
Arytmogenní kardiomyopatie
pravé komorypravé komory

Tomáš Paleček

Centrum pro choroby myokardu a perikardu

II. interní klinika- klinika

Všeobecná fakultní nemocnice a 1. lékařská fakulta Univerzity Karlovy

kardiomyopatie
pravé komorypravé komory

Tomáš Paleček

Centrum pro choroby myokardu a perikardu

kardiologie a angiologie

Všeobecná fakultní nemocnice a 1. lékařská fakulta Univerzity Karlovy



Historie arytmogenní kardiomyopatie pravé komorykardiomyopatie pravé komory

Giovanni Lancisi
(1654 -1720)

papežský lékař: papežský lékař: 
Inocenc XI
Klement IX
Inocenc XII

Popsána rodina s chorobou postihující 
obdobnými obtížemi 4 generace: 

palpitace, srdeční selhání, náhlou smrt, 
dilatace a aneuryzmata pravé komory



Historie arytmogenní kardiomyopatie pravé komory

Marcus FI et al., Circulation 1982;85 

kardiomyopatie pravé komory

Thiene G et al., NEJM1988;318 



ARVC  jeden ze základních fenotypů KMP
= definována jako přítomnost dominantní dilatace a/nebo dysfunkce pravé komory 

kombinaci s histologickým průkazem choroby a/nebo EKG abnormalitami
podle modifikovaných diagnostických kritérií z roku 2010

jeden ze základních fenotypů KMP
dominantní dilatace a/nebo dysfunkce pravé komory v 

s histologickým průkazem choroby a/nebo EKG abnormalitami
podle modifikovaných diagnostických kritérií z roku 2010

2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies



Fenotypy KMP: ACM vs. ARVCFenotypy KMP: ACM vs. ARVC

Aidarous S et al., Heart 2024;110



Arytmogenní kardiomyopatie pravé komory
strukturálně charakterizována progresivní náhradou myokardu pravé komory                     

fibrózní / fibrolipomatózní tkání (možné postižení i LK), 

obvykle se manifestuje ve 2.-4 dekádě života, častěji muži (60%)

geneticky podmíněná: většinou AD typ dědičnosti

penetrance  věk (pohlaví, fyzická aktivita)

patogenní varianty v genech kódujících 

desmosomální proteiny (PKP2, DSG2, DSP, DSC2, JUP)

+ v non-desmosomálních genech (TMEM43,DES, PLN…)

pozitivní genetická diagnostika až v 60% případů

četnost cca 1:2,5000-5000  ( geografická závislost)

kardiomyopatie pravé komory
progresivní náhradou myokardu pravé komory                     

(možné postižení i LK), od epikardu k endokardu

4 dekádě života, častěji muži (60%)

geneticky podmíněná: většinou AD typ dědičnosti

proteiny (PKP2, DSG2, DSP, DSC2, JUP)

genech (TMEM43,DES, PLN…)

pozitivní genetická diagnostika až v 60% případů

geografická závislost)

Corrado D et al., NEJM 2017;376



palpitace

synkopy

náhlá zástava oběhu / SCD

ARVC: klinická prezentace

zřídka srdeční selhání

bolestivá myokarditis                                 hot fáze choroby 

ARVC: klinická prezentace

četné komorové extrasystoly
nesetrvalé / setrvalé běhy KT
fibrilace komor

bolestivá myokarditis                                 hot fáze choroby 
(! myslet u rekurentních myokarditid)

komorová systolická dysfunkce

Corrado D et al., NEJM 2017;376



Globální/regionální dysfunkce a strukturální alterace pravé komory

(echokg, MRI, invazivní ventrikulografie PK)

ARVC: diagnostika

2. Tkáňová charakteristika stěny PK (EMB, postmortem

3. EKG repolarizační abnormality

4. EKG depolarizační / převodní abnormality

5. Arytmie (NSVT, SVT, KES)

6. Rodinná anamnéza, genetika

Globální/regionální dysfunkce a strukturální alterace pravé komory

PK)

Definitivní diagnóza ARVC:

2 velká kritéria

1 velké + 2 malá kritéria

4 malá kritéria

ARVC: diagnostika

Marcus FI et al., Circulation 2010;121

postmortem) 4 malá kritéria

Hraniční diagnóza ARVC:

1 velké a 1 malé kritérium

3 malá kritéria

Možná diagnóza ARVC:

1 velké kritérium

2 malá kritéria



ARVC: diagnostika

Tkáňová charakteristika stěny PK 

Velké kritérium

Malé kritérium

Ideálně EMB navigovaná eletroanatomickým

ARVC: diagnostika

Tkáňová charakteristika stěny PK (EMB, postmortem)

Marcus FI et al., Circulation 2010;121

eletroanatomickým voltážovým mapováním



Rodinná anamnéza, genetika
Velké kritérium

ARVC: diagnostika

Malé kritérium

Rodinná anamnéza, genetika

ARVC: diagnostika

Marcus FI et al., Circulation 2010;121



EKG – depolarizační změny

ARVC: diagnostika

Velké kritérium

Malé kritérium

Obrazový archiv VFN

depolarizační změny

ARVC: diagnostika

Marcus FI et al., Circulation 2010;121Obrazový archiv VFN



EKG – repolarizační

ARVC: diagnostika

Velké kritérium

Malé kritérium

Obrazový archiv VFN

repolarizační změny

ARVC: diagnostika

!

Marcus FI et al., Circulation 2010;121Obrazový archiv VFN



Arytmie

ARVC: diagnostika

Velké kritérium

Malé kritérium

Obrazový archiv VFN

Arytmie

ARVC: diagnostika

Marcus FI et al., Circulation 2010;121Obrazový archiv VFN



ARVC: diagnostika 

- regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK (

ARVC: diagnostika - echokardiografie

Velké kritérium

regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK (! ne hypokineze

- dilatace PK, snížená FAC PK                                 

Malé kritérium

Marcus FI et al., Circulation 2010;121



ARVC: diagnostika 

- regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK (

Obrazový archiv VFN

ARVC: diagnostika - echokardiografie

Velké kritérium

regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK (! ne hypokineze

- dilatace PK, snížená FAC PK                                 

Malé kritérium

Marcus FI et al., Circulation 2010;121



ARVC: diagnostika 

- regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK (

Obrazový archiv VFN

ARVC: diagnostika - echokardiografie

Velké kritérium

regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK (! ne hypokineze

- dilatace PK, snížená FAC PK                                 

Malé kritérium

Marcus FI et al., Circulation 2010;121



lokální akineze / aneuryzma PK

→ modifikované či netradiční projekce na PK !

ARVC: diagnostika 

Projekce na vtok PK

Obrazový archiv VFN

lokální akineze / aneuryzma PK

modifikované či netradiční projekce na PK !

ARVC: diagnostika - echokardiografie

Projekce na vtok PK

Obrazový archiv VFN



102 pts s jasnou ARVC z 
MRI = u ARVC zobrazovací metoda prvé volby 

s jasnou ARVC z Nordic ARVC Registry
MRI = u ARVC zobrazovací metoda prvé volby 

Borgquist R et al., EHJ-CV Imaging 2014;15



ARVC: diagnostika 

- regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK  (! ne hypokineze)

- dilatace PK, snížená FAC PK 

- není zahrnuto LGE (tkáňová charakteristika) !                               

Obrazový archiv VFN

ARVC: diagnostika - MRI

regionální akineze / dyskineze / aneuryzma PK  (! ne hypokineze)

dilatace PK, snížená FAC PK 

není zahrnuto LGE (tkáňová charakteristika) !                               

Velké kritérium

Marcus FI et al., Circulation 2010;121

Velké kritérium

Malé kritérium



ARVC: diagnostika – Padovská kritéria ACM
kritéria pro ARVC

Obrazový archiv VFN

Padovská kritéria ACM
kritéria pro ARVC

Corrado D et al., Int J Cardiology 2020;319Obrazový archiv VFN



ARVC: diagnostika 

nejčasnější manifestace 



strukturální abnormality 

diagnóza založená jen na zobrazovacích metodách, 
kompletně normálním EKG

 podezřelé …

ARVC: diagnostika – význam EKG !

nejčasnější manifestace  obvykle EKG změny



strukturální abnormality  echokg, MRI

diagnóza založená jen na zobrazovacích metodách, s 
kompletně normálním EKG

podezřelé …

Haugaa KA et al., EHJ-CV Imag 2017;18



 zabránit progresi choroby

 ovlivnit symptomy

 zabránit komplikacím  prevence SCD (sekundární, primární)

ARVC: management

 zabránit komplikacím  prevence SCD (sekundární, primární)

ARVC 
u mladých jedinců, zvláště sportovců

prevence SCD (sekundární, primární)

ARVC: management

prevence SCD (sekundární, primární)

2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies

ARVC  jedna z nejčastějších příčin SCD                  
u mladých jedinců, zvláště sportovců



restrikce sportovní zátěže !   redukce progrese již diagnostikované choroby 
(KT, srdeční selhání) 

 oddálení fenotypické exprese u G+/P

< 650 MET hodin/rok  30 minut svižné chůze denně

ARVC: prevence progrese choroby

< 650 MET hodin/rok  30 minut svižné chůze denně

James CA et al., JACC 2013;62

redukce progrese již diagnostikované choroby 
(KT, srdeční selhání) 

oddálení fenotypické exprese u G+/P- jedinců

30 minut svižné chůze denně

ARVC: prevence progrese choroby

30 minut svižné chůze denně

Wang W et al., Europace 2020;22



ARVC: ovlivnění symptomů 

Cappelletto C et al., Int J Cardiol 2021;334

Marcus GM et al., JACC 2009;54Rolland T et al., Europace 2022;24

ARVC: ovlivnění symptomů - antiarytmika

2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies



ARVC: prevence SCD (
 Známky vysokého rizika:

- synkopa (arytmická)

- nesetrvalá KT

- EF pravé komory  40%- EF pravé komory  40%

- EF levé komory  45%

- indukovatelná setrvalá 
monomorfní KT při EFS

ARVC: prevence SCD ( implantace ICD)

2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies



528 jedinců s definitivní dg. ARVC, bez anamnézy setrvalé KT či SCD, 5 registrů v EU a USA528 jedinců s definitivní dg. ARVC, bez anamnézy setrvalé KT či SCD, 5 registrů v EU a USA

Cadrin-Tourigny J et al., EHJ 2022;43



ARVC: kalkulátor rizika
https://arvcrisk.com









ARVC: kalkulátor rizika
https://arvcrisk.com





ARVC: kalkulátor rizika
https://arvcrisk.com

ARVC: kalkulátor rizika
https://arvcrisk.com

Krahn AD et al., JACC EP 2022;8



ARVC: kalkulátor rizika 

bez anamnézy setrvalé KT či SCD, 17 center ze 7 zemí

ARVC: kalkulátor rizika – genotyp ?
554 jedinců s definitivní dg. ARVC, 

bez anamnézy setrvalé KT či SCD, 17 center ze 7 zemí

Protonotarios A et al., EHJ 2022;43



Závěr
• Je obtížné hovořit o samotné ARVC  … když víme, že existuje ACM !

O ACM vs. NDLVC na
XXVII. výroční konferenci ČASS,                         

která se uskuteční ve dnech 8.11.která se uskuteční ve dnech 8.11.
v hotelu Orea Resort 

?

Závěr
Je obtížné hovořit o samotné ARVC  … když víme, že existuje ACM !

O ACM vs. NDLVC na
XXVII. výroční konferenci ČASS,                         

která se uskuteční ve dnech 8.11.-9.11.2024 

DCM

HNDCM

ACM
(ARVC, ALVC, 

biventrikulární
ACM)

která se uskuteční ve dnech 8.11.-9.11.2024 
Resort Santon v Brně



Děkuji za pozornost !Děkuji za pozornost !





Apikolaterální

POZOR: „Pitfalls“ u MRI hodnocení ARVC

v místě úponu moderator

Dle autorů citace: Izolovaná porucha kinetiky hrotu PK není typická pro ARVC

Apikolaterální bulging

“ u MRI hodnocení ARVC

moderator-band

Rastegar N et al., Radiographics 2014;34:1553

Dle autorů citace: Izolovaná porucha kinetiky hrotu PK není typická pro ARVC



Butterfly

POZOR: „Pitfalls“ u MRI hodnocení ARVC

normální nález Butterfly
(varianta normy)

Butterfly apex

“ u MRI hodnocení ARVC

Butterfly apex 
(varianta normy)

Rastegar N et al., Radiographics 2014;34:1553



Tethering volné stěny PK

POZOR: „Pitfalls“ u MRI hodnocení ARVC

Perikardiální vazivo mezi stěnou PK a sternem

volné stěny PK

“ u MRI hodnocení ARVC

Rastegar N et al., Radiographics 2014;34:1553

vazivo mezi stěnou PK a sternem


