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WSTĘP
Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ARVC) jest gene-
tycznie uwarunkowanym zaburzeniem budowy miokardium, 
w którym tkankę mięśnia sercowego zastępuje tkanka włók-
nista i tłuszczowa, co wiąże się ze zmianą struktury i funkcji 
głównie prawej komory (RV) i jest źródłem arytmii komorowej.

Częstość występowania ARVC szacunkowo określa się 
na 1/2000 do 1/5000 [1]; częstość występowania jest więk-
sza we Włoszech; częściej chorują mężczyźni (3:1). U 50% 
pacjentów choroba ma charakter rodzinny i wiąże się przede 
wszystkim (70%) z defektem genów kodujących białka des-
mosomów (plakofiliny-2, desmogleiny-2, desmoplakiny (DSP), 
desmokoliny-2 i plakoglobiny-2) oraz sercowego receptora 
rianodynowego Ryr2 (ARVC2). Proces chorobowy dotyczy 
głównie RV, niemniej w niektórych przypadkach (mutacje 

DSP) może dotyczyć również albo nawet przede wszystkim 
lewej komory (LV) [2].Choroba może występować endemicz-
nie w zwiększonej częstości — zbliżona patofizjologicznie 
tzw. choroba Naxos (ARVC współwystępująca z keratoder-
mią stóp i dłoni oraz wełnistym owłosieniem głowy) dotyczy 
1:1000 mieszkańców wysp greckich.

Początek dolegliwości występuje zwykle między 
20. a 40. rż. Znane są przypadki rozpoznania ARVC w wieku 
dziecięcym, a tętniakowate poszerzenia RV zarejestrowano 
już w wieku płodowym. Najczęściej w naturalnym przebiegu 
choroby wyróżnia się 4 okresy: utajony, okres objawowej 
arytmii komorowej z RV, izolowaną niewydolność RV oraz 
kardiomiopatię obejmującą obie komory. W obrazie kli-
nicznym dominują zaburzenia rytmu serca, częstoskurcze 
komorowe, kołatania serca, utraty przytomności, objawy 
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niewydolności serca, głównie prawokomorowej. Nagły zgon 
sercowy (SCD), szczególnie w trakcie wysiłku fizycznego 
u osób młodych, może być pierwszą manifestacją choroby. 
Z tego powodu prewencja SCD, możliwa przy zastosowaniu 
wczesnej i kompleksowej diagnostyki, jest podstawowym 
celem postępowania [3]. 

Dla rozpoznania ARVC istotna jest łączna analiza wszyst-
kich strukturalnych i pozastrukturalnych cech choroby — diag-
noza ARVC nie może być zatem postawiona na podstawie 
wyniku jednego testu. Uwzględniając to przesłanie, opub-
likowano w 1994 r. (tab. 1) [4] i zmodyfikowano w 2010 r. 
(tab. 2) [5] kryteria rozpoznania ARVC bazujące na stwierdze-
niu współwystępowania zmian strukturalnych i histologicznych 
w sercu, cech elektrokardiograficznych oraz nieprawidłowości 
w monitorowaniu holterowskim, a także obciążeń rodzinnych. 
Kryteria te cechują się wysoką swoistością i ograniczoną 
czułością w rozpoznawaniu ARVC. Jednym z 6 kryteriów jest 
obrazowanie zmian strukturalnych i czynnościowych RV za 
pomocą echokardiografii, rezonansu magnetycznego i, coraz 
rzadziej, wentrykulografii. Opierając się na aktualnych kryte-
riach rozpoznania, możliwe są 3 scenariusze diagnostyczne. 
Rozpoznanie pewne w przypadku potwierdzenia 2 dużych 
kryteriów, 1 dużego i 2 małych kryteriów lub występowania 
4 małych kryteriów. Rozpoznanie prawdopodobne można 
ustalić w przypadku stwierdzenia 1 dużego i 1 małego kry-

terium lub 3 małych kryteriów, z kolei rozpoznanie możliwe 
— w przypadku 1 dużego kryterium lub 2 małych kryteriów.

Trzeba zaznaczyć, że kryterium obrazowe nie budzi 
wątpliwości w przypadku zaawansowanej przebudowy jam 
serca. Z kolei we wczesnym okresie choroby typowe dla ARVC 
zmiany histopatologiczne (włóknienie i włóknienie ze stłusz-
czeniem), niejednokrotnie będące źródłem zaburzeń rytmu 
serca i zwiększające ryzyko SCD, mogą nie być uwidocznione 
w badaniach obrazowych. Zatem na tym etapie choroby 
obrazowanie ma swoje ograniczenia. Należy zdawać sobie 
sprawę z faktu, że możliwe jest postawienie diagnozy ARVC 
przy niezaburzonej strukturze i funkcji jam serca w wynikach 
echokardiografii/kardiologicznego rezonansu magnetycznego 
(CMR)/wentrykulografii (tab. 1, 2). 

Poniżej omówiono metody obrazowania o uznanym 
i potencjalnym znaczeniu w diagnostyce ARVC.

ECHOKARDIOGRAFIA DWUWYMIAROWA
Echokardiografia jest podstawową metodą obrazowania 
wykorzystywaną w diagnostyce ARVC. Jej niewątpliwą zaletą 
jest dostępność. Z kolei wiele ograniczeń wynika z trudności 
w ocenie echokardiograficznej złożonej struktury przestrzen-
nej, jaką jest RV. W ARVC lokalizacja zmian jest typowa 
i obejmuje drogę napływu, odpływu i koniuszek RV zwane 
„trójkątem dysplazji”. 

Tabela 1. Pierwotne kryteria Task Force rozpoznawania ARVC [4]

Parametr Kryteria duże Kryteria małe

Globalne lub odcinkowe 
zaburzenia kurczliwości 
i zmiany strukturalne

•	 Znaczne poszerzenie RV i RVEF z zachowaną funkcją 
skurczową LV (lub jedynie niewielkim jej upośledzeniem)

•	 Ograniczony tętniak RV (akinetyczne lub dyskinetyczne 
segmenty ze skurczowym uwypukleniem)

•	 Znaczne odcinkowe poszerzenie RV

•	 Łagodne poszerzenie i/lub zmniejszenie RVEF 
z prawidłową funkcją LV

•	 Łagodne odcinkowe poszerzenie RV

•	 Odcinkowa hipokineza RV

Obraz histopatologiczny •	 Komórki mięśnia sercowego zastąpione przez tkankę 
włóknisto-tłuszczową

Zaburzenia okresu  
repolaryzacji

•	 Odwrócone załamki T w odprowadzeniach 
przedsercowych (V2 i V3 > 12. rż., bez RBBB)

Zaburzenia przewodze-
nia/okresu depolaryzacji

•	 Fala epsilon lub ograniczone poszerzenie zespołu QRS 
(> 110 ms) w odprowadzeniach V1–V3

•	 Późne potencjały w SAECG

Zaburzenia rytmu •	 sVT lub nsVT o morfologii LBBB (EKG, EKG 
metodą Holtera, test wysiłkowy)

•	 Liczne EV (> 1000/24 h) (EKG 
metodą Holtera)

Wywiad rodzinny •	 Choroba rodzinna potwierdzona na podstawie pre-
paratu sekcyjnego lub operacyjnego

•	 Wywiad rodzinny w kierunku ARVC (diagnoza kliniczna 
oparta na kryteriach Task Force

•	 Przedwczesny zgon w rodzinie < 35. rż.  
z podejrzeniem ARVC

Diagnoza ARVC: 2 duże kryteria lub 1 duże + 2 małe lub 4 małe kryteria dotyczące różnych parametrów 
ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; EV — przedwczesne pobudzenie komorowe; LBBB — blok lewej odnogi pęczka Hisa; LV — 
lewa komora; RBBB — blok prawej odnogi pęczka Hisa; RV — prawa komora; RVEF — frakcja wyrzutowa prawej komory; SAECG — elektrokardio-
grafia uśredniona; sVT — utrwalony częstoskurcz komorowy; nsVT — nieutrwalony częstoskurcz komorowy
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Tabela 2. Zmodyfikowane kryteria Task Force rozpoznawania ARVC [5]

Parametr Kryteria duże Kryteria małe

Globalne lub 
odcinkowe 
zaburzenia 
kurczliwości  
i zmiany  
strukturalne*

Echokardiografia 2D:
•	 odcinkowa akineza lub dyskineza lub tętniak RV

+

•	  ≥ 1 z poniższych (pomiar pod koniec rozkurczu):

—— PLAX RVOT ≥ 32 mm (skorygowany względem 
BSA [PLAX/BSA] ≥ 19 mm/m2)

—— PSAX RVOT ≥ 36 mm (skorygowany względem 
BSA [PSAX/BSA] ≥ 21 mm/m2)

—— FAC £ 33%

Rezonans magnetyczny serca:
•	 odcinkowa akineza lub dyskineza lub asynchronia 

skurczu RV

+

•	  ≥ 1 z poniższych:

—— RVEDV/BSA ≥ 110 ml/m2 ♂ lub ≥ 100 ml/m2 ♀
—— RVEF £ 40%

Wentrykulografia RV:
•	 odcinkowa akineza, dyskineza lub tętniak RV

Echokardiografia 2D:
•	 odcinkowa akineza lub dyskineza RV

+

•	  ≥ 1 z poniższych (pomiar pod koniec rozkurczu):

—— PLAX RVOT ≥ 29 i < 32 mm (skorygowany względem BSA 
[PLAX/BSA] ≥ 16 i < 19 mm)

—— PSAX RVOT ≥ 32 i < 36 mm (skorygowany względem BSA 
[PSAX/BSA] ≥ 18 i < 21 mm)

—— FAC > 33% £ 40%

Rezonans magnetyczny serca:
•	 odcinkowa akineza lub dyskineza lub asynchronia  

skurczu RV

+

•	  ≥ 1 z poniższych:

—— RVEDV/BSA ≥ 100 i < 110 ml/m2 ♂ lub ≥ 90 i < 100 ml/m2 ♀
—— RVEF > 40% i £ 45%

Obraz histo
patologiczny

•	 < 60% rezydualnych kardiomiocytów w badaniu 
morfometrycznym (lub < 50%, jeżeli odsetek 
szacowany), z obecnością tkanki włóknistej 
w ≥ 1 próbce pobranej z wolnej ściany RV, 
niezależnie od obecności tkanki tłuszczowej 
w biopsji endomiokardialnej

•	 60–75% rezydualnych kardiomiocytów w badaniu morfometry-
cznym (lub 50–65%, jeżeli odsetek szacowany), z obecnością 
tkanki włóknistej w ≥ 1 próbce pobranej z wolnej ściany RV, 
niezależnie od obecności tkanki tłuszczowej w biopsji endo-
miokardialnej

Zaburzenia  
przewodzenia/ 
/okresu  
depolaryzacji

•	 Fala epsilon w odprowadzeniach V1–V3  
(powtarzalny niskonapięciowy sygnał między 
końcem zespołu QRS i początkiem załamka T)

•	 Późne potencjały w SAECG w ≥ 1 z 3 parametrów, przy braku 
poszerzenia QRS ≥ 110 ms w standardowym EKG

•	 fQRS ≥ 114 ms

•	 Czas trwania końcowej części zespołu QRS  
(o amplitudzie < 40 μV) ≥ 38 ms

•	 Wartość skuteczna napięcia końcowych 40 ms zespołu  
QRS £ 20 μV

•	 Czas aktywacji końcowej zespołu QRS ≥ 55 ms mierzony od 
dna załamka S do końca zespołu QRS, wliczając R’, w V1, V2  
lub V3, przy braku RBBB

Zaburzenia  
okresu  
repolaryzacji

•	 Odwrócony załamek T w V1, V2 i V3 u pacjentów  
> 14. rż. (bez RBBB QRS >120 ms)

•	 Odwrócony załamek T w V1 i V2 u pacjentów > 14. rż. (bez 
RBBB) lub w V4, V5, V6

•	 Odwrócony załamek T w V1, V2, V3 i V4 u chorych > 14. rż. 
w obecności RBBB

Zaburzenia  
rytmu

•	 nsVT lub sVT o morfologii LBBB z osią górną 
(ujemny lub nieokreślony QRS w II, III, aVF  
i dodatni QRS w aVL)

•	 nsVT lub sVT o konfiguracji jak z drogi odpływu RV lub o mor-
fologii LBBB z osią dolną (dodatni QRS w II, III, aVF, ujemny w aVL)

•	 > 500 EV /24 h (EKG metodą Holtera)
Wywiad  
rodzinny

•	 ARVC potwierdzona u krewnego I stopnia, który 
spełnia zmodyfikowane kryteria Task Force

•	 ARVC potwierdzona patomorfologicznie (autop-
sja lub operacja) u krewnego I stopnia

•	 Identyfikacja mutacji† o potwierdzonym lub 
prawdopodobnym związku z rozwojem ARVC 
u pacjenta poddawanego ocenie klinicznej

•	 Wywiad w kierunku ARVC u krewnego I stopnia, ale nie można 
określić, czy osoba spełnia zmodyfikowane kryteria Task Force

•	 Przedwczesna nagła śmierć (< 35. rż.) z powodu podejrze-
wanego ARVC u krewnego I stopnia

•	 ARVC potwierdzona histopatologicznie lub na podstawie kry-
teriów Task Force u krewnego II stopnia

Diagnoza ARVC: 2 duże kryteria lub 1 duże + 2 małe lub 4 małe kryteria dotyczące różnych parametrów 
*Hipokineza nie jest uwzględniona w definicji odcinkowych zaburzeń kurczliwości prawej komory wg zmodyfikowanych kryteriów Task Force roz-
poznawania ARVC/D; †patologiczna mutacja jest odpowiedzialna za modyfikację ostatecznie kodowanego białka i nie występuje lub jest rzadka 
w populacji osób zdrowych (bez rozpoznania ARVC/D) oraz prowadzi do zmiany struktury i funkcji kodowanego białka; określono niepodważalny 
związek mutacji z fenotypem choroby na podstawie analizy rodowodu; BSA — powierzchnia ciała; FAC — zmiana pola powierzchni; RVOT — 
droga odpływu z prawej komory; RVEDV — objętość końcowo rozkurczowa prawej komory; PLAX — projekcja przymostkowa w osi długiej;  
PSAX — projekcja przymostkowa w osi krótkiej; pozostałe rozwinięcia skrótów jak w tabeli 1
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jest analiza dynamicznych zjawisk toczących się w skurczu 
i rozkurczu (ryc. 1A, B). Wyżej wymienione nieprawidło-
wości są najczęściej zlokalizowane w okolicy zastawki trój-
dzielnej, segmentów przykoniuszkowych i w okolicy RVOT 
(tzw. „trójkąt dysplazji”; ryc. 2). Na wczesnych etapach cho-
roby obserwuje się poszerzenie RVOT. W zaawansowanych 
postaciach dochodzi do jej globalnej dylatacji i dysfunkcji 
skurczowej (ryc. 3). W obrazie echokardiograficznym można 
stwierdzić także pogrubienie wiązki pośredniej i wzmożone 
beleczkowanie wsierdzia — są to jednak mało specyficzne 
objawy (ryc. 4).

Trzeba pamiętać, że wg zmodyfikowanych kryte-
riów Task Force [5] ściśle zdefiniowana dysfunkcja i/lub 
poszerzenie jamy RV należy do jednego z 6 kryteriów 
diagnostycznych. W przypadku echokardiografii dwuwy-
miarowej jest wymagane spełnienie 2 warunków: wykazanie 
odcinkowych zaburzeń kurczliwości i poszerzenia lub dys-
funkcji skurczowej RV. O obecności „większego kryterium” 
mówimy wówczas, gdy obecna jest odcinkowa akineza, 
dyskineza lub tętniak oraz co najmniej 1 z wymienionych 
3 wskaźników dylatacji lub dysfunkcji skurczowej RV (tab. 2). 
Największą czułość (75%) i swoistość (95%) ma wskaźnik 
PLAX RVOT — poszerzenie RVOT w projekcji przymostko-
wej osi długiej ≥ 32 mm (ryc. 5). 

Kryterium mniejsze jest spełnione przy słabiej zaznaczo-
nym poszerzeniu i dysfunkcji skurczowej RV. Punkty odcięcia 
wskaźników dylatacji i dysfunkcji skurczowej RV odpowiada-
jące powyższym kryteriom zamieszczono w tabeli 2. Warto 
podkreślić, że wg aktualnych wytycznych odcinkowa hipo-
kineza nie stanowi kryterium diagnostycznego. 

Jak zaznaczono we wstępie, ARVC może obejmować 
także LV (ok. 60% chorych), a zmiany mają zbliżoną mor-
fologię. Ogniskowe zaburzenia kurczliwości LV najczęściej 
dotyczą ściany dolnej i bocznej. Wyjściowo zajmują głównie 
warstwę nasierdziową. 

Ocena „trójkąta dysplazji” wymaga wykorzystania nastę-
pujących projekcji: 

—— projekcja przymostkowa oś krótka naczyniowa w celu 
oceny drogi odpływu RV (RVOT); 

—— projekcja koniuszkowa 4-jamowa;
—— projekcja podmostkowa w celu oceny ściany dolno-

bocznej RV;
—— projekcja przymostkowa na drogę napływu RV.

Opis badania echokardiograficznego powinien uwzględ-
niać typ zmian, stopień zaawansowania i ich lokalizację. Za 
rozpoznaniem przemawiają stwierdzane odcinkowe lub 
rozlane zmiany w obrębie nasierdzia i/lub całej warstwy 
mięśnia wolnej ściany RV. Zmiany te mogą mieć charakter 
ogniskowego ścieczenia, tętniaków, obszarów hipo-, dyski-
nezy ściany RV. Aby postawić właściwą diagnozę, konieczna 

A B

Rycina 1. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja koniuszkowa 4-jamowa, strzałkami zaznaczono poszerzenie, rozdęcie 
i ścieńczenie okolicy koniuszkowej prawej komory; A. Skurcz; B. Rozkurcz

Rycina 2. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja ko-
niuszkowa 4-jamowa, zbliżenie, strzałkami zaznaczono płyn 
w worku osierdziowym, tętniaki okolicy koniuszkowej prawej 
komory (RV)
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W zaawansowanej postaci ARVC zmiany zaobserwowane 
zarówno w echokardiografii, jak i za pomocą innych metod 
obrazowych, będą zbliżone. Stwierdza się wówczas znaczne 
poszerzenie i dysfunkcję RV, płyn w worku osierdziowym, spo-
wolniony i zależny od fazy oddechowej przepływ w prawych 
jamach serca, ciężką niedomykalność zastawki trójdzielnej. 
Dysfunkcja RV sprzyja procesom zakrzepowym — w obsza-
rach dyskinezy mogą się tworzyć skrzepliny [6].

Obraz zaawansowanej postaci ARVC wymaga różnicowa-
nia z wszystkimi schorzeniami prowadzącymi do poszerzenia 
i upośledzonej kurczliwości RV — z przebytym zawałem RV, 
wrodzonymi wadami przeciekowymi serca, anomalią Ebsteina, 
nadciśnieniem płucnym, niedomykalnością zastawek prawego 
serca, przebytym zapaleniem mięśnia sercowego, sarkoidozą 
(w 15% wstępnie rozpoznana jako ARVC), chorobą Chagasa 
oraz anomalią Uhla (brak włókien mięśniowych w ścianie RV).

Rycina 4. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja przymost-
kowa, oś krótka naczyniowa, strzałkami zaznaczono rozdęcie 
prawej komory (RV) w okolicy drogi napływu, wzmożone be-
leczkowanie w okolicy drogi odpływu prawej komory (RVOT); 
AV — zastawka aortalna

Rycina 5. Echokardiografia przezklatkowa, projekcja przy-
mostkowa, oś długa — pomiar drogi odpływu prawej komory 
w projekcji przymostkowej osi długiej (PLAX RVOT)

Rycina 3. Echokardiograficzna ocena funkcji skurczowej prawej komory (RV): prędkość ruchu pierścienia trójdzielnego (TAPSE), 
prędkość miokardialna bocznej części pierścienia trójdzielnego; ocena zmiany pola powierzchni prawej komory (FAC);  
TDI — tkankowa echokardiografia doplerowska
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ECHOKARDIOGRAFIA TRÓJWYMIAROWA
Doniesienia z ostatnich lat wskazują na przydatność diagnostycz-
ną echokardiografii trójwymiarowej w ocenie RV [7]. Za pomocą 
tego narzędzia diagnostycznego jest możliwa ocena jakościowa 
struktury RV (ryc. 6, 7). Wymiary RV, pomiary jej objętości oraz 
frakcji wyrzutowej ściśle korelują z wynikami CMR, który stanowi 
metodę referencyjną w ocenie morfologii i funkcji RV [8].

ECHOKARDIOGRAFIA KONTRASTOWA
Zastosowanie środka kontrastowego pierwszej lub drugiej 
generacji, poprzez poprawę wizualizacji granicy wsierdzia, 
pozwala wiarygodniej ocenić funkcję skurczową RV. Perfu-
zyjna echokardiografia kontrastowa nie znalazła zastosowania 
w diagnostyce ARVC. Próba zakontrastowania miokardium 
RV nie wnosi żadnej wartości diagnostycznej ze względu na 
liczne artefakty związane ze zbyt cienką ścianą RV. 

ECHOKARDIOGRAFIA PRZEZPRZEŁYKOWA
W przypadku podejrzenia ARVC morfologia RV oraz jej funk-
cja skurczowa mogą być ocenione również w echokardiografii 
przezprzełykowej [9]. Niemniej zastosowanie tej techniki 
w diagnostyce ARVC jest jedynie ograniczone do sytuacji, 
w których echokardiografia przezklatkowa (TTE) nie pozwala 
adekwatnie zobrazować funkcji i wymiarów RV.

ECHOKARDIOGRAFIA WEWNĄTRZSERCOWA
Na podstawie aktualnego stanu wiedzy oraz przeglądu dostęp-
nego piśmiennictwa echokardiografia wewnątrzsercowa może 
być przydatna w ocenie morfologii, odcinkowych zaburzeń 
kurczliwości RV, grubości ściany RV, a także w identyfikacji 
mikrotętniaków z charakterystycznymi skurczowymi uwy-
pukleniami [10–12]. Inwazyjny charakter badania i wysoka 
cena jednorazowych sond wewnątrzsercowych wykluczają tę 
metodę dla celów rutynowej diagnostyki ARVC.

ILOŚCIOWA OCENA FUNKCJI REGIONALNEJ
Identyfikacja patologii RV w grupie pacjentów we wczesnym 
okresie ARVC jest trudna, a często niemożliwa. Wprowa-
dzenie tkankowej echokardiografii doplerowskiej (TDE), 
a szczególnie nowszej techniki śledzenia markerów akustycz-
nych (STI) pozwoliło w sposób ilościowy oceniać regionalną 
funkcję wolnej ściany RV przy użyciu parametrów deformacji 
miokardium. Najbardziej wartościowym spośród nich dla RV 
jest odkształcenie podłużne ze względu na dwuwarstwową 
budowę cienkiej ściany RV z rozbudowaną podwsierdziową 
warstwą włókien podłużnych [13]. Parametry oceny odkształ-
cenia lub tempa odkształcenia w ramach eksperymentów 
medycznych w stosunku do konwencjonalnych parametrów 
echokardiograficznych dokładniej identyfikują chorych z po-
dejrzeniem ARVC. Wyniki badań, na podstawie dostępnego 
piśmiennictwa, wskazują na znamiennie gorsze wartości 
odkształcenia podłużnego w grupie chorych z ARVC [14, 15]. 
Ocena odkształcenia za pomocą echokardiografii trójwymia-
rowej wykazała gorsze wartości odkształcenia podłużnego 
u chorych z ARVC, które nie ulegały poprawie na szczycie 
obciążenia [16]. Zaawansowane metody echokardiograficzne 
(STI i TDE) znalazły również zastosowanie w ocenie dyssyn-
chronii RV w przypadkach jej istotnego powiększenia [17]. 

REZONANS MAGNETYCZNY SERCA
Zaktualizowane w 2010 r. kryteria rozpoznania ARVC [5] 
uwzględniają CMR jako jedną z kluczowych metod obrazo-
wych w tym schorzeniu. Analogicznie do echokardiografii 
dwuwymiarowej w CMR jest wymagane spełnienie 2 wa-
runków: wykazanie odcinkowych zaburzeń kurczliwości RV 
pod postacią akinezy lub dyskinezy mięśnia lub asynchronii 
skurczu RV oraz przekroczenie ustalonych punktów odcię-

Rycina 6. Echokardiografia trójwymiarowa, obrazowanie typu 
full volume, przebudowa prawej komory (RV) typowa dla 
arytmogennej kardiomiopatii prawej komory

Rycina 7. Echokardiografia trójwymiarowa, obrazowanie 
typu full volume, rekonstrukcja prawej komory w osi krótkiej, 
widoczna przebudowa prawej komory typowa dla arytmogen-
nej kardiomiopatii prawej komory; RVOT — droga odpływu 
prawej komory; AV — zastawka aortalna
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cia dla objętości końcoworozkurczowej RV lub obniżonej 
frakcji wyrzutowej RV (tab. 2). Spełnienie dużego vs. małego 
kryterium rozpoznania ARVC jest determinowane wartością 
objętości końcoworozkurczowej RV lub stopniem obniżenia 
frakcji wyrzutowej RV (tab. 2). W świetle obowiązujących 
kryteriów rozpoznania ARVC sam CMR nie upoważnia za-
tem do rozpoznania choroby, może on jedynie potwierdzić 
obecność 1 dużego lub 1 małego kryterium. Należy także 
zaznaczyć, że kluczowe znaczenie w stwierdzaniu obecności 
rezonansowych kryteriów ARVC ma potwierdzenie obecności 
regionalnych zaburzeń kurczliwości RV, gdyż przekroczenie 
wartości objętości końcoworozkurczowej RV powyżej przyję-
tych dla diagnostyki ARVC punktów odcięcia może się mieścić 
jeszcze w zakresie normy dla wieku i płci [17].

Rezonans magnetyczny w przypadku podejrzenia ARVC 
wymaga specjalnego protokołu sekwencji, który sprosta 
różnym aspektom patofizjologicznym tej choroby. Metodą 
rezonansu magnetycznego w przypadku podejrzenia ARVC 
dokonuje się pomiarów wolumetrycznych, oceny zaburzeń 
kurczliwości, obecności tkanki tłuszczowej i oceny stopnia 
zwłóknienia miokardium techniką późnego wzmocnienia 
kontrastowego — LGE.

Zgodnie z wymienionymi powyżej zmodyfikowanymi 
kryteriami diagnostycznymi sekwencje wolumetryczne (echa 
gradientowego, b-SSFP cine) pełnią decydującą rolę w roz-
poznaniu kardiomiopatii. Obrazowanie techniką rezonansu 

magnetycznego jest metodą referencyjną dla pomiaru obję-
tości RV, szczególnie w przypadku podejrzenia ARVC. Wyniki 
badania Bomma i wsp. [18] dowodzą, że pacjenci z ARVC 
charakteryzują się znacznie wyższą objętością końcoworoz-
kurczową i końcowoskurczową oraz niższą frakcją wyrzutową 
RV niż osoby zdrowe.

Obecność segmentów akinetycznych, dyskinetycznych 
lub tętniaków RV pozwala niemal ze 100-procentową czu-
łością rozpoznać ARVC (ryc. 8, 9) [19]. Niemniej ze względu 
na małą grubość ściany i bardziej złożoną budowę pozyskanie 
odpowiednich obrazów jest trudniejsze niż w przypadku LV. 
Niektórzy autorzy przedstawiają RV jedynie w osiach krót-
kich, inni z kolei preferują warstwy poprzeczne. Biorąc pod 
uwagę generalną konieczność potwierdzenia wyników w co 
najmniej 2 ortogonalnych wobec siebie płaszczyznach, zaleca 
się dodatkowo pozyskanie do osi krótkich serii obrazów w osi 
długiej (poprzecznej). Ze względu na obecność często bardzo 
małych tętniaków czy odcinkowych zaburzeń kurczliwości 
ważne jest uzyskanie dobrej rozdzielczości przestrzennej 
obrazów rezonansu magnetycznego, co wymaga zastosowania 
warstw o małej grubości (5–6 mm) w sposób ciągły. Wyko-
rzystanie małego pola obrazowania (field of view) poprawia 
rozdzielczość przestrzenną kosztem niższego stosunku sygnału 
do szumu. W niektórych postaciach ARVC związanych z mu-
tacją desmosomów w CMR występuje „objaw akordeonowy”. 
Jest on przejawem nadmiernego skurczowego pofałdowania 

Rycina 8. Rezonans magnetyczny, obraz w osi krótkiej serca, sekwencja TruFISP oraz TSE T1 typu „ciemnej krwi”; podejrzenie na-
cieku tłuszczowego prawej komory — po prawej zaznaczono hiperintensywne pasmo, powiększenie i tętniakowate uwypuklenia 
w drodze odpływu prawej komory
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ściany w RVOT lub wolnej ściany RV na wysokości zastawki 
trójdzielnej (ryc. 10). W wynikach niedawno opublikowanego 
badania Dalal i wsp. [20], opierając się na objawie akordeo-
nowym, dowiedli 80-procentowej dokładności rozpoznania 
rodzinnej ARVC.

Obrazowanie na podstawie obrazów T1-zależnych 
(z użyciem szybkich sekwencji echa spinowego — FSE) po-
zwala zobrazować tkankę tłuszczową miokardium jako obsza-
ry o wysokiej intensywności sygnału (ryc. 8), które w pierw-

szych latach stosowania techniki rezonansu magnetycznego 
stanowiły surogat rozpoznania ARVC [21]. Niemniej aktualna 
wiedza i doświadczenie podają w wątpliwość diagnostyczną 
wartość wykazania obecności tkanki tłuszczowej. Obecność 
wysp tkanki tłuszczowej wewnątrz miokardium udokumen-
towano bowiem u zdrowych osób [22]. Z kolei odróżnienie 
tkanki tłuszczowej wewnątrz miokardium od tkanki tłusz-
czowej znajdującej się pod nasierdziem jest trudne, głównie 
z powodu cienkiej ściany RV [23]. Artefakty z uśredniania 
intensywności sygnału prowadzą do obniżenia wiarygodno-
ści obrazów pozyskiwanych w sekwencjach T1-zależnych 
i dlatego to obrazowanie nie zostało uwzględnione w zmo-
dyfikowanych kryteriach diagnostycznych.

Późne wzmocnienie kontrastowe widoczne w sek-
wencjach inwersji i powrotu typu „ciemnej krwi” (ryc. 11) 
wykorzystywane od dawna z powodzeniem w diagnostyce 
żywotności i blizny zawałowej za pomocą rezonansu mag-
netycznego znalazło również zastosowanie w diagnostyce 
ARVC. Występuje ono u 60–70% chorych z potwierdzonym 
rozpoznaniem ARVC. Regiony, w których występuje późne 
kontrastowanie, obrazują obszary wzmożonego włóknienia 
RV. Należy jednak zaznaczyć, że ze względu na cienkościenną 
budowę RV, podobnie jak w przypadku oceny przebudowy 
tłuszczowej, niejednokrotnie trudno jest wiarygodnie ocenić 
obecność włóknienia mięśnia RV. Wykazanie włóknienia 
nie zostało również ujęte w zmodyfikowanych kryteriach 
diagnostycznych. Znacznie łatwiej jest natomiast stwierdzić 
obecność współwystępujących ognisk późnego wzmocnienia 
u chorych z ARVC w mięśniu LV, zlokalizowanych podna-
sierdziowo lub śródściennie, w odróżnieniu od lokalizacji 
podwsierdziowej, charakterystycznej dla niedokrwienia 
miokardium (ryc. 12). Obecność późnego wzmocnienia kon-

Rycina 9. Rezonans magnetyczny, obraz w osi długiej serca, sekwencja TruFISP oraz TSE T1 typu „ciemnej krwi”; tętniakowate 
uwypuklenia w drodze odpływu prawej komory (strzałki)

Rycina 10. Rezonans magnetyczny, obraz w osi długiej 
w przekroju poprzecznym, sekwencja b-SSFP cine w fazie koń-
coworozkurczowej; „objaw akordeonowy” widoczny w części 
podstawnej ściany wolnej prawej komory
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Rycina 11. Rezonans magnetyczny, obraz w osi krótkiej, 
obrazowanie późnego wzmocnienia kontrastowego, widocz-
ne obszary późnego wzmocnienia kontrastowego w ścianie 
wolnej i dolnej powiększonej prawej komory

Rycina 12. Rezonans magnetyczny, obraz w osi krótkiej, 
obrazowanie późnego wzmocnienia kontrastowego, widocz-
ne obszary późnego wzmocnienia kontrastowego w mięśniu 
prawej i lewej komory

trastowego jest opisywana w literaturze jako niezależna od 
występowania i lokalizacji tętniaków oraz segmentów dyski-
netycznych [24]. Wyniki niedawno opublikowanego badania 
podkreślają prognostyczne znaczenie obecności późnego 
kontrastowania w potwierdzonej ARVC [25]. W populacji 
chorych z ARVC badanie elektrofizjologiczne prowokowało 
utrwalony częstoskurcz komorowy u 75% chorych z obecnym 
późnym kontrastowaniem. Z kolei arytmii nie prowokowano 
u wszystkich pacjentów, u których nie stwierdzono późnego 
kontrastowania. Należy przypuszczać, że ogniska zwłóknienia 
stanowią substrat arytmii. 

Wprowadzenie zmodyfikowanych kryteriów diagno-
stycznych ARVC nieopierających się na detekcji zmian tłusz-
czowych i włóknienia mięśnia RV/LV spowodowało zmniej-
szenie częstości rozpoznawania dużego/małego kryterium 
rezonansowego [26]. Czas pokaże, na ile wzrost swoistości 
diagnostycznej i spadek czułości diagnostycznej CMR wpłynie 
na rozpoznawanie ARVC i rokowanie chorych. 

BADANIE RTG KLATKI PIERSIOWEJ
Zdjęcie RTG klatki piersiowej w projekcji przednio-tylnej 
i przednio-bocznej ma bardzo ograniczone znaczenie 
w diagnostyce ARVC. Rutynowe zdjęcie klatki piersiowej, 
szczególnie w projekcji przednio-tylnej, u chorych z podejrze-
niem ARVC obrazuje powiększenie sylwetki serca w zakresie 
RV, które jest mało specyficznym wskaźnikiem tej jednostki 
chorobowej. W zaawansowanych postaciach radiogram klatki 
piersiowej może wykazywać powiększenie sylwetki serca 
w zakresie RV czy obecność płynu w jamach opłucnowych, 
będącą wyrazem nasilonej dekompensacji prawokomorowej.

ANGIOGRAFIA
Badanie angiograficzne ze względu na inwazyjny charakter 
i konieczność zastosowania promieniowania rentgenowskiego 
ma ograniczone zastosowanie w diagnostyce ARVC. Niemniej, 
zgodnie z nowelizacją kryteriów rozpoznania ARVC z 2010 r., 
frakcja wyrzutowa i odcinkowe zaburzenia kurczliwości RV 
oceniane za pomocą wentrykulografii stanowią duże kryteria 
rozpoznania tej choroby [9, 27]. Cechą typową dla ARVC jest 
opóźnione wypłukiwanie kontrastu z RV i charakterystyczne 
poziome ułożenie beleczek oraz szczeliny rzekome (ryc. 13). 
Ocena funkcji skurczowej RV za pomocą angiografii jest 
metodą stosowaną rzadko.

TOMOGRAFIA KOMPUTEROWA
Tomografia komputerowa (CT) nie jest techniką rutynowo 
przeznaczoną do obrazowania RV ze względu na istotną ekspo-
zycję na promieniowanie jonizujące i konieczność stosowania 
jodowego środka kontrastowego. Osiągnięty w ostatnich latach 
postęp techniczny sprawił, że badana jest użyteczność CT 
w diagnostyce ARVC. Zaletą CT wielorzędowego w stosunku do 
CMR jest wyższa rozdzielczość przestrzenna. Tomografia kom-
puterowa może stanowić alternatywę dla CMR w celu oszaco-
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wania wymiarów RV, oceny objętości oraz funkcji skurczowej RV 
i jej zaburzeń morfologicznych w przypadku przeciwwskazań 
do wykonania CMR (osoby z kardiowerterem-defibrylatorem, 
rozrusznikiem serca, z metalowymi implantami, klaustrofo-
bią). Opisano również obecność nacieków tłuszczowych RV 
i LV w CT u pacjentów z ARVC. Tkanka tłuszczowa w CT jest 
widoczna jako ogniska o obniżonym stopniu pochłaniania 
promieniowania RTG (od 5 do –17 jednostek Hounsfielda), 
hipodensyjne w stosunku do miokardium. Stwierdzono dobrą 
korelację między ogniskami stłuszczenia ściany serca stwierdza-
nymi w CT a mapowaniem elektroanatomicznym [28].

ELEKTROANATOMICZNE MAPOWANIE  
PRAWEGO SERCA

Interesującą, chociaż inwazyjną i kontrowersyjną metodę oce-
ny stopnia zachowanej żywotności miokardium RV stanowi 
mapowanie elektroanatomiczne serca, z użyciem systemu 
NOGA czy CARTO. Pozwalają one na wyznaczenie wewnątrz-
sercowej mapy napięciowej, która pokazuje obszary o upo-
śledzonym, obniżonym napięciu z możliwością wyróżnienia 
tych, które stanowią bliznę (ryc. 14). Te nowoczesne techniki 
pozwalają bezpośrednio zobrazować obecność, lokalizację 
i wielkość blizny w ARVC poprzez identyfikację regionów 
niskonapięciowych zwanych blizną elektroanatomiczną [29, 
30] (ryc. 15, 16). Wyniki badań doświadczalnych wskazują 
na wysoki stopień korelacji między wewnątrzsercową mapą 
napięciową a rozkładem tkanki włóknisto-tłuszczowej 
w miokardium RV [31]. Wyniki niedawno opublikowanego 
badania wskazują także na kliniczną przydatność nowego 
wskaźnika elektrofizjologicznego, jakim jest całkowity czas 
endokardialnej aktywacji RV u chorych z podejrzeniem 

ARVC. Różnica czasu między początkiem endokardialnej 
aktywacji RV a najpóźniejszą aktywacją endokardialną RV 
okazała się istotnie statystycznie dłuższa u chorych z ARVC 
i wykazywała ujemną korelację z frakcją wyrzutową RV [29]. 
Rozległość niskonapięciowego obszaru RV jest też ważnym 
predyktorem groźnych zaburzeń rytmu serca (nagły zgon, 
interwencja kardiowertera-defibrylatora lub długotrwały 
częstoskurcz komorowy) [32]. Trzeba jednak pamiętać, że 
proces chorobowy w mięśniu sercowym w ARVC, podobnie 
jak w innych kardiomiopatiach, dotyczy w pierwszym okresie 
przede wszystkim obszarów podnasierdziowych [33]. Obec-
nie nadzieje wiąże się zatem z mapowaniem epikardialnym, 
które będzie mogło być pomocne we wczesnej diagnostyce 
ARVC, kiedy rozpoznanie jest najtrudniejsze, a ryzyko SCD już 
istotne [6]. Ze względu na inwazyjność procedury i koniecz-
ność cewnikowania serca elektroanatomiczne mapowanie 
prawego serca nie może być proponowane jako rutynowe 
obrazowanie blizny RV w przypadku podejrzenia ARVC. 
Można jednak brać je pod uwagę jako metodę stosowaną 

Rycina 13. Wentrykulografia, widoczne charakterystyczne 
poziome ułożenie beleczek i szczeliny rzekome

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 części dolno-bocznej 
prawej komory. Zmodyfikowana projekcja prawo-boczna
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w wyjątkowych przypadkach, np. u sportowców, kiedy de-
cyzja o dopuszczeniu do treningów zależy od rozpoznania 
lub wykluczenia choroby.

PODSUMOWANIE
ARVC jest stosunkowo rzadkim schorzeniem, w którym 
właściwie postawiona diagnoza jest istotna z kilku przyczyn. 
Wczesne rozpoznanie ma znaczenie wobec wysokiego 
ryzyka niebezpiecznych dla życia arytmii i zagrożenia SCD 
obserwowanych w tej populacji pacjentów. Z tego wzglę-
du standardowa diagnostyka różnicowa arytmii powinna 
uwzględniać ARVC jako jedną z przyczyn. Rozpoznanie ARVC 
nie jest łatwe, m.in. z powodu podobieństw spotykanych 
w innych schorzeniach RV, co narzuca konieczność rutyno-
wego stosowania kryteriów diagnostycznych uzgodnionych 
w 1994 r. i zmodyfikowanych w 2010 r. przez międzynaro-
dową grupę ekspertów. Wśród 6 głównych kryteriów, obok 
wywiadu rodzinnego, 3 kryteriów elektrokardiograficznych, 
badania histopatologicznego, znajdują się badania obrazowe 
(TTE/CMR/wentrykulografia). Należy zdawać sobie sprawę, że 
obrazowanie u chorych z podejrzeniem ARVC ma istotne zna-
czenie, przy czym zmiany w morfologii i funkcji RV i/lub LV nie 
są warunkiem bezwzględnym wczesnego rozpoznania ARVC.
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