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„Klasická“ arytmogenní

kardiomyopatie pravé komory



Klasifikace kardiomyopatií

ESC AHA

Eur Heart J. 2008; 29: 270–276                                  Circulation 2006;113:1807-1816



Historie

 G.M. Lancisi

 palpitace, srdeční selhávání, dilatace a 

aneurysmata pravé komory a výskyt 

náhlé smrti

 výskyt ve 4 generacích jedné rodiny

 70./80. léta 20. století

Lancisi GM. De Motu Cordis et Aneurysmatibus. Naples 1736.



Terminologie

 Arytmogenní dysplazie pravé komory (ARVD)

 Arytmogenní kardiomyopatie pravé komory (ARVC)

 „desmosomální kardiomyopatie“

desmosom je molekulární struktura zajišťující spojení mezi buňkami 
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Je opravdu správné hovořit o arytmogenní

kardiomyopatii PRAVÉ KOMORY?



ACMP (ARVC)

 onemocnění charakterizované 
progresivní náhradou svaloviny 
(nejčastěji pravé komory) 
vazivovou a tukovou  tkání

 je spojeno s komorovými 
arytmiemi typicky s morfologií 
BLRTw

 posléze se selháváním PK

Sen-Chowdhry S, Syrris P, Prasat SK, et al. Left-Dominant Arrhythmogenic Cardiomyopathy. J Am Coll Cardiol 2008;52:2175-87.



Prevalence ACMP

 0,02 – 0,1 % (1:5000)

 endemický výskyt (ostrov Naxos, 

regiony Benátek a Padovy) s 

prevalencí 0,4 - 0,8 %. 

 postihuje častěji muže v poměru 

2,7:1

 muži více ohroženi náhlou smrtí 

(relativní riziko 6,8)

Anderson EL. Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia. Am Fam Physician 2006;73:1391-8. 

McNally E, MacLeold H, Dellefave L. Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia/Cardiomyopathy. GeneReviews 2008.



„Klasická“ forma           39%

„Left-dominant“ forma   5%

Biventrikulární forma     56%

World J Cardiol 2014;6:1234-1244

1. fáze „skryté onemocnění“

2. fáze „elektrická nestabilita“

3. fáze „selhání pravé komory“

4. fáze „biventrikulární selhání“ 



Děláš-li si nové přátele, 
nezapomínej na staré. 

Erasmus Rotterdamský

Pokud se koncentrujeme na biventrikulární
(či dominantně levokomorové formy) ACM, 
nezapomínejme na „klasickou“ ARVC!



Patofyziologie

 náhrada myocytů tukovou a fibrózní tkání (arytmogenní
substrát)

 dilatace PK, systolická dysfunkce PK – typicky ložisková 
(aneurysmata), méně často difúzní 

 nejčastější postižení je v oblasti tzv. trojúhelníku 
dysplazie

 postupně postižení dalších oblastí pravé (popř. i levé) 
komory

 mezikomorové septum bývá postiženo 

až v pokročilých stádiích nemoci 

 nejprve subepikardiální postižení

Anderson EL. Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia. Am Fam Physician 2006;73:1391-8.



Klinický obraz

 příznaky se objevují na počátku dospělosti

 diagnóza je nejčastěji stanovena kolem 30. roku 

věku

 typické příznaky: palpitace, slabost, synkopy či 

závratě

 náhlá smrt

 méně často známky pravostranného selhávání 

(otoky,  hepatomegalie, ascites)

 při biventrikulárním postižení dušnost, únavnost, 

nevýkonnost 

Thiene G, Corrado D, Basso C. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Orphanet Journal of Rare Diseases 
2007;2:45.



Thiene G, Corrado D, Basso C. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Orphanet Journal of Rare Diseases 
2007;2:45.



Klinický obraz

 první stádium - subklinické postižení (náhlá smrt bez předchozích 
prodromů)

 druhé stádium - projevy elektrické nestability (palpitace či 
synkopy často vázané na fyzickou zátěž, arytmie zprvu izolované, 
postupně až setrvalé komorové tachykardie s morfologií BLRTw)

 třetí stádium - selhávání pravé komory

 čtvrté stádium - biventrikulární postižení s projevy bilaterálního 
srdečního selhávání, s morfologickým obrazem podobným 
dilatační kardiomyopatii, výskyt polymorfních komorových arytmií 

Thiene G, Corrado D, Basso C. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Orphanet Journal of Rare Diseases 
2007;2:45.



Genetika ACMP

 „desmosomální kardiomyopatie“ – převažují mutace v 

genech pro desmosomální proteiny 

 autozomálně dominantní dědičnost

 autozomálně recesivní podtypy (Naxos disease, 

Carvajal syndrom)

 rodinný výskyt ve 30-50%

 variabilní penetrace

 polymorfní fenotyp

Vatta M, Marcus F, Towbin JA. Arrhythmogenic Right Ventricular Cardiomyopathy: a  ‘final common pathway‘ that defines 
clinical phenotype. Eur Heart J 2007;28:529-30 
McNally E, MacLeold H, Dellefave L. Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia/Cardiomyopathy. GeneReviews 2008.



Naxos disease

(mutace plakoglobinu, autozomálně recesivní 

přenos, kardiokutánní syndrom)

Protonotarios N, Tsatsopoulou A. Naxos disease. Indian Pacing and Electrophysiology Journal 
2005;5(2):76-80. 





 myokarditida může přispívat k progresi ARVC

 přítomnost zánětu může být spojena 

s elektrickou nestabilitou ARVC



Fyzická zátěž zvýrazňuje fenotypovou manifestaci





Diagnostika  (ARVC)

 2 velká kritéria

 1 velké a 2 malá

 4 malá



Diagnostika  (ARVC)

 inverze T vln v pravých prekordiálních svodech (V2 a V3) v 

nepřítomnosti BPRTw

 iBPRTw

 vlna epsilon (elektrický potenciál na konci QRS)

 prodloužení QRS ve svodech V1-V3 nad 110ms

EKG + SA-EKG

Thiene G, Corrado D, Basso C. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Orphanet Journal of Rare Diseases 
2007;2:45.



Diagnostika  (ARVC)

Holterovo monitorování, zátěž. testy

Thiene G, Corrado D, Basso C. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Orphanet Journal of Rare Diseases 
2007;2:45.



Echokardiografie

 konvenční
 kontrastní
 TDI, strain, 3D

Kiès P, Bootsma M, Bax J, et al. Arrhythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy: Screening, diagnosis, and 
Treatment. Heart Rhythm 2006;3:225–234.

Diagnostika  (ARVC)



Mast TP et al. Cardiol J 2015; 22, 4: 362–374)

Echokardiografie



Diagnostika

Nukleární magnetická rezonance

Jain A, 2008; Cecchi F, 2012  



Endomyokardiální biopsie

 fibrózně-tuková přestavba stěny PK spojená s relativním poklesem 
počtu myocytů pod 60 %

 atrofie myocytů a zvýšené relat. množství vaziva (tento nález je 
diagnosticky cennější, než samotný průkaz tuku) 

Thiene G, Corrado D, Basso C. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Orphanet Journal of Rare Diseases
2007;2:45.

Diagnostika



Snížená exprese plakoglobinu i v morfologicky 
nepoškozeném myokardu



Co nového je v diagnostice ACM/ARVC?



Prognóza

 ACMP je progresivní onemocnění, které si žádá 
pravidelné přehodnocování stavu

 Jedna z nejčastějších příčin SCD u mladých jedinců

 Udává se, že způsobí 11-22% náhlých úmrtí u mladých 
atletů, v některých endemických oblastech i více

 nejčastější příčinou smrti obvykle bývá arytmická smrt, 
méně často srd. selhání 

 prediktory špatné prognózy: mladý věk v době stanovení 
diagnózy, rodinná anamnéza náhlé smrti, anamnéza 
synkopy či oběhové zástavy, záchyt KT a postižení LK.

Thiene G, Corrado D, Basso C. Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Orphanet Journal of Rare Diseases
2007;2:45.



Závěry

 ARVC/ACMP je vzácné onemocnění s potenciálně 

nepříznivou prognózou

 kurativní léčebný postup není k dispozici (vyjma HTx)

 léčba arytmií dramaticky zlepšuje prognózu (ICD)

 genetická diagnostika a léčba



Děkuji za pozornost !


