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WSTEP

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ARVC) jest gene-
tycznie uwarunkowanym zaburzeniem budowy miokardium,
w ktérym tkanke miesnia sercowego zastepuje tkanka wi6k-
nista i ttuszczowa, co wiaze sie ze zmiana struktury i funkgji
gféwnie prawej komory (RV) i jest Zrédtem arytmii komorowe;j.

Czesto$¢ wystepowania ARVC szacunkowo okresla sie
na 1/2000 do 1/5000 [1]; czestos¢ wystepowania jest wiek-
sza we Wiloszech; czesciej choruja mezczyzni (3:1). U 50%
pacjentéw choroba ma charakter rodzinny i wiaze sie przede
wszystkim (70%) z defektem genéw kodujacych biatka des-
mosomow (plakofiliny-2, desmogleiny-2, desmoplakiny (DSP),
desmokoliny-2 i plakoglobiny-2) oraz sercowego receptora
rianodynowego Ryr2 (ARVC2). Proces chorobowy dotyczy
gléwnie RV, niemniej w niektérych przypadkach (mutacje

DSP) moze dotyczy¢ rowniez albo nawet przede wszystkim
lewej komory (LV) [2].Choroba moze wystepowa¢ endemicz-
nie w zwiekszonej czestosci — zblizona patofizjologicznie
tzw. choroba Naxos (ARVC wspotwystepujaca z keratoder-
mig stép i dtoni oraz wetnistym owtosieniem gtowy) dotyczy
1:1000 mieszkancow wysp greckich.

Poczatek dolegliwosci wystepuje zwykle miedzy
20. a 40. rz. Znane sg przypadki rozpoznania ARVC w wieku
dzieciecym, a tetniakowate poszerzenia RV zarejestrowano
juz w wieku ptodowym. Najczesciej w naturalnym przebiegu
choroby wyréznia sie 4 okresy: utajony, okres objawowej
arytmii komorowej z RV, izolowang niewydolno$¢ RV oraz
kardiomiopatie obejmujaca obie komory. W obrazie kli-
nicznym dominuja zaburzenia rytmu serca, czestoskurcze
komorowe, kofatania serca, utraty przytomnosci, objawy
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Tabela 1. Pierwotne kryteria Task Force rozpoznawania ARVC [4]

Parametr Kryteria duze

Globalne lub odcinkowe .
zaburzenia kurczliwosci
i zmiany strukturalne .

e Znaczne odcinkowe poszerzenie RV

Znaczne poszerzenie RV i RVEF z zachowang funkcja .
skurczowa LV (lub jedynie niewielkim jej uposledzeniem)

Ograniczony tetniak RV (akinetyczne lub dyskinetyczne o
segmenty ze skurczowym uwypukleniem) .

Kryteria mate
tagodne poszerzenie i/lub zmniejszenie RVEF
z prawidtowa funkgjg LV
tagodne odcinkowe poszerzenie RV
Odcinkowa hipokineza RV

Obraz histopatologiczny .
widknisto-tiuszczowa

Komorki miesnia sercowego zastapione przez tkanke

Zaburzenia okresu
repolaryzacji

* QOdwrécone zatamki T w odprowadzeniach
przedsercowych (V, iV, > 12. rz., bez RBBB)

Zaburzenia przewodze- .
nia/okresu depolaryzacji

Fala epsilon lub ograniczone poszerzenie zespotu QRS .
(> 110 ms) w odprowadzeniach V.-V,

Pozne potencjaty w SAECG

Zaburzenia rytmu

e sVT lub nsVT o morfologii LBBB (EKG, EKG
metoda Holtera, test wysitkowy)

e Liczne EV (> 1000/24 h) (EKG
metoda Holtera)

Wywiad rodzinny .
paratu sekcyjnego lub operacyjnego

oparta na kryteriach Task Force

Choroba rodzinna potwierdzona na podstawie pre- .

Przedwczesny zgon w rodzinie < 35. rz.
z podejrzeniem ARVC

*  Wywiad rodzinny w kierunku ARVC (diagnoza kliniczna

Diagnoza ARVC: 2 duze kryteria lub 1 duze + 2 mate lub 4 mate kryteria dotyczace réznych parametréw

ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; EV — przedwczesne pobudzenie komorowe; LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa; LV —
lewa komora; RBBB — blok prawej odnogi peczka Hisa; RV — prawa komora; RVEF — frakcja wyrzutowa prawej komory; SAECG — elektrokardio-
grafia usredniona; sVT — utrwalony czestoskurcz komorowy; nsVT — nieutrwalony czestoskurcz komorowy

niewydolnosci serca, gféwnie prawokomorowej. Nagty zgon
sercowy (SCD), szczeg6lnie w trakcie wysitku fizycznego
u 0s6b mfodych, moze by¢ pierwsza manifestacja choroby.
Z tego powodu prewencja SCD, mozliwa przy zastosowaniu
wczesnej i kompleksowej diagnostyki, jest podstawowym
celem postepowania [3].

Dla rozpoznania ARVC istotna jest faczna analiza wszyst-
kich strukturalnych i pozastrukturalnych cech choroby — diag-
noza ARVC nie moze by¢ zatem postawiona na podstawie
wyniku jednego testu. Uwzgledniajac to przestanie, opub-
likowano w 1994 r. (tab. 1) [4] i zmodyfikowano w 2010 r.
(tab. 2) [5] kryteria rozpoznania ARVC bazujace na stwierdze-
niu wspotwystepowania zmian strukturalnych i histologicznych
w sercu, cech elektrokardiograficznych oraz nieprawidtowosci
w monitorowaniu holterowskim, a takze obcigzer rodzinnych.
Kryteria te cechuja sie wysoka swoistoscia i ograniczong
czutoscia w rozpoznawaniu ARVC. Jednym z 6 kryteriow jest
obrazowanie zmian strukturalnych i czynnosciowych RV za
pomoca echokardiografii, rezonansu magnetycznego i, coraz
rzadziej, wentrykulografii. Opierajac sie na aktualnych kryte-
riach rozpoznania, mozliwe sg 3 scenariusze diagnostyczne.
Rozpoznanie pewne w przypadku potwierdzenia 2 duzych
kryteriow, 1 duzego i 2 matych kryteriéw lub wystepowania
4 matych kryteriéw. Rozpoznanie prawdopodobne mozna
ustali¢ w przypadku stwierdzenia 1 duzego i 1 mafego kry-

terium lub 3 matych kryteriéw, z kolei rozpoznanie mozliwe
— w przypadku 1 duzego kryterium lub 2 matych kryteriéw.

Trzeba zaznaczy¢, ze kryterium obrazowe nie budzi
watpliwosci w przypadku zaawansowanej przebudowy jam
serca. Z kolei we wczesnym okresie choroby typowe dla ARVC
zmiany histopatologiczne (wi6knienie i wioknienie ze sttusz-
czeniem), niejednokrotnie bedace Zrédtem zaburzen rytmu
serca i zwiekszajace ryzyko SCD, moga nie by¢ uwidocznione
w badaniach obrazowych. Zatem na tym etapie choroby
obrazowanie ma swoje ograniczenia. Nalezy zdawac sobie
sprawe z faktu, ze mozliwe jest postawienie diagnozy ARVC
przy niezaburzonej strukturze i funkcji jam serca w wynikach
echokardiografii/kardiologicznego rezonansu magnetycznego
(CMR)/wentrykulografii (tab. 1, 2).

Ponizej oméwiono metody obrazowania o uznanym
i potencjalnym znaczeniu w diagnostyce ARVC.

ECHOKARDIOGRAFIA DWUWYMIAROWA
Echokardiografia jest podstawowa metoda obrazowania
wykorzystywana w diagnostyce ARVC. Jej niewatpliwa zalety
jest dostepnosé. Z kolei wiele ograniczerh wynika z trudnosci
w ocenie echokardiograficznej ztozonej struktury przestrzen-
nej, jaka jest RV. W ARVC lokalizacja zmian jest typowa
i obejmuje droge naptywu, odptywu i koniuszek RV zwane
JArojkatem dysplazji”.
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Tabela 2. Zmodyfikowane kryteria Task Force rozpoznawania ARVC [5]

Parametr

Globalne lub
odcinkowe
zaburzenia
kurczliwosci

i zmiany
strukturalne*

Kryteria duze

Echokardiografia 2D:

* odcinkowa akineza lub dyskineza lub tetniak RV
+

* =1z ponizszych (pomiar pod koniec rozkurczu):

— PLAX RVOT = 32 mm (skorygowany wzgledem
BSA [PLAX/BSA] = 19 mm/m?)

— PSAX RVOT = 36 mm (skorygowany wzgledem
BSA [PSAX/BSA] = 21 mm/m?)

— FAC < 33%

Rezonans magnetyczny serca:

* odcinkowa akineza lub dyskineza lub asynchronia
skurczu RV

+
* =1z ponizszych:

— RVEDV/BSA = 110 ml/m? & lub = 100 ml/m? @
— RVEF =< 40%

Wentrykulografia RV:

* odcinkowa akineza, dyskineza lub tetniak RV

Kryteria mate

Echokardiografia 2D:

* odcinkowa akineza lub dyskineza RV
+

* =1z ponizszych (pomiar pod koniec rozkurczu):

— PLAXRVOT = 29 < 32 mm (skorygowany wzgledem BSA
[PLAX/BSA] = 161 < 19 mm)

— PSAX RVOT = 32 i < 36 mm (skorygowany wzgledem BSA
[PSAX/BSA] = 181 < 21 mm)

— FAC > 33% < 40%

Rezonans magnetyczny serca:

* odcinkowa akineza lub dyskineza lub asynchronia
skurczu RV

+
e =12z ponizszych:

— RVEDV/BSA = 100§ < 110 mi/m?3 lub = 90 i < 100 ml/m? @
— RVEF > 40% i < 45%

Obraz histo-
patologiczny

* < 60% rezydualnych kardiomiocytéw w badaniu
morfometrycznym (lub < 50%, jezeli odsetek
szacowany), z obecnoscig tkanki widknistej
w = 1 prébce pobranej z wolnej sciany RV,
niezaleznie od obecnodci tkanki ttuszczowej
w biopsji endomiokardialnej

*  60-75% rezydualnych kardiomiocytéw w badaniu morfometry-
cznym (lub 50-65%, jezeli odsetek szacowany), z obecnoscia
tkanki widknistej w = 1 prébce pobranej z wolnej sciany RV,
niezaleznie od obecnosci tkanki tfuszczowej w biopsji endo-
miokardialnej

Zaburzenia
przewodzenia/
/okresu
depolaryzacji

* Fala epsilon w odprowadzeniach V-V,
(powtarzalny niskonapieciowy sygnat miedzy
koncem zespotu QRS i poczatkiem zatamka T)

* Pdzne potencjaly w SAECG w = 1 z 3 parametrdw, przy braku
poszerzenia QRS = 110 ms w standardowym EKG

* fQRS = 114 ms

* (Czas trwania koncowej czesci zespotu QRS
(0 amplitudzie < 40 uV) = 38 ms

*  Warto$¢ skuteczna napiecia koncowych 40 ms zespotu
QRS < 20 4V

* (Czas aktywacji koncowej zespotu QRS = 55 ms mierzony od
dna zatamka S do konca zespotu QRS, wliczajac R', w V., V,
lub V., przy braku RBBB

Zaburzenia
okresu
repolaryzacji

e Odwrdcony zatamek Tw V,, V, i V, u pacjentéw
> 14. rz. (bez RBBB QRS >120 ms)

e Odwrdcony zatamek Tw V, iV, u pacjentéw > 14. rz. (bez
RBBB) lub w V,, V,, V,

¢ Odwrdcony zatamek Tw V., V,, V; iV, u chorych > 14. rz.
w obecnosci RBBB

* ARVC potwierdzona patomorfologicznie (autop-
sja lub operacja) u krewnego | stopnia

* |dentyfikacja mutacjit o potwierdzonym lub
prawdopodobnym zwigzku z rozwojem ARVC
u pacjenta poddawanego ocenie klinicznej

Zaburzenia * nsVT lub sVT o morfologii LBBB z osig gorng * nsVT lub sVT o konfiguracji jak z drogi odptywu RV lub o mor-

rytmu (ujemny lub nieokreslony QRS w I, lll, aVF fologii LBBB z osig dolng (dodatni QRS w I, lll, aVF, ujemny w aVL)
i dodatni QRS w aVL) e > 500 EV /24 h (EKG metoda Holtera)

Wywiad * ARVC potwierdzona u krewnego | stopnia, ktéry ~ *  Wywiad w kierunku ARVC u krewnego | stopnia, ale nie mozna

rodzinny spetnia zmodyfikowane kryteria Task Force okresli¢, czy osoba spetnia zmodyfikowane kryteria Task Force

* Przedwczesna nagta $mierc (< 35. rz.) z powodu podejrze-
wanego ARVC u krewnego | stopnia

* ARVC potwierdzona histopatologicznie lub na podstawie kry-
teriéw Task Force u krewnego Il stopnia

Diagnoza ARVC: 2 duze kryteria lub 1 duze + 2 mate lub 4 mate kryteria dotyczace réznych parametréw

*Hipokineza nie jest uwzgledniona w definicji odcinkowych zaburzen kurczliwosci prawej komory wg zmodyfikowanych kryteriow Task Force roz-
poznawania ARVC/D; Tpatologiczna mutacja jest odpowiedzialna za modyfikacje ostatecznie kodowanego biatka i nie wystepuje lub jest rzadka
w populacji 0séb zdrowych (bez rozpoznania ARVC/D) oraz prowadzi do zmiany struktury i funkcji kodowanego biatka; okreslono niepodwazalny
zwigzek mutagji z fenotypem choroby na podstawie analizy rodowodu; BSA — powierzchnia ciata; FAC — zmiana pola powierzchni; RVOT —
droga odptywu z prawej komory; RVEDV — objetos¢ koricowo rozkurczowa prawej komory; PLAX — projekcja przymostkowa w osi diugiej;
PSAX — projekcja przymostkowa w osi krétkiej; pozostate rozwiniecia skrétow jak w tabeli 1
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Skurcz

Rozkurcz

Rycina 1. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja koniuszkowa 4-jamowa, strzatkami zaznaczono poszerzenie, rozdecie
i Scienczenie okolicy koniuszkowej prawej komory; A. Skurcz; B. Rozkurcz

TIS0.5 MI"%2%

X5-1/Adult
w3

Tetniaki okolicy I

- . przykoniuszkowej
\ RV
Ptyn w worku = g
osierdziowym W ‘ &
& : < ’ ) \.

Rycina 2. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja ko-
niuszkowa 4-jamowa, zblizenie, strzatkami zaznaczono ptyn
w worku osierdziowym, tetniaki okolicy koniuszkowej prawej
komory (RV)

Ocena ,tréjkata dysplazji” wymaga wykorzystania naste-
pujacych projekgji:

— projekcja przymostkowa 0$ krétka naczyniowa w celu
oceny drogi odptywu RV (RVOT);

— projekcja koniuszkowa 4-jamowa;

— projekcja podmostkowa w celu oceny $ciany dolno-
bocznej RV;

— projekcja przymostkowa na droge naptywu RV.

Opis badania echokardiograficznego powinien uwzgled-
nia¢ typ zmian, stopien zaawansowania i ich lokalizacje. Za
rozpoznaniem przemawiaja stwierdzane odcinkowe lub
rozlane zmiany w obrebie nasierdzia i/lub catej warstwy
miesnia wolnej Sciany RV. Zmiany te moga mie¢ charakter
ogniskowego Scieczenia, tetniakéw, obszaréw hipo-, dyski-
nezy $ciany RV. Aby postawi¢ wtasciwa diagnoze, konieczna

jest analiza dynamicznych zjawisk toczacych sie w skurczu
i rozkurczu (ryc. 1A, B). Wyzej wymienione nieprawidto-
wosci sa najczesciej zlokalizowane w okolicy zastawki troj-
dzielnej, segmentéw przykoniuszkowych i w okolicy RVOT
(tzw. ,tréjkat dysplazji”; ryc. 2). Na wezesnych etapach cho-
roby obserwuije sie poszerzenie RVOT. W zaawansowanych
postaciach dochodzi do jej globalnej dylatacji i dysfunkcji
skurczowej (ryc. 3). W obrazie echokardiograficznym mozna
stwierdzi¢ takze pogrubienie wiazki posredniej i wzmozone
beleczkowanie wsierdzia — sg to jednak mato specyficzne
objawy (ryc. 4).

Trzeba pamieta¢, ze wg zmodyfikowanych kryte-
riow Task Force [5] $cisle zdefiniowana dysfunkcja i/lub
poszerzenie jamy RV nalezy do jednego z 6 kryteriow
diagnostycznych. W przypadku echokardiografii dwuwy-
miarowej jest wymagane spetnienie 2 warunkéw: wykazanie
odcinkowych zaburzer kurczliwosci i poszerzenia lub dys-
funkgji skurczowej RV. O obecnosci ,wiekszego kryterium”
moéwimy wowcezas, gdy obecna jest odcinkowa akineza,
dyskineza lub tetniak oraz co najmniej 1 z wymienionych
3 wskaznikow dylatacji lub dysfunkcji skurczowej RV (tab. 2).
Najwieksza czutos¢ (75%) i swoistos¢ (95%) ma wskaznik
PLAX RVOT — poszerzenie RVOT w projekcji przymostko-
wej osi diugiej = 32 mm (ryc. 5).

Kryterium mniejsze jest spetnione przy stabiej zaznaczo-
nym poszerzeniu i dysfunkcji skurczowej RV. Punkty odciecia
wskaznikéw dylatacji i dysfunkcji skurczowej RV odpowiada-
jace powyzszym kryteriom zamieszczono w tabeli 2. Warto
podkresli¢, ze wg aktualnych wytycznych odcinkowa hipo-
kineza nie stanowi kryterium diagnostycznego.

Jak zaznaczono we wstepie, ARVC moze obejmowac
takze LV (ok. 60% chorych), a zmiany maja zblizong mor-
fologie. Ogniskowe zaburzenia kurczliwosci LV najczesciej
dotycza Sciany dolnej i bocznej. Wyjsciowo zajmuja gléwnie
warstwe nasierdziowa.
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TAPSE 16mm

MG70 /MDRE0/MFT36 |

TDI
S’ 10cm/s

SK Nr.7 G.C.M. SLAM. - - Adult Heart 102bpm 12

EDRV ared

ES RV area

22.5cm2

15.0 cm2

FAC=33%

Rycina 3. Echokardiograficzna ocena funkcji skurczowej prawej komory (RV): predkosc¢ ruchu pierscienia tréjdzielnego (TAPSE),
predkos¢ miokardialna bocznej czesci pierscienia tréjdzielnego; ocena zmiany pola powierzchni prawej komory (FAC);

TDI — tkankowa echokardiografia doplerowska

TIS0.5 M4

X5-1/Adult

FR 50Hz M3
15ecm —

p1) 3 . € .
9 \ ) Wzmozone
beleczkowanie, |
: tetniaki w okolicy
e RVOT

Odcinkowa
dilatacja RV

Rycina 4. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja przymost-
kowa, 0$ krotka naczyniowa, strzatkami zaznaczono rozdecie
prawej komory (RV) w okolicy drogi naptywu, wzmozone be-
leczkowanie w okolicy drogi odptywu prawej komory (RVOT);
AV — zastawka aortalna

W zaawansowanej postaci ARVC zmiany zaobserwowane
zaréwno w echokardiografii, jak i za pomoca innych metod
obrazowych, beda zblizone. Stwierdza sie wéwczas znaczne
poszerzenie i dysfunkcje RV, ptyn w worku osierdziowym, spo-
wolniony i zalezny od fazy oddechowej przeptyw w prawych
jamach serca, ciezka niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej.
Dysfunkcja RV sprzyja procesom zakrzepowym — w obsza-
rach dyskinezy moga sie tworzy¢ skrzepliny [6].

]

PLAX RVOT
<« 55mm

Rycina 5. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja przy-
mostkowa, 0$ dtuga — pomiar drogi odptywu prawej komory
w projekcji przymostkowej osi dfugiej (PLAX RVOT)

Obraz zaawansowanej postaci ARVC wymaga réznicowa-
nia z wszystkimi schorzeniami prowadzacymi do poszerzenia
i uposledzonej kurczliwosci RV — z przebytym zawatem RV,
wrodzonymi wadami przeciekowymi serca, anomalig Ebsteina,
nadci$nieniem ptucnym, niedomykalnoscig zastawek prawego
serca, przebytym zapaleniem miesnia sercowego, sarkoidoza
(w 15% wstepnie rozpoznana jako ARVC), choroba Chagasa
oraz anomalig Uhla (brak wtékien miesniowych w Scianie RV).
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Rycina 6. Echokardiografia tréjwymiarowa, obrazowanie typu
full volume, przebudowa prawej komory (RV) typowa dla
arytmogennej kardiomiopatii prawej komory

ECHOKARDIOGRAFIA TROJWYMIAROWA
Doniesienia z ostatnich lat wskazuja na przydatno$¢ diagnostycz-
na echokardiografii tréjwymiarowej w ocenie RV [7]. Za pomoca
tego narzedzia diagnostycznego jest mozliwa ocena jakosciowa
struktury RV (ryc. 6, 7). Wymiary RV, pomiary jej objetosci oraz
frakcji wyrzutowej scisle koreluja z wynikami CMR, ktory stanowi
metode referencyjna w ocenie morfologii i funkcji RV [8].

ECHOKARDIOGRAFIA KONTRASTOWA
Zastosowanie $rodka kontrastowego pierwszej lub drugiej
generacji, poprzez poprawe wizualizacji granicy wsierdzia,
pozwala wiarygodniej oceni¢ funkcje skurczowa RV. Perfu-
zyjna echokardiografia kontrastowa nie znalazta zastosowania
w diagnostyce ARVC. Préba zakontrastowania miokardium
RV nie wnosi zadnej wartosci diagnostycznej ze wzgledu na
liczne artefakty zwiazane ze zbyt cienka Sciang RV.

ECHOKARDIOGRAFIA PRZEZPRZELYKOWA
W przypadku podejrzenia ARVC morfologia RV oraz jej funk-
cja skurczowa moga by¢ ocenione réwniez w echokardiografii
przezprzetykowej [9]. Niemniej zastosowanie tej techniki
w diagnostyce ARVC jest jedynie ograniczone do sytuacji,
w ktérych echokardiografia przezklatkowa (TTE) nie pozwala
adekwatnie zobrazowac funkcji i wymiaréw RV.

ECHOKARDIOGRAFIA WEWNATRZSERCOWA
Na podstawie aktualnego stanu wiedzy oraz przegladu dostep-
nego pismiennictwa echokardiografia wewnatrzsercowa moze
by¢ przydatna w ocenie morfologii, odcinkowych zaburzef
kurczliwosci RV, grubosci Sciany RV, a takze w identyfikacji
mikrotetniakéw z charakterystycznymi skurczowymi uwy-
pukleniami [10-12]. Inwazyjny charakter badania i wysoka
cena jednorazowych sond wewnatrzsercowych wykluczaja te
metode dla celéw rutynowej diagnostyki ARVC.
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M3
Wzmoion‘

e
beleczkowanie,
. tetniaki w okolicy
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Rycina 7. Echokardiografia tréjwymiarowa, obrazowanie

typu full volume, rekonstrukcja prawej komory w osi krétkiej,
widoczna przebudowa prawej komory typowa dla arytmogen-
nej kardiomiopatii prawej komory; RVOT — droga odptywu
prawej komory; AV — zastawka aortalna

ILOSCIOWA OCENA FUNKCJI REGIONALNE]J
Identyfikacja patologii RV w grupie pacjentéw we wczesnym
okresie ARVC jest trudna, a czesto niemozliwa. Wprowa-
dzenie tkankowej echokardiografii doplerowskiej (TDE),
a szczegolnie nowszej techniki $ledzenia markeréw akustycz-
nych (STI) pozwolito w sposéb ilosciowy oceniac regionalna
funkcje wolnej sciany RV przy uzyciu parametréw deformagji
miokardium. Najbardziej wartosciowym sposréd nich dla RV
jest odksztatcenie podtuzne ze wzgledu na dwuwarstwowa
budowe cienkiej Sciany RV z rozbudowana podwsierdziowa
warstwa widkien podtuznych [13]. Parametry oceny odksztat-
cenia lub tempa odksztalcenia w ramach eksperymentow
medycznych w stosunku do konwencjonalnych parametréw
echokardiograficznych doktadniej identyfikuja chorych z po-
dejrzeniem ARVC. Wyniki badan, na podstawie dostepnego
piSmiennictwa, wskazuja na znamiennie gorsze wartosci
odksztatcenia podtuznego w grupie chorych z ARVC [14, 15].
Ocena odksztatcenia za pomoca echokardiografii tréjwymia-
rowej wykazafa gorsze wartosci odksztafcenia podtuznego
u chorych z ARVC, ktére nie ulegaty poprawie na szczycie
obciazenia [16]. Zaawansowane metody echokardiograficzne
(STl i TDE) znalazty réwniez zastosowanie w ocenie dyssyn-
chronii RV w przypadkach jej istotnego powiekszenia [17].

REZONANS MAGNETYCZNY SERCA
Zaktualizowane w 2010 r. kryteria rozpoznania ARVC [5]
uwzgledniaja CMR jako jedna z kluczowych metod obrazo-
wych w tym schorzeniu. Analogicznie do echokardiografii
dwuwymiarowej w CMR jest wymagane spetnienie 2 wa-
runkéw: wykazanie odcinkowych zaburzen kurczliwosci RV
pod postacia akinezy lub dyskinezy migsnia lub asynchronii
skurczu RV oraz przekroczenie ustalonych punktéw odcie-
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M. l. 66

Komorowe zaburzenia rytmu
LV EF = 64%, PK EF= 20%
PK EDV: 300ml

PK ESV: 240ml

Rycina 8. Rezonans magnetyczny, obraz w osi krétkiej serca, sekwencja TruFISP oraz TSE T1 typu ,,ciemnej krwi”; podejrzenie na-
cieku ttuszczowego prawej komory — po prawej zaznaczono hiperintensywne pasmo, powiekszenie i tetniakowate uwypuklenia

w drodze odptywu prawej komory

cia dla objetosci koricoworozkurczowej RV lub obnizonej
frakcji wyrzutowej RV (tab. 2). Spetnienie duzego vs. matego
kryterium rozpoznania ARVC jest determinowane wartoscia
objetosci koricoworozkurczowej RV lub stopniem obnizenia
frakcji wyrzutowej RV (tab. 2). W $wietle obowiazujacych
kryteriow rozpoznania ARVC sam CMR nie upowaznia za-
tem do rozpoznania choroby, moze on jedynie potwierdzi¢
obecnos¢ 1 duzego lub 1 matego kryterium. Nalezy takze
zaznaczy¢, ze kluczowe znaczenie w stwierdzaniu obecnosci
rezonansowych kryteriow ARVC ma potwierdzenie obecnosci
regionalnych zaburzen kurczliwosci RV, gdyz przekroczenie
wartosci objetosci koficoworozkurczowej RV powyzej przyje-
tych dla diagnostyki ARVC punktéw odciecia moze sie miesci¢
jeszcze w zakresie normy dla wieku i ptci [17].

Rezonans magnetyczny w przypadku podejrzenia ARVC
wymaga specjalnego protokotu sekwencji, ktéry sprosta
réznym aspektom patofizjologicznym tej choroby. Metoda
rezonansu magnetycznego w przypadku podejrzenia ARVC
dokonuje sie pomiaréw wolumetrycznych, oceny zaburzen
kurczliwosci, obecnosci tkanki ttuszczowej i oceny stopnia
zwtoknienia miokardium technika péznego wzmocnienia
kontrastowego — LGE.

Zgodnie z wymienionymi powyzej zmodyfikowanymi
kryteriami diagnostycznymi sekwencje wolumetryczne (echa
gradientowego, b-SSFP cine) petnia decydujaca role w roz-
poznaniu kardiomiopatii. Obrazowanie technika rezonansu

magnetycznego jest metodg referencyjng dla pomiaru obje-
tosci RV, szczeg6lnie w przypadku podejrzenia ARVC. Wyniki
badania Bomma i wsp. [18] dowodza, ze pacjenci z ARVC
charakteryzuja sie znacznie wyzsza objetoscia koficoworoz-
kurczowa i koncowoskurczowa oraz nizsza frakcja wyrzutowa
RV niz osoby zdrowe.

Obecnos¢ segmentéw akinetycznych, dyskinetycznych
lub tetniakéw RV pozwala niemal ze 100-procentowg czu-
toscig rozpozna¢ ARVC (ryc. 8, 9) [19]. Niemniej ze wzgledu
na matg grubos¢ sciany i bardziej ztozong budowe pozyskanie
odpowiednich obrazéw jest trudniejsze niz w przypadku LV.
Niektorzy autorzy przedstawiaja RV jedynie w osiach krot-
kich, inni z kolei preferuja warstwy poprzeczne. Biorac pod
uwage generalng koniecznos¢ potwierdzenia wynikéw w co
najmniej 2 ortogonalnych wobec siebie ptaszczyznach, zaleca
sie dodatkowo pozyskanie do osi krétkich serii obrazéw w osi
dtugiej (poprzecznej). Ze wzgledu na obecnos¢ czesto bardzo
matych tetniakow czy odcinkowych zaburzei kurczliwosci
wazne jest uzyskanie dobrej rozdzielczosci przestrzennej
obrazéw rezonansu magnetycznego, co wymaga zastosowania
warstw o matej grubosci (5-6 mm) w spos6b ciagty. Wyko-
rzystanie matego pola obrazowania (field of view) poprawia
rozdzielczos¢ przestrzenna kosztem nizszego stosunku sygnatu
do szumu. W niektérych postaciach ARVC zwiazanych z mu-
tacja desmosoméw w CMR wystepuje ,,objaw akordeonowy”.
Jest on przejawem nadmiernego skurczowego pofatdowania
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PK EDV: 300ml, PK ESV: 240ml

M. I. 66 Komorowe zaburzenia rytmu; LV EF = 64%, PK EF= 20%

tetniakowate uwypuklenia w drodze odptywu PK

Rycina 9. Rezonans magnetyczny, obraz w osi diugiej serca, sekwencja TruFISP oraz TSE T1 typu ,,ciemnej krwi”; tetniakowate

uwypuklenia w drodze odptywu prawej komory (strzatki)

Rycina 10. Rezonans magnetyczny, obraz w osi dfugiej

w przekroju poprzecznym, sekwencja b-SSFP cine w fazie kon-
coworozkurczowej; ,,objaw akordeonowy” widoczny w czesci
podstawnej sciany wolnej prawej komory

Sciany w RVOT lub wolnej $ciany RV na wysokosci zastawki
trojdzielnej (ryc. 10). W wynikach niedawno opublikowanego
badania Dalal i wsp. [20], opierajac sie na objawie akordeo-
nowym, dowiedli 80-procentowej doktadnosci rozpoznania
rodzinnej ARVC.

Obrazowanie na podstawie obrazéw T1-zaleznych
(z uzyciem szybkich sekwencji echa spinowego — FSE) po-
zwala zobrazowac tkanke ttuszczowa miokardium jako obsza-
ry o wysokiej intensywnosci sygnatu (ryc. 8), ktére w pierw-

szych latach stosowania techniki rezonansu magnetycznego
stanowity surogat rozpoznania ARVC [21]. Niemniej aktualna
wiedza i do$wiadczenie podaja w watpliwos¢ diagnostyczng
warto$¢ wykazania obecnosci tkanki ttuszczowej. Obecnos¢
wysp tkanki ttuszczowej wewnatrz miokardium udokumen-
towano bowiem u zdrowych oséb [22]. Z kolei odr6znienie
tkanki ttuszczowej wewnatrz miokardium od tkanki ttusz-
czowej znajdujacej sie pod nasierdziem jest trudne, gtéwnie
z powodu cienkiej Sciany RV [23]. Artefakty z uSredniania
intensywnosci sygnatu prowadza do obnizenia wiarygodno-
Sci obrazéw pozyskiwanych w sekwencjach T1-zaleznych
i dlatego to obrazowanie nie zostafo uwzglednione w zmo-
dyfikowanych kryteriach diagnostycznych.

P6zne wzmocnienie kontrastowe widoczne w sek-
wencjach inwersji i powrotu typu ,ciemnej krwi” (ryc. 11)
wykorzystywane od dawna z powodzeniem w diagnostyce
zywotnosci i blizny zawatowej za pomoca rezonansu mag-
netycznego znalazfo réwniez zastosowanie w diagnostyce
ARVC. Wystepuje ono u 60-70% chorych z potwierdzonym
rozpoznaniem ARVC. Regiony, w ktérych wystepuje pézne
kontrastowanie, obrazuja obszary wzmozonego wi6knienia
RV. Nalezy jednak zaznaczy¢, ze ze wzgledu na cienkoscienng
budowe RV, podobnie jak w przypadku oceny przebudowy
ttuszczowej, niejednokrotnie trudno jest wiarygodnie ocenic¢
obecno$¢ widknienia miesnia RV. Wykazanie widknienia
nie zostato réwniez ujete w zmodyfikowanych kryteriach
diagnostycznych. Znacznie fatwiej jest natomiast stwierdzi¢
obecnos¢ wspotwystepujacych ognisk p6znego wzmocnienia
u chorych z ARVC w miesniu LV, zlokalizowanych podna-
sierdziowo lub $rédéciennie, w odréznieniu od lokalizagji
podwsierdziowej, charakterystycznej dla niedokrwienia
miokardium (ryc. 12). Obecno$¢ péznego wzmocnienia kon-
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trastowego jest opisywana w literaturze jako niezalezna od
wystepowania i lokalizacji tetniakow oraz segmentéw dyski-
netycznych [24]. Wyniki niedawno opublikowanego badania
podkreslaja prognostyczne znaczenie obecnosci péznego
kontrastowania w potwierdzonej ARVC [25]. W populacji
chorych z ARVC badanie elektrofizjologiczne prowokowato
utrwalony czestoskurcz komorowy u 75% chorych z obecnym
p6znym kontrastowaniem. Z kolei arytmii nie prowokowano
u wszystkich pacjentéw, u ktérych nie stwierdzono péznego
kontrastowania. Nalezy przypuszczac, ze ogniska zwi6knienia
stanowig substrat arytmii.

Wprowadzenie zmodyfikowanych kryteriéw diagno-
stycznych ARVC nieopierajacych sie na detekcji zmian ttusz-
czowych i wi6knienia miesnia RV/LV spowodowato zmniej-
szenie czestosci rozpoznawania duzego/matego kryterium
rezonansowego [26]. Czas pokaze, na ile wzrost swoistosci
diagnostycznej i spadek czutosci diagnostycznej CMR wptynie
na rozpoznawanie ARVC i rokowanie chorych.

BADANIE RTG KLATKI PIERSIOWE]
Zdjecie RTG klatki piersiowej w projekcji przednio-tylnej
i przednio-bocznej ma bardzo ograniczone znaczenie
w diagnostyce ARVC. Rutynowe zdjecie klatki piersiowej,
szczegdlnie w projekeji przednio-tylnej, u chorych z podejrze-
niem ARVC obrazuje powiekszenie sylwetki serca w zakresie
RV, ktére jest mato specyficznym wskaznikiem tej jednostki

Rycina 11. Rezonans magnetyczny, obraz w osi krotkiej,
obrazowanie p4éznego wzmocnienia kontrastowego, widocz-
ne obszary péznego wzmocnienia kontrastowego w $cianie chorobowej. W zaawansowanych postaciach radiogram klatki
wolnej i dolnej powiekszonej prawej komory piersiowej moze wykazywac¢ powiekszenie sylwetki serca
w zakresie RV czy obecnos¢ ptynu w jamach optucnowych,
bedaca wyrazem nasilonej dekompensacji prawokomorowej.

ANGIOGRAFIA

Badanie angiograficzne ze wzgledu na inwazyjny charakter
i koniecznos¢ zastosowania promieniowania rentgenowskiego
ma ograniczone zastosowanie w diagnostyce ARVC. Niemniej,
zgodnie z nowelizacja kryteriéw rozpoznania ARVC z 2010 r.,
frakcja wyrzutowa i odcinkowe zaburzenia kurczliwosci RV
oceniane za pomoca wentrykulografii stanowia duze kryteria
rozpoznania tej choroby [9, 27]. Cecha typowa dla ARVC jest
op6znione wyptukiwanie kontrastu z RV i charakterystyczne
poziome ufozenie beleczek oraz szczeliny rzekome (ryc. 13).
Ocena funkgji skurczowej RV za pomoca angiografii jest
metodg stosowana rzadko.

TOMOGRAFIA KOMPUTEROWA
Tomografia komputerowa (CT) nie jest technika rutynowo
przeznaczong do obrazowania RV ze wzgledu na istotna ekspo-

zycje na promieniowanie jonizujace i konieczno$¢ stosowania
jodowego $rodka kontrastowego. Osiagniety w ostatnich latach
postep techniczny sprawit, ze badana jest uzytecznos¢ CT

Rycina 12. Rezonans magnetyczny, obraz w osi krotkiej,

obrazowanie p4éznego wzmocnienia kontrastowego, widocz- . .
ne obszary p6znego wzmocnienia kontrastowego w miesniu w diagnostyce ARVC. Zaleta CT wielorzedowego w stosunku do
prawej i lewej komory CMR jest wyzsza rozdzielczos¢ przestrzenna. Tomografia kom-

puterowa moze stanowic alternatywe dla CMR w celu oszaco-
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Rycina 13. Wentrykulografia, widoczne charakterystyczne
poziome utozenie beleczek i szczeliny rzekome

wania wymiaréw RV, oceny objetosci oraz funkgji skurczowej RV
i jej zaburzer morfologicznych w przypadku przeciwwskazar
do wykonania CMR (osoby z kardiowerterem-defibrylatorem,
rozrusznikiem serca, z metalowymi implantami, klaustrofo-
big). Opisano réwniez obecnos¢ naciekéw ttuszczowych RV
i LV w CT u pacjentéw z ARVC. Tkanka ttuszczowa w CT jest
widoczna jako ogniska o obnizonym stopniu pochtaniania
promieniowania RTG (od 5 do —17 jednostek Hounsfielda),
hipodensyjne w stosunku do miokardium. Stwierdzono dobra
korelacje miedzy ogniskami sttuszczenia Sciany serca stwierdza-
nymi w CT a mapowaniem elektroanatomicznym [28].

ELEKTROANATOMICZNE MAPOWANIE
PRAWEGO SERCA
Interesujaca, chociaz inwazyjna i kontrowersyjna metode oce-
ny stopnia zachowanej zywotnosci miokardium RV stanowi
mapowanie elektroanatomiczne serca, z uzyciem systemu
NOGA czy CARTO. Pozwalaja one na wyznaczenie wewnatrz-
sercowej mapy napieciowej, ktéra pokazuje obszary o upo-
Sledzonym, obnizonym napieciu z mozliwoscig wyrdéznienia
tych, ktére stanowia blizne (ryc. 14). Te nowoczesne techniki
pozwalaja bezposrednio zobrazowa¢ obecnos¢, lokalizacje
i wielkos¢ blizny w ARVC poprzez identyfikacje regionéw
niskonapieciowych zwanych blizng elektroanatomiczng [29,
30] (ryc. 15, 16). Wyniki badan doswiadczalnych wskazuja
na wysoki stopieri korelacji miedzy wewnatrzsercowa mapa
napieciowa a rozktadem tkanki wtdknisto-ttuszczowej
w miokardium RV [31]. Wyniki niedawno opublikowanego
badania wskazuja takze na kliniczna przydatnos¢ nowego
wskaZnika elektrofizjologicznego, jakim jest catkowity czas

endokardialnej aktywacji RV u chorych z podejrzeniem

2-1-ReMap (114, 0)

Rycina 14. Mapa elektroanatomiczna CARTO prawej komory
U pacjenta z podejrzeniem arytmogennej kardiomiopatii pra-
wej komory. Kolor czerwony — obszar niskoamplitudowy

(< 0,5 mV), kolor fioletowy — obszar zdrowy (> 1,5 mV).
Obszar uszkodzenia zlokalizowany w czesci dolno-bocznej
prawej komory. Zmodyfikowana projekcja prawo-boczna

ARVC. Réznica czasu miedzy poczatkiem endokardialnej
aktywacji RV a najpézniejsza aktywacja endokardialng RV
okazata sie istotnie statystycznie dtuzsza u chorych z ARVC
i wykazywata ujemna korelacje z frakcja wyrzutowa RV [29].
Rozlegtos¢ niskonapieciowego obszaru RV jest tez waznym
predyktorem groznych zaburzef rytmu serca (nagly zgon,
interwencja kardiowertera-defibrylatora lub dtugotrwaty
czestoskurcz komorowy) [32]. Trzeba jednak pamieta¢, ze
proces chorobowy w mie$niu sercowym w ARVC, podobnie
jak w innych kardiomiopatiach, dotyczy w pierwszym okresie
przede wszystkim obszaréw podnasierdziowych [33]. Obec-
nie nadzieje wiaze sie zatem z mapowaniem epikardialnym,
ktére bedzie moglo by¢ pomocne we wczesnej diagnostyce
ARVC, kiedy rozpoznanie jest najtrudniejsze, a ryzyko SCD juz
istotne [6]. Ze wzgledu na inwazyjno$¢ procedury i koniecz-
nos$¢ cewnikowania serca elektroanatomiczne mapowanie
prawego serca nie moze by¢ proponowane jako rutynowe
obrazowanie blizny RV w przypadku podejrzenia ARVC.
Mozna jednak bra¢ je pod uwage jako metode stosowana
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Rycina 15. Mapa elektroanatomiczna CARTO prawej komory u pacjenta z podejrzeniem arytmogennej kardiomiopatii prawej
komory. Kolor czerwony — obszar niskoamplitudowy (< 0,5 mV), kolor fioletowy — obszar zdrowy (> 1,5 mV). Obszar uszko-
dzenia zlokalizowany w drodze odptywu prawej komory; A. Projekcja przednio-tylna; B. Projekcja tylno-przednia
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Rycina 16. Mapa elektroanatomiczna CARTO prawej komory

U pacjenta z podejrzeniem arytmogennej kardiomiopatii prawej
komory. Kolor czerwony — obszar niskoamplitudowy (< 0,5 mV),
kolor fioletowy — obszar zdrowy (> 1,5 mV). Obszar uszkodze-
nia zlokalizowany w drodze odptywu prawej komory i w catej
przedniej Scianie prawej komory. Projekcja przednio-tylna

w wyjatkowych przypadkach, np. u sportowcéw, kiedy de-
cyzja o dopuszczeniu do treningéw zalezy od rozpoznania
lub wykluczenia choroby.
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PODSUMOWANIE
ARVC jest stosunkowo rzadkim schorzeniem, w ktérym
wiasciwie postawiona diagnoza jest istotna z kilku przyczyn.
Woczesne rozpoznanie ma znaczenie wobec wysokiego
ryzyka niebezpiecznych dla zycia arytmii i zagrozenia SCD
obserwowanych w tej populacji pacjentéw. Z tego wzgle-
du standardowa diagnostyka réznicowa arytmii powinna
uwzglednia¢ ARVC jako jedna z przyczyn. Rozpoznanie ARVC
nie jest tatwe, m.in. z powodu podobiefistw spotykanych
w innych schorzeniach RV, co narzuca koniecznos¢ rutyno-
wego stosowania kryteriéw diagnostycznych uzgodnionych
w 1994 r. i zmodyfikowanych w 2010 r. przez miedzynaro-
dowa grupe ekspertow. Wsréd 6 gtéwnych kryteriéw, obok
wywiadu rodzinnego, 3 kryteriow elektrokardiograficznych,
badania histopatologicznego, znajduja sie badania obrazowe
(TTE/CMR/wentrykulografia). Nalezy zdawac sobie sprawe, ze
obrazowanie u chorych z podejrzeniem ARVC ma istotne zna-
czenie, przy czym zmiany w morfologii i funkgji RV i/lub LV nie
sa warunkiem bezwzglednym wczesnego rozpoznania ARVC.
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