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Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
z zajeciem lewego serca przebiegajaca
jak ostry zespot wiencowy

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy with left ventricular involvement
mimicking acute coronary syndrome — two case reports
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Abstract

We describe 2 patients with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVD): 58 year-old female and 48 year-old
man. Both patients presented with echocardiographic features typical for ARVD and impaired systolic left ventricular
function. Both patients had symptoms resembling acute coronary syndrome and received cardioverter-defibrillator due to

recurrent sustained ventricular tachycardia.
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WSTEP

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ARVC) jest
choroba dotyczaca gléwnie prawej komory (RV), a w pdz-
niejszych okresach réwniez i lewej komory; najrzadziej zmia-
ny chorobowe stwierdza sie¢ w przegrodzie miedzykomoro-
wej [1]. Wystepuje z czestoscia 1:5000 i czesciej dotyczy mez-
czyzn (2,8:1), w 50% przypadkow jest schorzeniem rodzin-
nym. Klinicznie objawia sie szerokim spektrum: od form
bezobjawowych (poczatkowa faza choroby) poprzez komo-
rowe zaburzenia rytmu serca, omdlenia, nagly zgon serco-
wy czy objawy postepujacej niewydolnosci prawokomoro-
wej. Moze przebiegac skokowo, a okresy ,zaostrzei choro-
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by” moga nasladowac ostry zespét wiericowy lub zapalenie
miesnia sercowego. Taki przebieg kliniczny jest charaktery-
styczny dla ARVC zwigzanej z mutacjami genu desmopla-
kiny [2]. Rozpoznanie jest bardzo trudne. Elektrokardiogram
uwaza sie za badanie o bardzo wysokiej wartosci diagno-
stycznej, jednak w przypadku wspdtistniejacego uszkodze-
nia lewej komory (LV) jego interpretacja moze nastreczac
wiele kfopotow.

PRZYPADEK 1
Ponizej opisano przypadek pacjentki w wieku 58 lat, z nie-
doczynnoscia tarczycy (rozpoznana wczesniej choroba Ha-
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Rycina 1. Spoczynkowy 12-odprowadzeniowy elektrokardio-
gram. Zwraca uwage opoznienie koncowej fazy depolaryzadji
w odprowadzeniach | i aVL

shimoto) w trakcie suplementacji lewotyroksyng oraz kilku-
nastoletnim wywiadem arytmii komorowej, wielokrotnie ho-
spitalizowanej z tego powodu, leczonej nieskutecznie réznymi
lekami antyarytmicznymi. W ostatnich 12 miesigcach obser-
wacji u chorej pojawily sie utrwalone czestoskurcze komo-
rowe (VT), dobrze hemodynamicznie tolerowane przez pa-
cjentke, ktore byty przyczyna kotatar serca. Doraznie VT prze-
rywano podawaniem amiodaronu dozylnie. W spoczynko-
wym EKG (ryc. 1) stwierdzono rytm zatokowy 67/min,
odchylenie osi serca w lewo, redukcje zatamka R w odpro-
wadzeniach V2-V4, plytkie, ujemne zatamki T w odprowa-
dzeniach Il i aVF oraz wydtuzenie czasu trwania odstepu
,szczyt zatamka S — koniec zespotu QRS” w odprowadze-
niu V1 do 90 ms. W 24-godzinnym monitorowaniu EKG
metoda Holtera zarejestrowano 2412 pobudzeri komoro-
wych, 67 par komorowych, 6 epizodéw bigeminii komoro-
wej; pobudzenia komorowe gtéwnie o morfologii bloku le-
wej odnogi peczka Hisa (LBBB), takiej jak w trakcie VT, ale
obserwowano takze morfologie bloku prawej odnogi peczka
Hisa (RBBB). W badaniu echokardiograficznym stwierdzono
obnizona funkcje skurczowa lewej komory (LVEF 35-40%)
z nieznacznym powiekszeniem lewej komory (LVEDD 6,1 cm),
hipokineze $ciany bocznej oraz dolnej, powigkszong jame
prawej komory (RVEDD 3,5 cm). Po pierwszym epizodzie
VT do leczenia przewlektego wdrozono amiodaron w dawce
200 mg/d. Powodem kolejnej hospitalizacji byty dolegliwo-
Sci dfawicowe w klatce piersiowej z nieznacznie podwyzszo-
nym stezeniem troponiny T (troponina T 0,05; 0,04 ng/ml,

Rycina 2. Czestoskurcz komorowy wywotany wysitkiem
o morfologii bloku lewej odnogi peczka Hisa

norma < 0,03 ng/ml, ktére wraz z obrazem odcinkowych
zaburzen kurczliwoéci w badaniu echokardiograficznym
w zakresie $ciany dolno-bocznej sugerowaty ostry epizod
wiencowy i tfo niedokrwienne odcinkowych zaburzen
kurczliwosci.

W koronarografii nie stwierdzono zmian w naczyniach
wiericowych. Po 3 miesigcach chora byta ponownie hospita-
lizowana z powodu utrwalonego VT wywotanego wysitkiem
w czasie terapii amiodaronem (ryc. 2). Ponownie wykonano
badanie echokardiograficzne, ktére ujawnito progresje posze-
rzenia jamy prawej komory do 40 mm, z rozlegtymi zmiana-
mi, zachytkami w jej koniuszku, z hipokineza wolnej $ciany
prawej komory. Biorac pod uwage wieloletni wywiad rodzin-
ny, arytmie komorowa o morfologii LBBB, utrwalony VT
o morfologii LBBB i poszerzong jame prawej komory z zachyt-
kami w jej koniuszku, powstafo podejrzenie ARVC (ryc. 3).
Chora przekazano do osrodka referencyjnego w celu implan-
tacji kardiowertera-defibrylatora (ICD) z powodu nawracaja-
cego utrwalonego VT mimo stosowania amiodaronu. Obec-
nie chora otrzymuje sotalol.

PRZYPADEK 2

Mezczyzne w wieku 48 lat, z rocznym wywiadem monomor-
ficznych VT o czestosci 200/min i morfologii LBBB z towa-
rzyszacymi bolami w klatce piersiowej, przyjeto do Instytutu
Kardiologii w 1995 r. z podejrzeniem niestabilnej choroby
wienicowej (EKG, ryc. 4A). Koronarografia nie wykazata istot-
nych zmian w naczyniach wieficowych; stwierdzono jedy-
nie przyscienne zmiany w dominujacej prawej tetnicy wief-
cowej. Lewa komora zaréwno czynnosciowo, jak i morfolo-
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gicznie byta prawidfowa. Objetos¢ prawej komory byta zwiek-
szona, a kurczliwos¢ uposledzona w zakresie segmentéw
przypodstawnych. Badanie echokardiograficzne wykazato po-
szerzenie drogi odptywu prawej komory z hipokinezg tej oko-
licy oraz wzmozone beleczkowanie w okolicy wiazki posred-
niej. Rozpoznano ARVC. Zastosowano leczenie amiodaro-
nem w skojarzeniu z mafa dawka beta-adrenolityka, uzysku-
jac ustapienie zaburzen rytmu. Dwa lata pézniej chory zostat
przyjety ponownie z powodu podejrzenia ostrego zawatu
serca Sciany przednio-bocznej. Obserwowano objawy pet-
nosciennego zawatu z wysokimi wartosciami kinazy fosfokre-
atynowej (4000 jm.), uniesieniem ST-T w odprowadzeniach
V1-V6 i pbzniejsza ewolucja z wytworzeniem Q w odpro-
wadzeniach V1-V3 oraz redukcja zatamkéw R w pozosta-
tych odprowadzeniach przedsercowych. Wykonana ponow-
nie koronarografia wykazafa takie same nieistotne zmiany
w prawe;j tetnicy wiericowej jak badanie przeprowadzone 2 lata
wczesniej. W wentrykulografii stwierdzono natomiast roz-
legte zaburzenia kurczliwosci lewej komory: akineze Sciany
przedniej i koniuszka i znaczng hipokineze Sciany dolnej.

Rycina 3. Obraz echokardiograficzny; projekcja 4-jamowa
koniuszkowa; widoczne zachytki w koniuszku prawej komory
(strzatki)
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Rycina 4. A. Elektrokardiogram z 1995 r. Rytm zatokowy. Zespdt QRS w odprowadzeniu llli V1: 100 ms, w odprowadzeniach | i V6:
80 ms. Widoczne niewielkie zazebienie na ramieniu wstepujacym zatamka S w odprowadzeniach V1-V3; B. Przezklatkowe badanie
echokardiograficzne. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa. Poszerzona droga naptywu prawej komory (PK), cechy uszkodzenia
(poszerzenie — strzatki) koniuszka jamy lewej komory (LK); PP — prawy przedsionek; LP — lewy przedsionek; C. Rezonans magne-
tyczny serca; lewa strona ryciny — obraz cine w osi krétkiej w fazie koncoworozkurczowej, strzatkg zaznaczono Scieficzenie
hipokinetycznego segmentu przednio-przegrodowego lewej komory (LV); prawa strona ryciny — obraz péznego wzmocnienia
pokontrastowego (LGE) — strzatkg zaznaczono srodmiesniowy, praktycznie petnoscienny obszar LGE w obrebie $cienczatego
segmentu LV. Rozlegte LGE jest takze widoczne w obrebie miesnia prawej komory (RV); D. Elektrokardiogram z 2009 r. Rytm
zatokowy. Cechy przebytego zawatu $ciany przedniej (w poréwnaniu z badaniem z 1995 r. redukcja zatamkéw r nad $ciang
przednig). Dyspersja zespotdw QRS. Szeroki zatamek S z zazebieniem na ramieniu wstepujgcym. Rozlegte zmiany ST-T, ktérych

nie obserwowano w 1995 r.
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W badaniu echokardiograficznym stwierdzono poszerzenie
jamy prawej komory oraz ogniskowe zaburzenia kurczliwo-
Sci koniuszka i w drodze naptywu prawej komory oraz akine-
ze koniuszka lewej komory (ryc. 4B).

W trakcie dalszej wieloletniej obserwacji stwierdzono
stopniowe poszerzenie jam i pogarszanie funkcji obu ko-
mor (ryc. 4C). W EKG widoczne byty cechy zawatu Sciany
przedniej, poszerzenie zespotéw QRS, przy czym szerokosc¢
QRS w odprowadzeniach 1lI, aVF i V1-V3 wynosi 150 ms,
a w odprowadzeniach 1'i V4-V6 od 110 do 140 ms (dys-
persja V1-V6 wynosi 40 ms) (ryc. 4D). Poszerzenie zespotu
QRS w odprowadzeniach przedsercowych jest spowodowa-
ne dfugim czasem trwania czesci wstepujacej zatamka S,
z zazebieniem odpowiadajacym fali epsilon. Zmiany ST-T
nad $ciang boczna s prawdopodobnie wyrazem uszkodze-
nia lewej komory.

W 2008 r. po kolejnym epizodzie VT wszczepiono cho-
remu ICD i wtaczono sotalol.

OMOWIENIE
W przypadku ARVC przewodzenie bodzca elektrycznego
w chorobowo zmienionych tkankach prawej komory jest
zwolnione, co przekfada sie w EKG na obraz zupetnego lub
niezupetnego RBBB. Jest to jednak blok, ktéry nie dotyczy
w rzeczywistoéci odnogi peczka Hisa, lecz tzw. blok $réd-
Scienny. RBBB wystepuje u 14-18% chorych z ARVC [3, 4],
gléwnie u pacjentéw z rozlanym zajeciem RV i z niewydol-
noscia serca. Wydtuzenie catkowitego czasu trwania depola-
ryzacji prawej komory zwigzane jest z poszerzeniem zespotu
QRS w odprowadzeniach V1-V3 oraz koriczynowych Il
i aVF, wynika bezposrednio z wydtuzenia czasu trwania ra-
mienia wstepujacego zatamka S, pojawienia sie zatamka R’
i fali epsilon, ktéra odpowiada p6znym potencjatom [5].
Stwierdzenie fali epsilon w standardowym EKG nie zawsze
jest fatwe. Mozna sie positkowaé wtedy zapisem z pred-
koscia przesuwu tasmy 50 mm/s i z podwdjng cechg —
20 mm/1T mV. Mozna takze zmodyfikowa¢ odprowadze-
nia V1, V2, V3 o jedno miedzyzebrze wyzej lub wykona¢
zapis, zmieniajac filtr z 150 Hz na 40 Hz [6]. Do lepszej
detekgji fali epsilon mozna sie postuzy¢ specjalnym ukta-
dem elektrod, umieszczajac odprowadzenia koriczynowe
na klatce piersiowej [6].

Elektroda z lewego ramienia (kolor z6tty) jest umieszczana
w okolicy wyrostka mieczykowatego mostka, elektroda z pra-
wego ramienia (kolor czerwony) — nad rekojescig mostka,
a elektroda z lewej konczyny dolnej (kolor zielony) — nad
zebrem w okolicy V4 lub V5. U opisanej pacjentki rowniez wy-
konano EKG, uzywajac specjalnego ukfadu elektrod (ryc. 5).

Fale epsilon rejestruje sie u okoto 30% chorych z ARVC,
uzywajac standardowego EKG, gtéwnie w odprowadzeniach
przedsercowych prawokomorowych, natomiast przy uzy-
ciu specjalnego, opisanego powyzej uktadu elektrod moze
by¢ zarejestrowana nawet u 70% chorych [7, 8]. Obecnos¢

Rycina 5. Zmodyfikowany specjalny uktad elektrod konczyno-
wych. Predkos¢ przesuwu tasmy 50 mmy/s, amplituda 20 mm/mV

fali epsilon wigze sie z duza rozlegtoscia procesu chorobo-
wego. Nalezy podkresli¢, ze w chwili pierwszej oceny kli-
nicznej prawidtowy EKG wystepuje nawet u 50% chorych,
ale po 10 latach od chwili wystgpienia pierwszego epizodu
VT u zadnego pacjenta nie obserwowano prawidtowego EKG
[9]. W opisanych wyzej przypadkach nie stwierdzono fali
epsilon oraz ujemnych zatamkéw T w odprowadzeniach
przedsercowych prawokomorowych. W zwiazku z poste-
pem wiedzy na temat ARVC, a przede wszystkim badan
genetycznych i obserwacji bezobjawowych nosicieli muta-
cji, w 2009 r. zaproponowano nowe kryteria diagnostyczne
ARVC, w tym zmodyfikowane kryteria EKG [10]. Naleza do
nich zaburzenia repolaryzacji, ktére zawieraja duze kryte-
rium — ujemny zatamek T w odprowadzeniach V1, V2 lub
V3 lub dalszych u oséb powyzej 14. rz., pod warunkiem,
ze nie wystepuje u nich RBBB z QRS > 120 ms, oraz mate
kryteria, ktére obejmuja: ujemny zatlamek T w odprowadze-
niach V1 i V2 u os6b powyzej 14. rz. (jezeli nie wystepuje
u nich petny RBBB) lub w V4-V6 oraz ujemny zatlamek T
w odprowadzeniach V1-V4 u 0s6b powyzej 14. rz., jezeli
wystepuje u nich petny RBBB. Dodatkowo ocenie podle-
gaja zaburzenia depolaryzacji i zaburzenia przewodzenia,
ktorych mate kryterium stanowi czas trwania koncowej ak-
tywacji zespotu QRS = 55 ms (pomiar dokonywany od
szczytu zatamka S do korica zespotu QRS, wiaczajac R" w od-
prowadzeniach V1, V2 lub V3), jezeli nie wystepuje u nich
RBBB.

W EKG opisanych pacjentéw na ARVC moga wskazywac:
(1) wydtuzenie czasu trwania odstepu ,szczyt zatamka S — ko-
niec zespotu QRS” w odprowadzeniu V1 > 55 ms (u opisa-
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nych pacjentéw 90 ms i 120 ms); (2) obecnos¢ bloku §rod-
Sciennego: dyspersji czasu trwania zespotéw QRS w odpro-
wadzeniach. V1iV6 > 25 ms (u opisanych pacjentéw dys-
persja QRS 40 ms); (3) stosunek sumy czaséw trwania ze-
spoféw QRS w odprowadzeniach prawokomorowych i le-
wokomorowych > 1,2 [u opisanych pacjentéow: 1/ QRSd
(V1 + V2 + V3)/QRSd (V4 + V5 + V6) = 130 + 145 +
+ 140/130 + 90 + 100 = 1,29; 2/ 150 + 150 + 150/150 +
+130 + 110 = 1,2]; (4) czas trwania zespotu QRS w od-
prowadzeniu V1 > 110 ms, w opisanych przypadkach
130 ms i 150 ms.

W zapisach zwraca réwniez uwage brak progresji zatam-
ka R w odprowadzeniach V1-V3, widoczne sg wrecz zespo-
ty QS, co mogfoby przemawiac za przebytym zawatem scia-
ny przedniej. Tego typu zmiany wynikaja zapewne z zajecia
miesnia lewej komory. U opisanej chorej (przypadek 1) za-
rejestrowano przejsciowo RBBB (po indukcji migotania ko-
mor w trakcie programowania ICD), z dalszym wydtuzeniem
czasu trwania zespotu QRS do 210 ms w odprowadzeniach
V1-V2 (przy czasie trwania zespotu QRS w odprowadzeniach
V5, V6: 120 ms). W odprowadzeniach V1-V3 uwidocznito
to wtedy fale epsilon (ryc. 5). Uszkodzenie lewej komory wy-
stepuje gtéwnie w postaciach AKPK wynikajacych z mutagji
gendw dla desmoplakiny i, co ciekawe, b6l w klatce piersio-
wej jest jednym z charakterystycznych objawéw zwigzanych
z tego typu mutacjami.

Przebieg kliniczny tej odmiany AKPK moze sugerowac
ostry zespot wiericowy nie tylko na podstawie zmian elektro-
kardiograficznych, ale iz obserwowanego u tych chorych
wzrostu aktywnosci markerdéw sercowych [11-13]. Przebieg
z dolegliwosciami dtawicowymi i wzrostem aktywnosci tro-
poniny sugerujacym ostry zesp6t wienicowy stwierdzono tak-
ze w opisanych w niniejszej pracy przypadkach.
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