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Arytmogenna dysplazja prawej komory serca (ARVD) w poréwnaniu z omawianymi
wczesniej rozwarstwieniem aorty czy sarkoidoza serca zdarza sie niezwykle rzadko.
Ze wzgledu na réznorodnos¢ objawoéw klinicznych jest niebywale wazne jest
uwzglednienie tej choroby w diagnostyce réznicowej pacjentéw kierowanych

do gabinetéw lekarzy wielu specjalnosci. ARVD moze objawiac sie réznie,

a u znaczacej liczby chorych dolegliwosci sg niecharakterystyczne. Z tego powodu
omawiamy role badan obrazowych w réznicowaniu ARVD. Poniewaz diagnostyka
obrazowa metoda rezonansu magnetycznego spetnia podstawowg role

w poszukiwaniu zaréwno gtéwnych, jak i matych kryteriéw kluczowych dla
rozpoznania ARVD, stad obecnos¢ tej patologii na tamach dziatlu omawiajacego
powyzszg grupe technik.
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Wprowadzenie

Arytmogenna dysplazja/kardiomiopatia prawej komory (arrhythmogenic right ventri-
cular dysplasia, ARVD) charakteryzuje si¢ postgpujaca przebudowa widknisto-ttuszczo-
wa mieSnia prawej komory. Jest choroba serca czgsto nierozpoznang, prowadzgca
do omdlen, nawrotowej tachykardii komorowej, niewydolnosci mig$nia sercowego, a na-
wet naglego zatrzymania krazenia w mtodszej populacji [1]. Patogeneza ARVD nie jest
do konca poznana, lecz prawdopodobnie ma podioze genetyczne. Wystepowanie szacu-
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je sie na 1 na 1000-5000, a w przypadku rodzin z dodat-
nim wywiadem w kierunku ARVD moze siggaé 50%.
ARVD jest odpowiedzialna za 3-4% zgonow wsrdd spor-
towcow i 5% naglych zgonow sercowych wsrod oséb po-
nizej 65 roku zycia [2,3].

Choroba moze pojawié si¢ w kazdym momencie Zycia,
lecz najczgsciej dotyka os6b w srednim wieku. Stosunek
zachorowan wséréd mezczyzn i kobiet wynosi 3:1. Obser-
wuje si¢ zrdéznicowang symptomatologie obejmujaca
kotlatanie serca, oslabienie, omdlenia, bdle w klatce pier-
siowej. Czasami zatrzymanie krgzenia po wysitku fizycz-
nym w czasie aktywnosci sportowej moze by¢ pierwszym
objawem choroby [4]. Wielu pacjentdéw nie zglasza zad-
nych dolegliwosci, a choroba jest u nich wykrywana dzie-
ki wywiadowi rodzinnemu.

ARVD rozpoznaje si¢ na postawie kryteriow ustalo-
nych przez grupe¢ roboczg ESC i ISFC [5].

Patomorfologia

W badaniach histopatologicznych obserwuje si¢ przebu-
dowe tluszczowo-widknistg §cian prawej komory. Najcze-
Sciej zwyrodnienie obejmuje obszar miedzy przednim
lejkiem, koniuszkiem prawej komory a jej dolng, przepo-
nows czescig, nazywany czesto trojkatem dysplazji. Dys-
plazja w tym regionie moze prowadzi¢ do poszerzenia
prawej komory lub powstania tetniakdw wykazujacych
nieprawidtowg ruchomos$¢. Lewa komora i przegroda
miedzykomorowa zwykle nie sg zajete przez proces, choc
w cigzkich przypadkach réwniez w ich obrgbie mozna za-
obserwowac¢ zmiany. Uklad przewodzacy serca zwykle
rowniez nie jest nim objety. Pojawienie si¢ zaburzen ryt-
mu oraz typowych zmian w zapisie EKG zwigzane jest
z szerzeniem si¢, wraz z postepem dysplazji, miocytow
mogacych wywota¢ pobudzenia dodatkowe.

Rozrézniamy dwa typy przebudowy ttuszczowo-wiok-
nistej:

¢ fibrolipomatoze typu I, w ktorej obserwuje si¢
gléwnie przebudowg ttuszczows, z nieznacznym widknie-
niem wokot ocalatych miocytow,

¢ fibrolipomatoze typu II, w ktorej w obrazie histo-
logicznym stwierdza si¢ znaczne nasilenie wioknienia [2].

Wielu autoréw probowato réznicowac te dwie rozne
postacie ARVD. Przebudowe tltuszczows okresla sig jako
typowa dla ARVD, podczas gdy do okreSlenia postaci
z nasilonym widknieniem uzywa si¢ terminu kardiomio-
patia [6]. Ze wzgledu na wielopostaciowos¢ obrazow hi-
stologicznych opisywanej patologii dokonywane sg proby
dalszego réznicowania wariantow ARVD na podstawie
wynikéw badan morfologicznych i badania MR [7].

Genetyka

ARVD dziedziczy si¢ u wigkszosci pacjentow autosomalnie
dominujgco, z niepelng penetracjg. Jest rowniez postac au-
tosomalna recesywna okreSlana jako choroba z Naxos,
w ktdrej oprocz zmian w sercu obserwuje si¢ takze zmiany
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skorne (rogowacenie dioni) i owlosienia (welniste wlosy).
Badania genetyczne os6b z ARVD potwierdzily mutacje
chromosomalng w okreslonych podgrupach. Obecnie pod-
kresla si¢ coraz silniej zwigzek choroby z nieprawidlowo-
Sciami bialek desmosomoéw. Poczgtkowo opisywano to
w roku 2000 jako forme autosomalng recesywna [8], a poz-
niej w roku 2002 jako forme autosomalng dominujacg [9].
Od tego czasu opisano jeszcze 10 nastepnych postaci dzie-
dziczonych autosomalnie dominujgco.

Rozpoznanie

BADANIE PRZEDMIOTOWE | EKG

W badaniu przedmiotowym nie stwierdza si¢ odchylen
u co najmniej 50% chorych z ARVD. Rozpoznanie czgsto
jest konsekwencjg proby wyjasnienia podioza tachy-
kardii u pozornie zdrowego dorostego. U 50-90% chorych
stwierdza si¢ typowe zmiany w zapisie spoczynkowego
badania EKG, takie jak odwrocenie zalamka T w przed-
nich odprowadzeniach przedsercowych (V, i V,), przed-
wczesne pobudzenia komorowe w liczbie >200 na dobe,
fale epsilon oraz czestoskurcz komorowy o cechach bloku
lewej odnogi peczka Hisa.

KRYTERIA ROZPOZNANIA

Rozpoznanie stawia si¢ na podstawie kryteriéw morfolo-
gicznych (histologicznych, obrazowych), czynnosciowych
i genetycznych, giléwnych i mniejszych opracowanych
przez grupe robocza ESC i ISFC. Mimo ze kryteria te s3
swoiste, nie sg wystarczajgco czute. Ponadto nigdy nie zo-
staly zweryfikowane, poniewaz brakuje metody pozwala-
jacej postawi¢ pewne rozpoznanie. Sugeruje si¢ ich
uscislenie, zwlaszcza w odniesieniu do chorych z niepel-
ng ekspresjg fenotypowg [10]. Preferowang metodg rozpo-
znania jest badanie histopatologiczne i stwierdzenie
przebudowy tluszczowo-wioknistej mig§nia serca. Nieste-
ty ze wzgledu na ogniskowy charakter zmian oraz tenden-
cj¢ do pobierania probek raczej z przegrody niz Sciany
prawej komory (aby unikngé perforacji) biopsja cechuje
sie malg czuloscig. ARVD rozpoznaje si¢, gdy spelnione
sg dwa kryteria gtowne, jedno kryterium giéwne i dwa
mniejsze lub cztery kryteria mniejsze. Kryteria rozpozna-
nia arytmogennnej dysplazji/kardiomiopatii prawej ko-
mory przedstawia tabela.

BADANIA OBRAZOWE

Badania obrazowe w diagnostyce ARVD obejmujg angio-
grafi¢ klasyczng, badanie echokardiograficzne, wielorze-
dowg tomografic komputerowg (WTK) oraz przede
wszystkim MR. Badanie angiograficzne jest inwazyjne,
nie uwidacznia przebudowy tluszczowo-widknistej i stu-
zy stwierdzeniu zaburzen ruchomosci Sciany. Badanie
echokardiograficzne, cho¢ bardzo przydatne w ocenie le-
wej komory, ze wzgledu na okno akustyczne (ograniczo-
ne przez mostek i zebra) ma niewielkie zastosowanie
w ocenie prawej komory. Doswiadczenia z wykorzysta-
niem WTK w diagnostyce ARVD réwniez sg ograniczo-
ne [11].
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TABELA Kryteria rozpoznania arytmogennnej

dysplazji/kardiomiopatii prawej komory*

Uogadlnione lub odcinkowe zmiany czynnosciowe
i strukturalne (rozpoznane w echokardiografii,
angiografii lub MR serca)

Kryteria gtéwne

* Znaczne poszerzenie i zmniejszenie frakcji wyrzutowej
prawej komory z niewielkim uposledzeniem czynnosci
lewej komory lub bez niego

* Ograniczone tetniaki prawej komory (akinetyczne lub
dyskinetyczne obszary z uwypukleniem rozkurczowym)

* Powazne odcinkowe poszerzenie prawej komory

Kryteria mniejsze

* Mierne poszerzenie prawej komory lub zmniejszenie
frakcji wyrzutowej bez uposledzenia czynnosci lewej
komory

* Mierne odcinkowe poszerzenie prawej komory

¢ Odcinkowa hipokineza prawej komory

Charakterystyka tkankowa scian

Kryteria gtéwne
e Widknisto-ttuszczowa przebudowa miesnia w biopsji
endomiokardialnej

Zaburzenia repolaryzacji

Kryteria mniejsze

* Odwrocenie zatamkoéw T w odprowadzeniach
przedsercowych (V, i V;) znad prawej komory (u oséb
powyzej 12 roku zycia bez bloku prawej odnogi peczka
Hisa)

Zaburzenia depolaryzacji i przewodzenia

Kryteria gtéwne

* Fale epsilon lub miejscowe wydtuzenie (>110 ms) zespotu
QRS w odprowadzeniach przedsercowych znad prawej
komory (V,-V3)

Kryteria mniejsze

* Opdznienie potencjatéw

Zaburzenia rytmu

Kryteria mniejsze

* Tachykardia komorowa zwigzana z blokiem lewej odnogi
peczka

* Czeste komorowe pobudzenia dodatkowe
w monitorowaniu EKG metoda Holtera (>1000/24 h)

Wywiad rodzinny

Kryteria gtéwne

* Dodatni wywiad rodzinny potwierdzony badaniem
sekcyjnym lub srédoperacyjnym

Kryteria mniejsze

¢ Dodatni wywiad rodzinny w kierunku przedwczesnych
nagtych zgonéw (przed 35 rokiem zycia) z podejrzeniem
kardiomiopatii prawej komory

* Dodatni wywiad rodzinny (rozpoznanie kliniczne
W oparciu o niniejsze kryteria)

* Rozpoznanie stawia sig, gdy spetnione sg kryteria: dwa gtéwne lub
jedno gtéwne i dwa mniejsze lub cztery mniejsze.
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Badanie MR

Badanie rezonansem magnetycznym jest metoda z wybo-
ru w ocenie ARVD.

Typowy protokot obejmuje:

1. Obrazy poprzeczne przy zatrzymanym oddechu w se-
kwencji podwojnego zaniku inwersji szybkiego echa spino-
wego (ciemna krew), bez oraz z saturacjg ttuszczu w zakresie
od podstawy serca do rozwidlenia t¢tnicy plucne;.

2. Obrazy CINE echa gradientowego (jasna krew) pra-
wej komory i tetnicy ptucnej, pionowej osi dlugiej, po-
ziomej osi dlugiej oraz osi krotkiej od zastawki
dwudzielnej do koniuszka.

3. Obrazy podwojnego zaniku inwersji szybkiego echa
spinowego przy zatrzymanym oddechu.

4. Obrazy op6znionego wzmocnienia w plaszczyznie
poprzecznej i osi krotkie;j.

W przebiegu ARVD u niektorych chorych w bada-
niu MR stwierdza sig:

* depozyty ttuszczowe w Scianie prawej komory i cza-

sami w Scianie lewej komory,

* poszerzenie prawej komory,

¢ ewentualne tetniaki,

* zaburzenia ruchomosci Sciany, akineze lub dyski-

neze,

* pomarszczony zarys $ciany, okreSlany jako objaw

akordeonu,

* wldknienie i bliznowacenie w Scianie prawej komory.

Sekwencje ciemnej krwi dostarczajg obrazow, na
podstawie ktérych mozliwa jest ocena morfologii i struk-
tur anatomicznych serca oraz ewentualnych wtrgtow
tluszczowych w Scianie prawej komory. Obrazy w se-
kwencjach ciemnej krwi pozwalaja rowniez na oceng za-
burzen ruchomosci Sciany serca i zaburzen przeplywu.

Saturacja tluszczu pozwala na réznicowanie charak-
teru obszaréw hiperintensywnych widocznych w obra-
zach.

Sekwencje opdéznionego wzmocnienia pozwalaja na
wykrycie ognisk widknienia mig$nia serca.

Aby uzyskac obrazy odpowiedniej jakosci, czg¢sto mo-
ze by¢ konieczne umiarowienie pacjenta lub przynaj-
mniej ograniczenie zaburzen rytmu.

Do zapamietania

1. Aby uzyska¢ maksymalnie diagnostyczne obrazy
u pacjentow z podejrzeniem ARVD, nalezy ograni-
czy¢ zaburzenia rytmu, ktoére zmniejszajg czulosé
metody.

2. Sekwencja ciemnej krwi pozwala oceni¢ morfologie
migs$nia serca.

3. Saturacja tluszczu pozwala zréznicowaé inne niz
tluszczowe zmiany hiperintensywne.

4. Sekwencja CINE jasnej krwi pozwala oceni¢ czyn-
nos¢ i przeptyw.

S. Sekwencja op6Znionego wzmocnienia pozwala oce-
ni¢ ogniska widknienia i bliznowacenia.
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