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Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
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Abstract

It is a case of 35 year-old woman with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, who was without any clinical
symptoms of the disease, but she had a family history of sudden cardiac death of her twin sister. This was a reason for initiate

a wide diagnostic process in our patient.
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WSTEP

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (RV) jest rzad-
ko wystepujaca choroba, majaca istotne nastepstwa klinicz-
ne. Powiklaniem moze by¢ nagly zgon sercowy nawet u ska-
po- lub bezobjawowego pacjenta.

OPIS PRZYPADKU

Kobieta w wieku 35 lat, leczona przed wieloma laty z powo-
du niedoczynnosci tarczycy, od kilku lat uskarzata sie na osta-
bienie i uczucie zmeczenia niezwiagzane z wysitkiem fizycz-
nym. Od 2 lat stosowafta hormonalng terapie zastepcza
z powodu przedwczesnego wygasniecia funkcji jajnikéw.
Z wywiadu wiadomo, ze siostra pacjentki — blizniaczka jed-
nojajowa — zmarta nagle w wieku 12 lat.

W ambulatoryjnym badaniu echokardiograficznym wy-
kazano powiekszenie RV i duza niedomykalno$¢ zastawki troj-
dzielnej. W celu dalszej diagnostyki chorg skierowano do Kli-
niki Kardiologii w Biatymstoku.

W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym (TTE)
potwierdzono istotne powiekszenie RV do 48 mm w projek-
cji przymostkowej w osi dtugiej, z przerostem wolnej $ciany
RV do 9 mm (ryc. 1). Zwracafa uwage hipokineza wolnej scia-
ny. Duza niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej (3 +) byta spo-
wodowana niewielkim wypadaniem pfatka przegrodowego
zastawki i rozciagnieciem pierscienia. Ponadto stwierdzono
mata niedomykalnos¢ zastawki pnia ptucnego (+). Cisnienie
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skurczowe w tetnicy ptucnej oszacowano na ok. 25 mm Hg.
W okolicy koniuszkowej i w obrebie Sciany bocznej RV uwi-
doczniono tetniakowate uwypuklenia ze $cieficzeniem $cia-
ny komory (ryc. 2). Funkcja skurczowa i rozkurczowa lewej
komory byta prawidfowa (EF 60%).

W przezprzetykowym badaniu echokardiograficznym
(TEE) stwierdzono obecno$¢ droznego otworu owalnego, bez

Rycina 1. Badanie TTE. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa;
istotne powiekszenie prawej komory (PK) i prawego przedsionka
(PP); LP — lewy przedsionek; LK — lewa komora
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Rycina 2. Badanie TTE. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa
zmodyfikowana; zrotowana na prawg komore (PK); w obszarze
koniuszka PK widoczne tetniakowate uwypuklenie $ciany
(strzatki); PP — prawy przedsionek; LK — lewa komora;

LP — lewy przedsionek

znaczenia hemodynamicznego, i potwierdzono obecnos¢
istotnej niedomykalnosci zastawki tréjdzielnej. Catos¢ obra-
zu nie tltumaczyfa znacznego powiekszenia RV i nieprawi-
dfowosci morfologicznych w jej budowie (ryc. 3). Z podej-
rzeniem arytmogennej kardiomiopatii RV pacjentke skiero-
wano na rezonans magnetyczny serca, ktory potwierdzit
wstepne rozpoznanie.

Ze wzgledu na obcigzony wywiad rodzinny oraz zaburze-
nia rytmu i przewodzenia (epizody niepodtrzymujacego sie
czestoskurczu komorowego, epizody bloku przedsionkowo-
-komorowego 11° w 24-godzinnej rejestracji EKG metoda
Holtera) pacjentce implantowano kardiowerter-defibrylator
w ramach prewencji pierwotnej nagfego zgonu sercowego.

OMOWIENIE

Arytmogenna kardmiopatia prawej komory (ARVC) jest rzadka
choroba. Czestosc jej wystepowania wynosi 1:5000 urodzen
i stanowi drugg pod wzgledem czestosci przyczyne nagtych
zgonéw sercowych u mtodych dorostych [1]. Mimo Ze u pa-
cjentek z ARVC dominuje tagodna posta¢ choroby, pte¢ nie
wplywa na przebieg kliniczny ARVC. Do najczestszych obja-
wow choroby naleza: komorowe zaburzenia rytmu serca,
omdlenia, atypowe boéle w klatce piersiowej, dusznos¢ [2].
Nagly zgon sercowy moze by¢ pierwsza manifestacjg choro-
by. Typowa zmiana anatomiczng jest poszerzenie RV z to-
warzyszacym Scieficzeniem $ciany. Obszar najczesciej zajety
przez proces chorobowy to tréojkat dysplazji: koniuszek, dro-
ga naptywu i odptywu RV [3]. Nierzadko dochodzi réwniez
do zajecia lewej komory. Rozpoznanie jest trudne. Czesto sa
to chorzy skapo- lub bezobjawowi, co miato miejsce w opi-
sywanym przypadku. Charakterystyczne zmiany w EKG wy-
stepuja u ok. 25% chorych (u opisywanej pacjentki stwier-
dzono jedynie blok prawej odnogi peczka Hisa) [4]. Ocena

Rycina 3. Badanie TEE. Projekcja posrednia, kat 59°; prawidfo-
wa morfologia zastawki tréjdzielnej (strzatki); PP — prawy
przedsionek; PK — prawa komora

morfologii i czynnosci RV z powodu jej geometrii jest ograni-
czona — u opisywanej chorej zmiany morfologiczne w obre-
bie éciany RV byty ograniczone i fatwe do przeoczenia w stan-
dardowej TTE — uwidoczniono je dopiero w zmodyfikowa-
nych projekcjach koniuszkowych. U 85% pacjentéw stwier-
dza sie obnizenie frakcji wyrzutowej prawej komory (RVEF <
< 50%), ktora odznacza sie 73-procentowg czutoscia i 95-pro-
centowg swoistoscig w rozpoznanwaniu ARVC [3]. Jednak ze
wzgledu na zfozong budowe RV precyzyjna ocena EF w ba-
daniu echokardiograficznym bedzie mozliwa z chwila upo-
wszechnienia echokardiografii tréjwymiarowej. W echokar-
diograficznej ocenie funkcji skurczowej RV pomocne sa za-
réowno dopler tkankowy, jak i parametry odksztafcania RV
(strain). Wedtug Prakasa i wsp. [5] maksymalna predkos¢ skur-
czowa miednia RV < 7,5 cm/s oraz szczytowy strain < 18%
najlepiej identyfikuja uszkodzenie RV w przebiegu ARVC.

Do niedawna niepodwazalne kryterium diagnostyczne
ARVC, czyli obecnos¢ tkanki ttuszczowej w Scianie RV stwier-
dzona na podstawie rezonansu magnetycznego, jest obarczo-
ne ryzykiem rozpoznan fatszywie dodatnich (trudnosci w réz-
nicowaniu miedzy fizjologicznym tluszczem osierdziowym
a podnasierdziowymi obszarami miesnia komory). Réwniez
negatywny wynik biopsji migsnia nie wyklucza choroby ze
wzgledu na ogniskowy charakter zmian w RV [6].

Jesli chodzi o postawienie diagnozy w opisywanym przy-
padku, to byty spetnione warunki: 1 duze kryterium dia-
gnostyczne — istotne powiekszenie RV i uposledzenie jej
funkgcji skurczowej oraz tetniaki RV, oraz 2 mate kryteria —
przedwczesny nagly zgon (< 35. rz.) w rodzinie oraz epizo-
dy nieutrwalonego czestoskurczu komorowego o morfolo-
gii bloku lewej odnogi peczka Hisa stwierdzone w 24-go-
dzinnym monitorowaniu EKG metoda Holtera. Wazna jest
rowniez diagnostyka r6znicowa — u opisanej chorej wstep-
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nie podejrzewano, ze przyczyna powiekszenia jam serca
prawego i duzej niedomykalnosci zastawki trojdzielnej jest
istotny hemodynamicznie przeciek wewnatrzsercowy na

poziomie przedsionkéw. Po jego wykluczeniu w TEE w dia-
gnostyce réznicowej uwzgledniono réwniez inne przyczy-

ny nadcisnienia ptucnego.
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