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V kasuistice popisujeme pripad mladého muZe s arytmogenni kardiomyopatii pravé komory, ktera byla prokazana echo-
kardiografickym a CT vySetfenim. Vedle setrvalé komorové tachykardie byl zachycen i AV blok III. stupné s projevy srdec¢ni-
ho selhani, vyZadujici kardiostimulaci. Tato koincidence arytmii je u tohoto druhu onemocnéni vzacna a na svété byla zatim
popsana jen v nékolika ojedinélych pripadech. Vzhledem k recidivujicim komorovym arytmiim, nutnosti kardioverze pri
posledni atace maligni arytmie, a neZadoucim uc¢inktim amiodaronu, byla u pacienta indikovana implantace ICD.
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This is the case report of a young man with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy documented by echocardio-
graphy and computed tomography. In addition to sustained ventricular tachycardia, third degree AV block was diagnosed
with heart failure presentation requiring cardiac pacing. This coincidence of arrhythmias is a rare occurrence in the above
condition and has to date been reported only in several isolated cases. Given the recurrent ventricular arrhythmias, the
need for cardioversion during the latest attack of malignant arrhythmia and undesirable effects of amiodarone, the patient
was indicated for cardioverter/defibrillator implantation.
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Uvop

ni epizodické bolesti, lokalizované pod pravym
obloukem Zebernim, a k urceni etiologie ascitu

Arytmogenni kardiomyopatie pravé komory (ARVC)
patfi mezi vzacnéjsi kardiomyopatie; vyskyt onemoc-
néni se odhaduje na jeden pfipad na 5000 osob.41D
Pro ARVC je typicka progredujici fibrézné tukova
prestavba svaloviny srde¢nich komor, zejména pravé
komory. Uvedené morfologické zmény jsou arytmo-
gennim substratem, zejména komorovych tachykar-
dii."¥ Onemocnéni ma familiarni vyskyt a nejcastéji
jde o autosomalné dominantni typ dédi¢nosti. ARVC
je ¢astou pri¢inou nahlé smrti, predev&im u mladsich
jedinct, zejména atlet.®59 Casté&ji byvaji postizeni
muzi. V pozdé&jsich stadiich onemocnéni dochazi
k rozvoji srde¢niho selhéni.

POPIS PRiPADU

23lety muz byl v prosinci roku 2007 hospitalizovan
na internim oddéleni spadové nemocnice k doSetre-
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a mens§iho pravostranného hydrothoraxu. V mladi
byl 1é¢en pro epilepsii, v soucasné dobé Zadné 1éky
neuzival a nemél recidivy epileptickych zachvatu.
V deseti letech prodélal operaci levého varlete pro
retenci. V lednu roku 2006 podstoupil radiofrekvenc-
ni ablaci (RFA) ektopického loZiska ve vytokovém
traktu pravé komory (RVOT), indukujiciho nese-
trvalé komorové tachykardie, které vnimal jako
palpitace. Na elektrokardiogramu (EKG) byl patrny
sinusovy rytmus s obrazem nekompletniho bloku
pravého Tawarova raménka a levy predni hemiblok.
Pri nasledujici ambulantni kontrole byl nalez na EKG
bez vyvoje. ARVC nebyla pfi echokardiografickém
vySetfeni v roce 2006 diagnostikovana. V rodiné
pacienta nebyl zaznamenan vyskyt nahlého tmrti,
nikdo se nelécil pro arytmie. Pacient pracoval jako
malif a natéraé¢, koufil 10-15 cigaret denné, neuzival
alkohol.
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Pacient nem¢él pri prijeti na spadové interni od-
déleni Zadné vyraznéjsi obtiZe — nepocifoval bolesti na
hrudi, dusnost ani bu8eni srdce, negoval zavraté ¢i
poruchu védomi. Na prijmovém EKG byla AV blokada
III. stupné s frekvenci komor 45/min (obrdzek 1).
Pacientovi byla zavedena do¢asna kardiostimulace,
pro dependenci na stimulaci nasledovala implantace
trvalého pacemakeru v rezimu DDDR.

Dalsi den doslo ke vzniku setrvalé komorové tachy-
kardie (frekvence komor 248/min) s poruchou védomi
a nutnosti elektrické kardioverze pro zastavu ob&hu.
Maligni arytmii vyvolala komorova extrasystola ve
vulnerabilni fazi. V laboratofi byla bezprostfedné po
verzi mirna hypokalemie - 3,42 mmol/1, pfed udalos-
ti byla normokalemie. Pacient byl nasledné prelozen
na nase pracovisté k doSetfeni.

MuzZ byl malé postavy (vySka 153 cm), astenického
habitu (hmotnost 44 kg), lehce sniZeného intelektu.
Ostatni nalezy pri fyzikdlnim vySetfeni byly v norme¢,
vstupni tlak byl 130/80 mmHg. Na EKG byla sek-
venéni sino-komorova stimulace s frekvenci komor
70/min. V laboratornich odbérech jsme nalezli vyso-
ké hodnoty NT-proBNP — 11585 ng/l, mirn€ zvySené
hodnoty jaternich testti a C-reaktivniho proteinu
[CRP] (vSe do dvojnasobku normy, vyjma Ctyrikrat
zvySenych hodnot gama-glutamyltransferazy [GMT])
a mirn€ zvySenych hodnot thyreostimula¢niho hor-
monu [TSH] - 5,3 mIU/1.

Troponin byl negativni. Ostatni laboratorni para-
metry byly v normé (krevni obraz, mineralogram,
renalni funkce, glykemie, celkova bilkovina a albumin,
celkovy cholesterol a triglyceridy). Na rentgenu srdce
a plic bylo patrné rozsireni srde¢niho stinu ob&ma
smeéry, bez znamek méstnani v malém ob&hu, dale malé
mnoZstvi hydrothoraxu vpravo a suspektni drobny
hrotovy pneumothorax vlevo po implantaci pacemake-
ru, ktery jiZ na dalSich snimcich nebyl pritomen.
Echokardiografické vySetreni zjistilo hrani¢né dilato-

vanou hypokinetickou pravou komoru (31 mm) se
ztlustélou sténou myokardu volné stény heterogenni
struktury (obrdzek 2), dale tézkou systolickou dys-
funkci nedilatované levé komory s ejekéni frakei 32%
a hemodynamicky nevyznamny cirkularni perikardial-
ni vypotek s maximalni separaci 10 mm za zadni
sténou levé komory. Nebyla nalezena vyznamnéjsi
chlopenni vada. Bylo vysloveno podezieni na ARVC.
Diagnéza se potvrdila CT vySetfenim na piistroji
.64-slice” s nalezem drobnych, misty splyvajicich
loZisek s denzitou tukové tkan€ v oblasti lateralni stény
a hrotu pravé komory (obrdzelk 3). Stény levé komory
byly na CT bez signifikantnich morfologickych zmén,
CT koronarografie neprokazala patologicky nalez (leva
koronarni arterie se kratce za odstupem vétvi ve tri
samostatné ¢asti s vyraznéjsi septalni arterii; domi-
nantni vétvi je ramus circumflexus [RCx] zasahujici
aZ na diafragmatickou ¢ast levé komory, ramus inter-
ventricularis anterior [RIA] je sledovatelny jen nad
uroven hrotu, prava koronarni tepna mé obvyklé
uloZeni; odstupuje z ni pomérné Siroky ramus inter-
ventricularis posterior [RIVP]). Selektivni koronarogra-
fii jsme neindikovali, protoZe progrese systolické
dysfunkce levé komory (LK) byla pric¢itana zakladnimu
onemocnéni a byl normalni nalez na CT koronarografii.

Magnetickou rezonanci (MRI) nebylo mozno provést
pro implantovany kardiostimulator.

Pacienta jsme indikovali k implantaci biventriku-
larniho implantabilniho kardioverteru-defibrilatoru
[ICD] (byly pritomny echokardiografické znamky
intraventrikularni asynchronie LK), ale vzhledem
k tomu, Ze nemocny trval na propusténi domt na
vanoc¢ni svatky, zacal byt sycen amiodaronem. Po
davce 11,4 g amiodaronu se rozvinula hepatopatie
s maximalnimi hodnotami alaninaminotransferazy
[ALT] 15,52 pkat/1 a aspartataminotransferazy [AST]
18,81 pkat/1, ktera po vysazeni antiarytmika a po
podani hepatoprotektiv brzy ustoupila.
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Obr. 1
kami), jsou pritomny negativni viny T ve V2-V6
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Krivka EKG: AV blokada III. stupné, frekvence komor 45/min; ve svodu V2 je zietelna vlna epsilon (oznaceno Sip-
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Obr.2 Echokardiograficky nélez: apikalni ¢étyfdutinova
projekce — ztlustéla heteroechogenni sténa myokardu hra-
ni¢né dilatované pravé komory s anechogennimi loZisky
(oznaceno Sipkami)

V prubéhu hospitalizace doslo k postupnému
zhorSovani symptomutl pravostranného i levostranné-
ho srde¢niho selhani, ejekéni frakce LK pfechodné
poklesla na 23 %, byl punktovan fluidothorax vpravo
(1 000 ml). Po diuretické 1é¢bé a titraci terapie srdec-
niho selhani postupné symptomy ustoupily. Nepoda-
rilo se prokazat parainfekéni ani revmatickou etiologii
vypotktl (hydrothorax, ascites a perikardialni vypotek);
punktovany pravostranny hydrothorax mél charakter
transsudatu s benignim cytologickym a negativnim
kultivaénim nalezem. Pri¢inou vypotkdl byla pravo-
strannd kardidlni insuficience soucasné s podilem
hypothyreoézy.

Pri implantaci biventrikuldrniho ICD se nezdarila
sondaz koronarniho sinu pro velkou chlopen na
vstupu, proto byl levostranny komorovy vystup ICD
ponechan zaslepen s vyhlidkou epikardialni implan-
tace levokomorové elektrody (v pripadé nutnosti
biventrikularni stimulace v budoucnosti). Ptivodni
stimula¢ni elektroda v pravé komore byla ponechéana.
Pacient byl po tfitydenni hospitalizaci propustén
domt1 ve stabilizovaném stavu.

DISKUSE

U nasSeho pacienta dosSlo k velmi vzacné kombinaci
zavaznych poruch srde¢niho rytmu u ARVC - setrva-
1é komorové tachykardie a AV blokady III. stupné,
navic komplikované pritomnosti bilateralni kardialni
insuficience pri sniZené funkci obou komor. Vyskyt
AV bloku III. stupné je u ARVC velmi vzacny, ve své-
tovém pisemnictvi jsou popsany pouze jednotlivé
kasuistiky, celkem asi 12 ptipadu.@37-19
Patofyziologicky je pfevodni porucha zptisobena
infiltraci prevodniho systému Hisova svazku a jeho
ramének fibrolipomatézni tkani.® Pfi postiZeni myo-
kardu levé komory, tak jako tomu bylo i u naseho
pacienta, nemuseji byt zobrazovacimi metodami
morfologické zmény patrné. Podle publikovanych
vyzkumu je poSkozeni levé komory u pacientti s ARVC
popisovano u 40-76%,?1?v levé komorte byva lipoma-
tézni ndhrada myokardialni tkdné pritomna predi-
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Obr.3 Spiralni CT srdce: splyvajici hypodenzity odpovidaji-
ci charakterem tukové tkani v oblasti lateralni stény a ape-
xu pravé komory (oznaceno Sipkami)

lekéné v subepikardidlnich a strednich c¢astech
svaloviny.?

Na ARVC je treba pomyslet u mladych pacientt
s klinickymi projevy synkopy, komorové tachykardie,
srde¢ni zastavy nebo chronického srde¢niho selhani.®®
V rodinné anamnéze se muiize vyskytnout nahlé timrti
v mladS$im véku, nebo je onemocnéni prokazano
u nékterého z pribuznych. Podezieni na ARVC je nutné
overit vzhledem k tomu, Ze mladi lidé, a podle nékte-
rych souborti pak zvlasté atleti, jsou ohroZeni nahlou
smrti, kterd se mutiZe stat prvni a zaroven posledni
manifestaci této pomérné vzacné kardiomyopatie.®59

Na EKG obrazu je nutné vénovat zvySenou pozornost
nalezu negativnich vin T ve svodech V1-V3, jejichZ
inverze pri absenci bloku pravého Tawarova raménka
je vZdy suspektni z ARVC a vyskytuje se aZ u 54%
pripadua."® Tyto negativni viny T byly pfitomny i na
krivkach naSeho pacienta. Pro ARVC je vysoce speci-
ficky nalez vin epsilon - postexcita¢nich elektrickych
potencialtt malé amplitudy na konci komplexu QRS
a na zacatku tseku ST (obrdzek 1), které jsou projevem
opozdéné aktivace pravé komory. Vyskytuji se zhruba
u 30% pacienta s ARVC. Obraz kompletniho nebo
inkompletniho bloku pravého Tawarova raménka je
pritomen asi u 15%, resp. 18% pacienttl s ARVC.!%

Dalsimi podstatnymi diagnostickymi kritérii jsou
echokardiografické nalezy dilatace a sniZené ejekéni
frakce pravé komory pii minimalnim postiZeni komo-
ry levé; diagnostickymi kritérii mohou byt dale loka-
lizovana aneurysmata pravé komory ¢i jeji segmentalni
dilatace.

V posledni dobé se stadle vice v diagnostice uplat-
nuje CT a MRI. Definitivni diagnéza je moZna pouze
na zakladé histologického néalezu fibrolipomatézni
nihrady myokardu v endomyokardialni biopsii nebo
pri pitvé.AD

Lécba u pacienttt s kompletnim AV blokem III.
stupné spociva v zavedeni trvalé kardiostimulace;
u naSeho pacienta byla primarné indikovana pro
dependenci na do¢asné stimulaci. V pripadé vyskytu
setrvalych komorovych arytmii je indikovana radio-
frekvenéni ablace.
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Pfi pouZiti novych technologii (napf. elektroana-
tomické mapovani) je akutni tispéSnost (tj. nevyvo-
latelnost komorovych tachykardii [KT]) pfibliZzn€é 70%.
Problémem jsou pozdéjsi recidivy KT vzhledem k pro-
gresi zakladniho onemocnéni, které se vyskytuji az
u 85% piipadu.!'® Z antiarytmik se nejcastéji uziva
sotalol, ktery byva ti€inny az u 83 % pacientti. V pri-
padé vysokého rizika nadhlé smrti — u pacientti po
resuscitaci pro komorovou zastavu, s anamnézou
synkopy nebo po recidivé arytmii pfi antiarytmické
terapii — je indikovana implantace ICD.®119 V uré¢i-
tych pfipadech byva zvazovana i transplantace
srdce.
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