci od wskazan klinicznych).

Wyniki

Wszyscy pacjenci charakteryzowali sie typo-
wym wywiadem klinicznym: ograniczeniem toleran-
¢ji wysitku fizycznego, kolataniami serca, zawrota-
mi glowy, wystepowaniem stanow przedomdlenio-
wych oraz pelnoobjawowych omdlen. U 1 chorego
w wywiadzie stwierdzono wystgpienie incydentu
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Ve 1 " ;

Rycina 1. Badanie elektrokardiograficzne — odprowa-
dzenia przedsercowe. Zaburzenia okresu repolaryzacji
— odwrécenie zatamka T w prawokomorowych przed-
sercowych odprowadzeniach V2-V3

naglego zatrzymania akcji serca w mechanizmie
migotania komoér (udokumentowany). U 1 z pozo-
stalych badanych w wywiadzie rodzinnym odnoto-
wano wystepowanie ARVC/D (nagta $mier¢ serco-
wa z powodu ARVC/D u jego brata, zdiagnozowana
poSmiertnie na podstawie badania sekcyjnego).

U wszystkich pacjentow stwierdzono nieprawi-
diowo$ci w zakresie obrazu elektrokardiograficzne-
g0 W postaci:

— odwrdécenia zalamka T w odprowadzeniach znad

prawej komory (V1-V3; 4 chorych) (ryc. 1);
— obecnoSci fali epsilon (1 chory);

— wydluzenia zespolu QRS powyzej 110 ms w od-
prowadzeniach V1-V3 (1 chory).

W 1 z analizowanych zapiso6w elektrokardiogra-
ficznych rozpoznano 1 udokumentowano arytmie
komorowg (bigeminie), jednak nie byla to bigemi-
nia o morfologii LBBB. W 1 z innych zapisow roz-
poznano takze migotanie przedsionkow.

W ramach 24-godzinnego badania holterow-
skiego u 4 pacjentéw z badanej grupy zaobserwo-
wano wystepowanie nawracajacych czestoskurczow
nadkomorowych. U innych 4 chorych wykryto tak-
ze arytmie komorowa, poczawszy od izolowanych

12:53:39
3V2c-S S3Hz2
180mm
Cardiac Difficult
General

64dB T1/ 0/1/4
Gain= 1dB  a=4

Store in progress|
= 0:24:30)

* HR= 69bpm

Rycina 2. Przezklatkowe, dwuwymiarowe badanie echo-
kardiograficzne zarejestrowane u pacjenta z arytmo-
genng kardiomiopatia/dysplazja prawej komory. Projek-
cja dtuga przymostkowa ukazuje rozstrzeh prawej ko-
mory; RV (right ventricle) — prawa komora, LV (/eft
ventricle) — lewa komora, LA (left atrium) — lewy
przedsionek, Ao — aorta

skurczow przedwczesnych (stopien II, III lub IVa
wg klasyfikacji Lowna), az po incydenty nieutrwa-
lonego (nsVT, non-sustained ventricular tachycar-
dia) 1 utrwalonego (sVT, sustained ventricular
tachycardia) czestoskurczu komorowego (stopien IVB
wg klasyfikacji Lowna). Wystepowanie p6znych
potencjalow potwierdzono u 2 pacjentow.

U wszystkich chorych uczestniczacych w ba-
daniu stwierdzono nieprawidlowo$ci w zakresie
badania echokardiograficznego mie$nia sercowego
w postaci globalnej lub segmentalnej rozstrzeni
prawej komory, redukcji wartoS$ci frakcji wyrzuto-
wej prawej komory, nieprawidlowosci morfologicz-
nych dotyczacych wsierdzia (hiperechogeniczno$é
beleczki przegrodowo-brzeznej lub zaburzenia be-
leczkowania) lub niedomykalno§¢ zastawki troj-
dzielnej (I-1I stopnia) (ryc. 2—4).

U 1 pacjenta wykonano takze wentrykulografie,
w ktorej ujawniono rozstrzen prawej komory
z obrazem nadmiernego beleczkowania mie$nia ser-
cowego. Wyniki wykonanych w przebiegu procesu
diagnostyki 2 badan biopsyjnych mie$nia sercowe-
go wykazaly zastepowanie tkanki mie$niowej przez
tkanke wibknisto-tluszczows, z jednoczesna dege-
neracja miocytow. Z kolei rezultaty badania MRI
wskazuja na rozstrzen prawej komory, z jednocze-
snym uzyskaniem slabszego sygnatu (wskazujace-
go na obecno$¢ tkanki tluszczowej) znad wolnej
§ciany serca (tab. 2).

Dyskusja

W niniejszej pracy zaprezentowano 6 przypad-
kow klinicznych z arytmogenna kardiomiopatia/
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Rycina 3. Przezklatkowe, dwuwymiarowe badanie echo-
kardiograficzne zarejestrowane u chorego z arytmo-
genna kardiomiopatig/dysplazjg prawej komory. W pro-
jekcji wierzchotkowej 4-jamowej ukazano poszerzenie
prawej komory i prawego przedsionka; RV (right ven-
tricle) — prawa komora; LV (left ventricle) — lewa
komora; LA (/eft atrium) — lewy przedsionek; RA (right
atrium) — prawy przedsionek
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Rycina 4. Przezklatkowe, dwuwymiarowe badanie echo-
kardiograficzne zarejestrowane u chorego z arytmo-

genng kardiomiopatig/dysplazjg prawej komory.
W zmodyfikowanej projekcji wierzchotkowej 4-jamowej
ukazano rozstrzen prawej komory oraz istotne pogru-
bienie beleczki przegrodowo-brzeznej (strzatki);
RV (right ventricle) — prawa komora; LV (/eft ventricle)
— lewa komora; LA (left atrium) — lewy przedsionek;
RA (right atrium) — prawy przedsionek

/dysplazja prawej komory rozpoznang na podstawie
kryteriow diagnostycznych zaproponowanych przez
grupe badawcza do spraw ARVC/D, dzialajaca przy
ESC, oraz przez ISFC [11]. Chorobe mozna pode;j-
rzewaé na podstawie wynikow badania fizykalnego
oraz typowego wywiadu klinicznego. W wiekszo$ci
przypadkow autorom udato sie uzyskac potwierdze-
nie rozpoznania patologii bedacej podstawa choro-
by bez koniecznoS$ci uzycia technik obrazowania za
pomoca MRI czy tez wykonania innych badan

594
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Tabela 2. Podsumowanie zebranych danych klinicznych dla 6 analizowanych przypadkow

Klasyfikacja Wywiad
rodzinny

Rezonans
magnetyczny

Biopsja mies$nia

Badanie
echokardiograficzne

Badanie
elektrokardiograficzne
(nieprawidtowosci okresu

Badanie
elektrokardiograficzne

Pacjent

Lowna
(stopien IVB)

sercowego

(nieprawidtowosci
okresu depolaryzacji)

repolaryzaciji)

+
||||+|
L+ o+ o+
223x+232
Z2Z2Z+22
=T+ +
ZZ+z2z +
+ o+ +
+ 4+ T4

++
++

— N M << 1O ©

+ nieprawidtowosci spetniajgce mate kryteria diagnostyczne; ++ nieprawidfowosci spetniajace duze kryteria diagnostyczne; NW — nie wykonano
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inwazyjnych (biopsja endomiokardialna), ktore
wigza sie z duzym ryzykiem powiklan.

Nieprawidtowo§ci typowe dla ARVC/D w zapi-
sie elektrokardiograficznym (w wiekszoS$ci spelnia-
jace kryteria mniejsze rozpoznania) zaobserwowa-
no we wszystkich przypadkach, zar6wno w ramach
pojedynczego zapisu EKG, jak i podczas 24-godzin-
nego monitorowania pracy serca metoda holte-
rowska. Mimo ze nieprawidlowo$ci stwierdzane
w badaniu elektrokardiograficznym cechuja sie
niska czulo$cig i1 specyficzno$cia, mozna je stwier-
dzi¢ u ponad 90% badanych pacjentéow z ARVC/D
[13, 14]. Do najczeSciej obserwowanych nieprawi-
diowosci w zapisie elektrokardiograficznym nalezy
odwrocenie zatamka T, czesto z towarzyszacym
delikatnym obnizeniem odcinka ST (< 0,1 mV)
w przedsercowych odprowadzeniach znad prawej
komory (V1-V3). Opisane powyzej zaburzenia okre-
su repolaryzacji (wykryte u 4 chorych uczestnicza-
cych w badaniu) mogg stanowi¢ norme u dzieci
w wieku ponizej 12 lat lub tez moga by¢ wtorne do
bloku prawej odnogi peczka Hisa (RBBB, right bun-
dle branch block). Relatywnie najbardziej czutym
wskaznikiem elektrokardiograficznym dla rozpo-
znania ARVC/D jest obecno$c fali epsilon (poeks-
cytacyjny potencjal o matej amplitudzie pojawiaja-
cy sie na koncu zespotu QRS, stwierdzany u ponad
30% chorych z ARVC/D) oraz wydluzenie czasu
trwania zespoiu QRS powyzej 110 ms obserwowa-
ne w odprowadzeniach V1-V3 (u ponad 60% cho-
rych z ARVC/D) [2, 3, 13]. Powyzej opisane niepra-
widlowoS$ci zaobserwowano u 2 pacjentoOw uczest-
niczacych w niniejszej probie.

Innym, bardzo pomocnym badaniem podczas
procesu diagnostyki ARVC/D jest echokardiografia.
Ta nieinwazyjna, powszechnie dostepna, tania,
tatwa do wykonania i interpretacji technika odgry-
wa kluczowa role w strukturalnym i funkcjonalnym
obrazowaniu nieprawidlowos$ci dotyczacych prawe;j
komory. Nalezy jednak pamietaé, ze bardzo czesto
nieprawidlowo§ci w badaniu echokardiograficznym
typowe dla ARVC/D przyjmuja na tyle tagodng for-
me, iz moga by¢ niezwykle tatwo przeoczone. Z tego
powodu, jak rowniez poprzez fakt, ze ARVC/D ma
charakter ogniskowy, funkcje prawej komory nale-
zy ocenia¢ w kilku punktach odniesienia, wliczajac
w to droge naplywu i wyplywu krwi z prawej ko-
mory [15]. Rozw6j nowych metod obrazowania
echokardiograficznego, takich jak tréjwymiarowe,
harmoniczne oraz tkankowe badanie doplerowskie,
pozwala zminimalizowac liczbe wynikow fatszywie
negatywnych [14]. Do objawow, ktore najbardziej
sugeruja rozpoznanie ARVC/D w badaniu echokar-
diograficznym, nalezy zaliczy¢ rozstrzen prawej

komory, zlokalizowanego miejscowo tetniaka oraz
dyskineze obszaru tylno-podstawnego [14, 15].
Do bardzo przydatnych parametrow naleza rowniez
wymiary poéznorozkurczowy i p6znoskurczowy pra-
wej komory, a takze stosunek wymiar6w poznoroz-
kurczowego dla prawej komory i lewej komory
(warto§¢ > 0,5 cechuje 86-procentowa czulo§é
1 93-procentowa specyficzno§¢ w rozpoznaniu
ARVC/D) [16]. Opublikowano wiele prac na temat
przydatnoS§ci zastosowania metod echokardiogra-
ficznych w diagnostyce ARVC/D. W badaniach tych
potwierdzono, ze obecno$¢ dysfunkcji prawej komo-
ry, zobrazowanej w dwuwymiarowym badaniu echo-
kardiograficznym, cechuje sie zaréwno duza specy-
ficzno$cia, jak 1 wysoka wartoScig predykcyjna
w rozpoznaniu ARVC/D [15, 17, 18]. Nieprawidio-
wosci w obrazie echokardiograficznym, spelniajace
zaro6wno kryteria wieksze, jak 1 mniejsze, potwier-
dzono u wszystkich uczestnikéw badania.
Ostatnio obrazowanie za pomoca MRI wiaczo-
no do grupy metod przydatnych w diagnostyce
ARVC/D. Pozwala ona na rozréznienie tkanki ttusz-
czowej od mie$niowki Sciany serca. Obrazowanie
technika MRI w sekwencjach kinematograficznych
(cine MRI, cinematography magnetic resonance
imaging) takze pozwala na uzyskanie dobrego kon-
trastu miedzy krwia a §ciang mie$nia sercowego, co
sprawia, ze badanie to dostarcza informacji na temat
ruchomosci 1 funkcji prawej komory. Jednocze$nie
obrazowanie za pomoca MRI nie jest metodg lepsza
od badania echokardiograficznego w zakresie wy-
krywania zmian morfologicznych 1 funkcjonalnych
dotyczacych prawej komory, a stwierdzenie obec-
no$ci ognisk tkanki ttuszczowej w prawej komorze
jest wynikiem na tyle niepewnym, ze nie moze sta-
nowié jedynego kryterium diagnostycznego [19, 20].
Ostateczne rozpoznanie ARVC/D polega na histo-
logicznym potwierdzeniu zastapienia tkanki mie-
$niowe] prawej komory przez tkanke ttuszczowa lub
wioknisto-ttuszczowa w wycinku pobranym podczas
biopsji endomiokardialnej mie$nia sercowego (lub
podczas sekcji w badaniu poSmiertnym), jednak czu-
to$¢ 1 specyficzno$¢ tego badania jest niska ze
wzgledu na ogniskowa nature zmian w przebiegu
ARVC/D oraz trudno$ci w roznicowaniu tego scho-
rzenia od innych przyczyn powodujacych naciecze-
nie ttuszczowe §cian prawej komory [21]. Poniewaz
wlaSciwe rozpoznanie ustalono wcze$niej na podsta-
wie spelnienia standardowych kryteriow diagno-
stycznych, a takze w perspektywie malej dostepno-
Sci 1 wysokich kosztow badania, autorzy niniejszej
pracy wykonali tylko 1 badanie technika MRI.
U 1 pacjenta rozpoznanie ARVC/D ustalono na podsta-
wie badania inwazyjnego (biopsja endomiokardialna
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miesénia sercowego; wynik biopsji stanowil jedy-
nie potwierdzenie stuszno§ci wczesniejszego roz-
poznania).

Podsumowujac, na podstawie przedstawionych
powyzej kryteriow diagnostycznych autorzy niniej-
szej pracy rozpoznali ARVC/D u 4 chorych, za$ jej
wariant borderline — u pozostalych 2 pacjentow.

Whioski

Arytmogenna kardiomiopatia/dysplazja prawe;j
komory jest chorobg mie$nia sercowego o bardzo
niespecyficznym obrazie klinicznym. Profil objawow
klinicznych oraz wyniki badan i1 procedur diagno-
stycznych sa zroéznicowane i moga przybieraé roz-
norodna forme. W wiekszosci prezentowanych
przypadkéw wiasciwe rozpoznanie ARVC/D moz-
na ustali¢ na podstawie nieprawidlowo$ci stwierdza-
nych w badaniu elektrokardiograficznym oraz echo-
kardiograficznym, ktére spelniaja wieksze i/lub
mniejsze kryteria diagnostyczne zaproponowane
przez ESC 1 ISFC.
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