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Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
u chorego z anomalig tetnic wiencowych
i czestoskurczem komorowym wywotanym

wysitkiem fizycznym

Arrythmogenic right ventricular cardiomiopathy in patient with abnormal origin of
right coronary artery and ventricular tachycardia during exercises
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Abstract

A 18-year-old patient with abnormal origin of right coronary artery and ventricular tachycardia during exercises is presented.
Myocardial biopsy revealed arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy.
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Chory w wieku 18 lat, bez wczesniejszego wywiadu
w kierunku choréb uktadu sercowo-naczyniowego, zostat
przyjety na Oddziat Intensywnej Opieki Kardiologicznej
(OIOK) w ramach ostrego dyzuru z powodu dtugotrwatego
czestoskurczu komorowego (VT), ktéry wystapit w trakcie tre-
ningu sportowego (ryc. 1) i ustapit przed przyjeciem pacjenta
na OIOK. W czasie 2-godzinnego VT chory zgfaszat bél o cha-
rakterze ucisku w klatce piersiowej i narastajace osfabienie.
Przy przyjeciu pacjent byt stabilny, wydolny oddechowo i kra-
Zeniowo (ci$nienie 127/60 mm Hg, HR 72/min, saturacja 98%,
klasa Killip ). W badaniu przedmiotowym nie stwierdzono
nieprawidfowosci. W spoczynkowym EKG zarejestrowano
rytm zatokowy miarowy (65/min), patologiczny lewogram,
poszerzenie zespotéw QRS do 140 ms oraz uniesienie od-
cinka ST-T w odprowadzeniach V-V, (ryc. 2). Badanie echo-
kardiograficzne wykonane przy przyjeciu wykazato nieco po-
szerzong jame lewego przedsionka, nieznaczny przerost $cian
mie$nia lewej komory, matg niedomykalno$¢ zastawki mi-
tralnej i hipokineze koniuszka lewej komory (ryc. 3). Opisy-
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wane zaburzenia ustapity w kolejnych dniach hospitalizacji,
nie stwierdzano ich w kontrolnych badaniach echokardiogra-
ficznych, wiec mozna przypuszczac, ze byty wywofane aryt-
mig komorowa. W badaniach laboratoryjnych zanotowano
wzrost markeréw sercowych (troponiny | do maks. 1,1 ng/ml,
CK do 335 jm./l, CK-MB do 27 jm./l). Pozostate parametry
biochemiczne oznaczane na czczo nie wykazaty odchylen.

Ze wzgledu na podejrzenie ostrego zespotu wieficowe-
go jako przyczyny VT chorego zakwalifikowano w trybie pil-
nym do diagnostyki inwazyjnej. W koronarografii stwierdzo-
no anomalie rozwojowa dotyczaca odejscia prawej tetnicy
wieficowej od lewej zatoki Valsalvy. Nie wykazano zmian
miazdzycowych w tetnicach wiericowych.

Chorego konsultowano kardiochirurgicznie w celu ko-
rekcji anomalii naczyniowej, jednak na tym etapie zalecono
poszerzenie diagnostyki obrazowej. W 16-rzedowej tomo-
grafii komputerowej (CT) uwidoczniono odejscie prawej tet-
nicy wieficowej zlokalizowane na przednio-lewej scianie aor-
ty, ok. 4 cm powyzej zastawki aortalnej (na poziomie gérnej
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ARVC u chorego z anomalig tetnic wiencowych
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Rycina 1. Badanie EKG. Czestoskurcz komorowy wywotany wysitkiem. Predkos¢ przesuwu EKG 25 mmy/s, cecha 10 mV

Rycina 2. Elektrokardiogram 12-odprowadzeniowy. Widoczne poszerzenie zatamka QRS do 140 ms. Predkos¢ przesuwu EKG

25 mm/s, cecha 10 mV
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Rycina 3. Badanie echokardiograficzne; projekcja przymostko-
wa w osi diugiej. Lewa komora (LK) powiekszona do 59 mml,
lewy przedsionek (LP) powiekszony do 40 mm, prawa komora
(PK) — 22 mm, aorta wstepujaca (Ao) — 28 mm

Sciany odejscia prawej tetnicy ptucnej) oraz srédscienny prze-
bieg jej poczatkowego odcinka miedzy aorta wstepujaca
a pniem ptucnym. Nie wykazano kompresji odejscia i poczat-

kowego odcinka prawej tetnicy wieficowej przez pozostaja-
ce w opozycji aorte wstepujaca i piert ptucny.

W kolejnym etapie, celem wykluczenia choroby orga-
nicznej serca wykonano rezonans magnetyczny (CMR), obej-
mujacy technike cine, obrazy T1- i T2-zalezne w technice
ciemnej krwi, perfuzje oraz obrazy p6Zznego wzmocnienia
kontrastowego. Badanie wykazato prawidfowg morfologie
i czynnos¢ lewej komory, bez ewidentnych ognisk p6znego
wzmocnienia kontrastowego, bez zaburzen kurczliwosci.
Dodatkowo ujawnifo wzglednie gteboka bruzde przedsion-
kowo-komorowa po prawej stronie, co wigzato sie z rozpo-
znang wczesniej anomalig odejscia prawej tetnicy wierico-
wej od aorty wstepujacej. Podobnie jak w CT, CMR nie wy-
kazat ucisku prawej tetnicy wieficowej przez aorte wstepu-
jaca i pien ptucny (ryc. 4).

Aby wykluczy¢ genetycznie uwarunkowana skfonnos¢
do wystepowania komorowych zaburzer rytmu wykonano
proby prowokacyjne. Zaréwno test wysitkowy, jak i echokar-
diograficzna préba dobutaminowa nie sprowokowaty wysta-
pienia zaburzen rytmu serca. Test z podaniem propafenonu
i.v. wywotat dalsze poszerzenia zespotéw QRS do 150 ms,
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Rycina 4. Rezonans magnetyczny serca. Przekréj dwujamowy
w tzw. ,0si krétkiej serca”; LK — lewa komora; PMK — przegroda
miedzykomorowa; PK — prawa komora

z wystgpieniem bloku prawej odnogi peczka Hisa o morfo-
logii niewskazujacej na zespot Brugadow.

Przezzylne badanie elektrofizjologiczne wykazato pra-
widfowy automatyzm wezta zatokowego, uposledzone
przewodzenie H-V (75 ms). We wlewie kroplowym orcy-
prenaliny 0,002 mg/min sprowokowano wystapienie ob-
jawowego utrwalonego VT (250/min), ktéry przerwano sty-
mulacjg typu burst. Cato$¢ obrazu sugerowata podfoze
organiczne zaburzen rytmu serca. Dlatego tez, w kolejnym
etapie diagnostyki chorego zakwalifikowano do biopsji
miesnia sercowego. Bioptaty pobrano z miesnia prawej
komory (RV). Przebadano 2 wycinki, w ktérych mikrosko-
powo nie stwierdzono uchwytnych zmian patologicznych
w obrebie miokardium, wsierdzia i naczyn wtosowatych.
W badaniu mikroskopowo-elektronowym w kardiomiocy-
tach zaobserwowano zwiekszong liczbe polimorficznych
mitochondriéw, pojedyncze krople ttuszczowe miedzy
mitochondriami i zaburzenia struktury aparatu kurczliwe-
go (krzyzowanie sie wtdkien aktynowych) w poblizu wsta-
wek. Obecnos¢ ognisk tkanki ttuszczowej oraz zmiany
strukturalne stref przylegania i utozenia wtékien aktyno-
wych w ich poblizu sugerowaty wstepne stadium arytmo-
gennej kardiomiopatii RV. Barwienie immunofluorescen-
cyjne plakoglobiny (biatko adhezyjne) potwierdzito obec-
nos¢ arytmogennej kardiomiopatii prawej komory (ARVC).
Monitorowanie EKG metoda telemetryczng prowadzone
w trakcie catego pobytu chorego w Klinice nie wykazato
nawrotu VT. W celu prewencji wtérnej komorowych za-
burzen rytmu serca, ktére moga by¢ nastepstwem zarow-
no anomalii prawej tetnicy wieficowej, jak i ARVC, wszcze-
piono automatyczny kardiowerter-defibrylator (ICD)
dwujamowy Lumax 300 DR-T Biotronik.

Po uzyskaniu badar diagnostycznych ponownie skon-
sultowano chorego kardiochirurgicznie, ale ze wzgledu na
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brak potwierdzenia niedokrwienia miesnia sercowego w te-
stach prowokacyjnych i wiek, pacjenta zakwalifikowano do
leczenia zachowawczego, a w przypadku wystapienia ade-
kwatnych interwencji ICD do rozwazenia bedzie wykonanie
ablacji pradem o wysokiej czestotliwosci.

Choremu zalecono stata opieke w Poradni Zaburzei
Rytmu Serca w celu kontroli ICD i w Poradni Niewydolnosci
Serca. Zaordynowano bezwzgledny zakaz uprawiania spor-
tu, systematyczna kontrole wartosci ci$nienia tetniczego i tet-
na, regularne stosowanie lekéw (ramipril 2,5 mg/d i weglan
zasadowy magnezu 500 mg/d). Podczas 12-miesiecznej ob-
serwacji utrzymuije sie stabilny, dobry stan pacjenta.

OMOWIENIE

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory jest choroba
miesnia sercowego charakteryzujaca sie postepujacym za-
nikiem kardiomiocytéw, ktére sg zastepowane przez tkan-
ke ttuszczowa i wtdknista. Proces ten dotyczy gtéwnie wol-
nej Sciany RV i przyczynia sie do powstania elektrycznej nie-
stabilnosci w migsniu sercowym, usposabiajacej do wysta-
pienia groznych komorowych zaburzen rytmu serca.
Czestos¢ wystepowania ARVC to od 1:5 000 do 1:10 000
0s6b. Choroba ujawnia sie zwykle w mtodym wieku, naj-
czedciej w 2. lub 3. dekadzie zycia. Jej objawami sa zastab-
niecia lub omdlenia wystepujace najczesciej w czasie wy-
sitku fizycznego, chociaz pierwszym objawem choroby moze
by¢ réwniez nagfa Smierc¢ sercowa. Jak pokazuja statystyki,
ARVC jest jedna z gtéwnych przyczyn nagtego zgonu serco-
wego u mtodych, pozornie zdrowych oséb (5-11% nagtych
zgondw u pacjentdéw < 35. rz.). Choroba czesciej ujawnia
sie u mezczyzn, ale pte¢ prawdopodobnie nie wptywa na
ryzyko nagtego zgonu. ARVC jest choroba o bardzo niespe-
cyficznym obrazie klinicznym. Profil objawéw oraz wyniki
badan i procedur diagnostycznych sg zr6znicowane i moga
przybiera¢ r6znorodna forme.

W prezentowanym przypadku zadne badania obrazo-
we ani spoczynkowe EKG (brak zaburzer repolaryzacji, brak
fali epsilon w odprowadzeniach przedsercowych) nie wska-
zywaly na ARVC. Nieprawidtowy obraz EKG stwierdza sie
u 70% chorych. Nalezy jednak pamieta¢, ze zmiany w EKG,
w tym obecnos¢ fali epsilon, wiaza sie z duza rozlegtoscia
procesu chorobowego, a u przedstawionego pacjenta mamy
do czynienia z poczatkowym stadium choroby, co czescio-
wo moze tlumaczy¢ niespetnienie kryteriow EKG dla roz-
poznania ARVC [4].

Wazna role w diagnostyce ARVC odgrywa badanie ser-
ca za pomocg CMR. Pozwala ono zaréwno na anatomiczno-
morfologiczng ocene serca (regionalne $cieficzenie lub prze-
rost $cian serca, wzmozone beleczkowanie, poszerzenie drogi
odptywu RV, wystepowanie tkanki tfuszczowej w obrebie
Scian serca), jak i analize czynnosciowa (kurczliwos¢ RV, re-
gionalne zaburzenia kurczliwosci RV w postaci tetniakéw,
brak pogrubienia sciany RV w czasie skurczu). Wydaje sie, ze
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jest to najlepsza metoda badania czynnosci RV. Szczeg6lna
zaleta CMR jest nieinwazyjna mozliwos¢ charakterystyki tkan-
kowej serca, gdyz badanie to pozwala odrézni¢ tkanke tfusz-
czowa i widknista od miesniowej. Jednak o ile dla oceny
morfologii i funkcji RV echokardiografia i CMR sa metodami
warto$ciowymi, o tyle w ocenie zmian strukturalnych CMR
nie moze by¢ decydujacy [2, 10]. Mimo ujawnienia obec-
nos¢ tkanki ttuszczowej i wtéknistej, nie wykazuje dowodu
na ich zwiazek z uszkodzeniem kardiomiocytéw, dlatego tez
w przypadkach uzasadnionych klinicznie nie powinno sie
odstepowac od wykonywania biopsji migsnia sercowego.
Poza wartoscia diagnostyczng nie mozna przecenic¢ wartosci
poznawczych nowoczesnych badan histologicznych i ultra-
strukturalnych dla wyjasnienia patofizjologii ARVC.

Jesli chodzi o postawienie diagnozy w prezentowanym
przypadku, dopiero w biopsji mig$nia sercowego w badaniu
histologicznym, w ktérej stwierdzono obecnos¢ ognisk tkan-
ki ttuszczowej, zmiany strukturalne stref przylegania i utoze-
nia wiékien aktynowych oraz nieprawidtowosci biatek adhe-
zyjnych — plakoglobiny, potwierdzono ARVC [3]. Jednak
wystepowanie tkanki ttuszczowej lub wtdknistej w bioptacie
miesnia sercowego nie jest wyfaczna cechg ARVC. Nalezy
rowniez pamietac, ze zmiany w przebiegu ARVC moga miec
charakter ogniskowy, dlatego ujemny wynik biopsji endomio-
kardialnej nie wyklucza obecnosci choroby. Badania gene-
tyczne pobranej w biopsji tkanki serca réwniez odgrywaja
znaczacg role. Wiekszos¢ znanych mutacji zwiazanych z roz-
wojem ARVC dotyczy gendéw odpowiedzialnych za kodowa-
nie informacji na temat biatek desmosomalnych, ktérych
podstawowa funkcja jest wytwarzanie potaczen miedzyko-
moérkowych. Uszkodzenie desmosoméw nieuchronnie pro-
wadzi do $mierci komérek, a nastepcza przebudowa tkanek
utrudnia przewodzenie impulséw elektrycznych i stwarza
dogodne warunki do tworzenia sie petli reentry [2, 6]. Nie
ma zgodnosci, co do leczenia chorych bezobjawowych.
W kazdym przypadku nalezy indywidualnie przeprowadzi¢
ocene ryzyka nagtego zgonu i wskazan do wszczepienia ICD,
uwzgledniajac petny obraz kliniczny i wyniki badar dodat-
kowych [1, 5].

Kolejnym problemem w prezentowanym przypadku jest
anomalia tetnic wieficowych. Anomalie tetnic wieficowych
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sa wykrywane u 0,6-1,55% osob poddawanych koronaro-
grafii, ok. 20% z nich stanowia anomalie zfosliwe, czyli pro-
wadzace do niedokrwienia migsnia sercowego lub nagtego
zgonu sercowego [8, 9]. U przedstawionego pacjenta nie
stwierdzono niedokrwienia miokardium w badaniach obra-
zowych, a uwzgledniajac catoksztaft obrazu klinicznego i wy-
niki badan dodatkowych, uznano, ze VT byl najprawdopo-
dobniej objawem ARVC.
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