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Arytmogenni kardiomyopatie levé komory
(ALVC)

* Vzacné, geneticky podminéné onemocneni

— Progresivni fibro-lipomatosni prestavba myokardu levé
komory

— Komorove tachykardie morfologie blokady pravého
Tawarova rameénka (leva komora)

« Jako prvni popsana
— Autoptické nalezy nahle zemfelych jedincu
— Pribuzni jedinci
— Fenotypicka varianta arytmogenni kardiomyopatie pravée
komory



Vztah arytmogenni kardiomoypatie
levé a pravé komory
Arytmogenni kardiomyopatie

= geneticky podminéna fibrdzni / fibrolipomatdzni ndhrada myokardu
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Upraveno dle: Sen-Chowdhry et al. JACC 2008



Dominantni postizeni levée komory

« Subepikardialné (vnéjsi 1/3)
* Progrese: transmuralni postizeni
* Nejvice vyjadrené formy: circumferencni léze

Magneticka rezonance s pozdnim sycenim gadoliniem
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Geneticky podklad onemocneéni

 Autosomalné dominantni
— Neuplna penetrance vs. de novo mutace

— Mutace v genech pro desmosomalni proteiny:
Desmoplakin, Plakofilin-2, Desmoglein-2, Plakoglobin,
Desmocollin-2

« Autosomalné recesivni varianty (vzacné)

— Muze byt asociovano s koznimi projevy

— Carvajal syndrom (desmoplakin)

* Plantopalmarni keratodermie, vinite vlasy, dilatacni
kardiomyopatie

 Non-desmosomalni varianty



Klinicky obraz

- Projevy komorovych tachykardii (KT) Setrvala KT
— Palpitace...synkopa...nahla smrt I o e
— NejcCasteji jen komorova ektopie W\/\WW
— Setrvala komorova tachykardie W
« Bolesti na hrudi

1 Troponin MAMAAL,

* Projevy srdecniho selhani

Holter EKG s KT

vvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvv

Luﬁ ; ; ‘ ”s B, VPB, and av
W VY
}i“ W b Wﬂﬂf“ﬁ’ e

vvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvv

R

vvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvvv |

W\WWQW\/\/\”%N% /T i
YYYIYY AYTTe

Rate 157 BPM _10 ey _21.

0 e
YY M‘FJN/‘ H

Zdroj: VSeobecna fakultni nemocnice v Praze



Diagnostika ALVC - EKG

yjadrenou ALVC
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* Ploché / invertované T ve spodnich a lateralnich svodech
» Nespecificka porucha nitrokomového vedeni + redukce voltazi QRS
* Pozdni potencialy

Havranek S et al. Vnitini |ékarstvi 2016; 62(9).



Zobrazovaci metody - ECHO

Globalni systolicka funkce levée
komory (LK) AAC projekce
— Snizena ejekCni frakce LK
jen 50% postizenych
— Maximalné stfedni dysfunkce

Dilatace LK
— 50% nemocnych
— Nepresahuje 60mm

Regionalni poruchy kinetiky LK
— Septum, hrot, boCna sténa

Dilatace a dysfunkce pravée
komory

Zdroj: VSeobecna fakultni nemocnice v Praze
Sen-Chowdhry S et al. J Am Coll Cardiol 2008; 52: 2175-87.



Zobrazovaci metody - ECHO

Kontrola za 3 mésice A4C projekce
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Zdroj: VSeobecna fakultni nemocnice v Praze
Sen-Chowdhry S et al. J Am Coll Cardiol 2008; 52: 2175-87.



Klicova zobrazovaci metoda

— magneticka rezonance (MRI)

* Pozdni syceni gadoliniem (LGE)
— Prukaz fibrézy, lokalizace, rozsahu
— Subepikardialné
— Midmyokardialni extenze
— Spodni sténa, posterolateralné, 25% circumferencné
— Rozsah fibrézy koresponduje s vyskytem komorovych tachykardii
— V regionech s normalni kinetikou (ECHO nedetekuje)

Magneticka rezonance a LGE
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Klicova zobrazovaci metoda

— magneticka rezonance (MRI)

* Prukaz tukové infiltrace
— T1 vazené sekvence na prukaz tukové tkané
— Nejasna senzitivita s specificita vysetreni pro ALVC
— Neni nezbytna k diagnostice ALVC

Prukaz tukové infiltrace

Havranek S et al. Vnitini |ékarstvi 2016; 62(9).



Endomyokardialni biopsie

* Pristup — subepikardialni lokalizace
* Nalez podobny arytmogenni kardiomyopatii pravé komory

Biptom v levé komofre Histologicky nalez

H-E zvétSeni 100x G/E i 4

N

zvétseni 200x

Zdroj: VSeobecna fakultni nemocnice v Praze
Havranek S et al. Vnitini |ékarstvi 2016; 62(9).



Genetickeé testovani

Rodina 1 2 3 4 5 6
Proband | Muz Muz Muz Muz Muz Muz
Genetika | Desmoplakin | Negativni | Plakofilin | Desmoplakin | Probiha | Probiha
Bratr Matka Bratr Bratr
Negativni Proband | Negativni | Proband
Negativni Negativni | Plakofilin | Desmoplakin
Bratr Sestra
5 _ | Negativni Negativni
Pribuzni | Negativni Negativni
Fenotyp
Genetika Dcera
Negativni
Negativni
Dcera
Negativni
Negativni

Zdroj: VSeobecna fakultni nemocnice v Praze




Diferencialni diagnostika arytmogenni
kardiomyopatie

* Nejcastejsi vstupni dg.:
— Dilatacni kardiomyopatie (DKMP)
— Myokarditida
— Levokomorova non-kompakce
— Hypertroficka kardiomyopatie

— |diopaticka komorova tachykardie



Diferencialni diagnostika arytmogenni
kardiomyopatie (ALVC) a DKMP

- Dilatacni kardiomyopatie (DKMP)
— Rozdilné riziko nahlé srde€ni smrti

— U ALVC riziko nahlé smrti predbiha morfologické
zmeny

— Pro ALVC svedci pritomnost LGE v typicke lokalizaci
v kontrastu se zachovalou kinetikou LK

— U ALVC spise konkomitantni postizeni pravé komory



Podil zanetu

* Myokarditida jako primarni priCina onemocnéni?
— Symptomatologie myokarditidy
— Nemocni splnuji kritéria myokarditidy vC. bioptickeho

nalezu

« Zaneét jako sekundarni nalez (nespecificka reakce)?
— Familiarni vyskyt
— Prukaz mutaci v genech pro desmosomalni proteiny
— Histologicky nalez ,zanétu” obdobny u 2/3 ARVC

« Hot faze
— Skokovita progrese onemocnéni, probihajici nekroza
— Symptomy, pozitivita Troponinu, reaktivni zanét
— Elektricka nestabilita?



Terapie

« Aproximace terapeutickych principi ARVC
— Rezimova opatreni — omezeni vykonnostniho sportu
— Potlaceni symptomatologie / projevu KT (KES)
 B-blokatory, antiarytmika
« Katetrizacni ablace
— ICD
« Sekundarni prevence
* Primarni prevence

— Zasady terapie srdecniho selhani



Klinicky prubéh — komorové tachykardie
vice morfologii

Sinus rhythm VT #1 VT #2 VT #3 VT #4 LV pacema p
Heart rate (bpm) 60 191 206 125 220
QRS (ms) 96 168 203 158 139

.: — N e

L o A/\JJ\\K\/‘_A/L
aVF e Yv\/\kv

V1 "VV'“* — TN T /T — T

V2 AN\/“\///\K”&
V4 '_\\/’ ——-r’\/“
s eV Y St
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LV electrograms
(cross)

Abl-D

Terapie

RV septal pacing

Electroanatomical maps
(arrow)

LV (RAO view) RV (PA view)
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Zaver
Vzacne, geneticky podminéné onemocneéni

Fenotypicka varianta arytmogenni kardiomyopatie
— lzolovane resp. dominantnée postihujici levou komoru

Diferencialni diagnostika KT neischemickeé etiologie

Zasadni vyznam v diagnostice ma magneticka
rezonance s pozdniho syceni gadoliniem

— Lze oCekavat narust zachytu onemocnéni dle
dostupnosti MRI



