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Arytmogenní 
kardiomyopatie (ACM) 

Biventrikulární 
onemocnění! 

 
(levostranná forma) 

 

Klinická diagnóza?! 
(odlišení od jiných 

onemocnění srdečního 

svalu) 
 



ACM-onemocnění 
desmosomu (převážně) 





Familiární DCM 

• AZV Grant MUDr. Kubánek (IKEM) 

• 110 pacientů/rodin provedeno NGS (prozatím) 

 
• Mutace v desmozomálním proteinu 

       u 10/110 pacientů (9%) 

 • Desmoplakin (DSP) 8/10 

• Plakophillin 2 (PKP2) 2/10 

        

 

Pacienti s ACM 
(ne DCM) 

 



Klinická charakteristika 
pacientů (retrospektivně) 

Klinický parameter Počty 

LV EF < 45% 10/10 (100%) 

RV EF  normální 
            středně omezená 
            významně omezená 

4/10 (40%) 
5/10 (50%) 
1/10 (10%) 

HTx  3/10 (30%) 

Typické EKG (porucha repolarizace v 
prekordiálních svodech - neg. T ve V2-V4) 

3/10 (30%) 

ICD ze sekundární prevence 7/10 (70%) 

RFA komorových arytmií 
                                             - endokardiálně 
                                             - epikardiálně 

6/10 (60%) 
         - 2/6 
         - 4/6 



EKG v diff. dg. – 
fragmentovaný QRS? 

• fQRS u 10/10 ACM 

pacientů 

 

• fQRS 3/10 (30%) 

náhodně vybraných 

fDCM pacientů s jinou 

charakterizovanou 

molekulární příčinou 



Magnetická rezonance v 
diff. dg.? 

• Provedena jen u 3/10 pacientů  

• Normální velikost a funkce 3/3 

• Není „LE“ 2/3  PK 

• Není dilatace 3/3 

• Cirkulární „LE“ perikardiálně a 
subendokardiální myokard  

LK 

• Rozsáhlá perimyokarditida 

• Střádavé onemocnění 

• Arytmogenní kardiomyopatie 

Diff.dg. z 
MR 



TTE: míra dilatace levé 

komory v diff.dg. ACM/DCM? 

ACM (mutace DSP- 13 pacientů) 

Vlastnosti LK Počet (%) 

LV EF < 45% 11/13 

Není dilatace LK 9/13 (69%) 

Lehká dilatace LK 1/13 

Středně těžká 
dilatace LK 

2/13 

Těžká dilatace LK 1/13 

DCM (13 náhodně vybraných 

pacientů, různý genotyp) 

Dilatace LK Počet (%) 

LV EF < 45% 13/13 

Není dilatace LK 1/13 (0,7%) 

Lehká dilatace LK 1/13 

Středně těžká 
dilatace LK 

2/13 

Těžká dilatace LK 9/13 



Molekulární příčina ACM  
(IKEM, DKC-FN Motol, NNH, FN Olomouc) 

Parametr Počty 

Celkem pacientů 71 

Příčinná varianta 54/71 
(74%) 

Příčinná varianta 
neidentifikována 

17/71 
(26%) 



Závěry 

• Diferenciální dg. ACM/DCM klinicky složitá 

• Rodinná anamnéza! 

• EKG fQRS?, poruchy depolarizace 

• TTE normální LVEDD při redukci LV EF? 

• MR  CAVE!!  perimyokarditida (subperikardiální „LE“) 

• Arytmie nutnost epikardiální ablace (laterální stěna LK) 

• Genetická Stratifikace!! 
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Děkuji za pozornost! 

 
alice.krebsova@ikem.cz 



Důležitost co nejpřesnější 

rodinné anamnézy 

I-1: zemřela náhle v 28-mi letech, úraz elektrickým proudem 
II-1: 34 let, recidivující sVT, st.p. epikardiální ablaci levé komory, MR – v.s. 
perimyokarditida/diff. Dg. ACM , chronický perikardiální výpotek bez 
hemodynamické významnosti, LV EF 40-45%, není dilatace LK 

I 

II 

III 1 

2 

2 1 

1 

I-1: úraz elektrickým proudem spíše nebyl příčinou úmrtí, řešilo se soudně 
I-2: kvůli arytmii nebyla přijata do policejní služby, AV blok I°, četné VES z RVOT 
(elektrofyziologické vyšetření ) 

 

PKP2 mutace PKP2 mutace 

PKP2 mutace „genetická stratifikace“ 

Arytmogenní kardiomyopatie 


