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Arytmogenni dysplazie pravé komory je vzacné, ale dobfe znamé onemocnéni s vysokym rizikem nahlé smrti. V této kasuistice je popsan
neobvykly pfipad mladé zeny se zdvaznou synkopou pfi arytmogenni dysplazii levé komory, resp. mezikomorové prepdzky.
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Arrhythmogenic right ventricular dysplasia is a rare, but well-characterized disease with a high risk of sudden death. This case report
describes an unusual case of a young woman with severe syncope due to the arhythmogenic dysplasia of the left ventricle or, possibly,

interventricular septum.
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Prezentujeme neobvykly pripad Zeny se zavaznou synkopou
nejasné etiologie. Ve dvou letech (tj. v roce 1976) byla vyset-
fena okresnim kardiologem pro nalez slabého systolického
$elestu nad plicnici, hodnoceného jesté jako fyziologicky
$elest. Obtize neméla. V deviti letech byla znovu vySetfena
jinym kardiologem, opét popsan systolicky Selest 2/6 podél
levého okraje sterna, rozstép II. ozvy nad plicnici zfetelné se
meénici s dychanim. RTG snimek hrudniku byl fyziologicky.
Na EKG byl sinusovy rytmus, kiivka byla popsana jako
fyziologicka (neni jiz k dispozici). Uzavieno opét jako fy-
ziologicky Selest. Pacientka nikdy neméla potize, az do nize
popsané prihody aktivné sportovala véetné velmi naroénych
vykont (horské kolo v Dolomitech, dlouhé vylety na béz-
kach apod.). Uzivala hormonalni antikoncepci, po jejim
vysazeni v dubnu 2007 nedostala menses. Poté uzivala $est
mésicti Agolutin a Utrogestan, béhem zari az listopadu
2007 trikrat aplikovany injekce Neofollin + Neolutin, dale
dostala Clostilbegyt. Mozny vliv téchto Iékti na dale uvedeny
pribéh se nepodarilo prokazat.

Dne 18. 11. 2007 se pti maximalni fyzické namaze (zavod
na bézkach) nahle objevily slabost, paleni na hrudi, rychlé
buseni srdce, synkopa s padem do sné¢hu. Po probrani pa-
cientka zvracela, pfi prevozu horskou sluzbou jesté jednou
doslo k synkopé s pokusem zachranaiti o dychdni z tst

do st (bez moznosti EKG verifikace rytmu) a rychlému
néavratu védomi. Nemocnd byla predana ZZS a prevezena
do krajské nemocnice.

Na ptijmovém EKG ¢etné extrasystoly komorové i supra-
ventrikuldrni, jinak na vyrazné patologickém EKG byl obraz
stejny jako poté na vsech dalsich kfivkach az do soucasné
doby (obrdzek 1). Troponin T a CK i CK-MB negativni.
Na RTG snimku hrudniku jen hrani¢ni velikost srdce, jinak
normélni nélez. Koronarografie provedena 19. 11. 2007
ukazala zcela normalni nalez.

Echokardiografie ukazala dilatovanou levou komoru
(62 mm) s alterovanym tvarem i kinetikou: bazalni dvé
tretiny mezikomorového septa v celém rozsahu (od predni
ke spodni sténé) ztencené (5 mm), vice echogenni, akine-
tické az dyskinetické. Ostatni ¢asti levé komory (anterola-
terdlni sténa, spodni sténa, cela apikalni tfetina komory)
se kontrahuji prakticky normalné a maji normalni tloustku
10-11 mm. Popsand dyskineticka jizva nemd vazbu na po-
vodi zadné koronarni tepny. Na mitralni chlopni je stopova
regurgitace pti drobném prolapsu predniho cipu s jeho mir-
nou myxomatdzni degeneraci. Ostatni srde¢ni oddily nejsou
zvét$ené (leva sin 29 mm, prava komora 18 mm). Na pravé
komote nejsou zadné znamky jeji loziskové dysplazie. Nalez
zistava prakticky stejny po dobu ndsledujicich 27 mésicti
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Obréazek 1 Klidovy 12svodovy EKG

sledovani az do soucasné doby (obrdzky 2 a 3). Stejny nélez
byl potvrzen i na magnetické rezonanci.

Provedena ergometrie byla negativni - dosazeno
zatéze 200 W, srde¢ni frekvence 163/min, krevniho tlaku
167/81 mm Hg. Nebyly vyprovokovany ani zadné extra-
systoly. Provedené elektrofyziologické vySetteni zjistilo
pouze lehce snizenou prevodni kapacitu AV uzlu (supra-
hisalné), programovana stimulace komor nevyvolala Zddnou
setrvalou komorovou tachykardii. Nemocn4 byla z krajské
nemocnice propu$téna domi po 12 dnech hospitalizace
s diagnozou synkopy nejasné etiologie (arytmogenni piivod
neprokazan), stav po Q infarktu myokardu anteroseptalné.
Nasledné ambulantné provedeny test na naklonéné roviné
byl po isoprenalinu pozitivni (vasodepresorickd reakce
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s bradykardif), avSak nemocnd popisovala zcela jiné pocity
nez pii synkopé na bézkach (kdy méla ztetelny pocit velmi
rychlého buseni srdce).

Poté pacientka pozadala o vySetreni pfednostu fakultniho
pracovisté k objasnéni etiologie onemocnéni. Nélezy z kraj-
ské nemocnice byly potvrzeny, rozdilnd byla pouze jejich
interpretace. Vzhledem k lokalizaci akinetické ztencené
oblasti (pti anteroseptdlnim infarktu nikdy neni nekrézy
usetfena apikalni tretina levé komory), ke skute¢né zcela
normalni koronarografii (ramus interventricularis anterior
zasahoval typicky za hrot, coz nekoreluje s poinfarktovou
jizvou vynechavajici hrot) a k negativnim biochemickym
markertiim nekrézy myokardu v akutni fazi byl infarkt
myokardu korondrniho piivodu jednoznacné vyloucen.

Obrézek 2 Echokardiograficky obraz v parasternalni projekci
na dlouhou osu levé komory
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Obrazek 3 Echokardiograficky obraz v apikalni ¢tyrdutinové
projekci
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Jednoznaénou etiologii s jistotou prokazat nelze zadnou
existujici metodou. Nalez na levé komore se ale prakticky
zcela shoduje s typickymi nalezy pti arytmogenni dysplazii
pravé komory (ta se mize spojovat s obdobnym postizenim
komory levé) a této diagndze odpovidd i klinicka prezentace
(pravdépodobné k synkopé doslo na podkladé komorové
tachykardie). Proto nemocnou dale vedeme pod raritni
diagnézou arytmogenni dysplazie levé komory (resp.
mezikomorové prepdzky). Tato jednotka byla v literatute
popsana zatim zcela ojedinéle dvéma skupinami autort,'-
izolované postizeni septa nebylo dosud popsano vibec.
Timto ptispévkem chceme s timto vzacnym onemocnénim
seznamit i ¢eskou lékarskou verejnost.

Béhem 27 mésict sledovani absolvovala nemocna
tfikrat ergometrii, ¢tyfikrat holterovské EKG a jednou
elektrofyziologické vySetfeni — vSe bez priukazu arytmie.
Proto nebyla béhem této doby indikovana k implantaci
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defibrilatoru (ICD). Pfi planované kontrole na klinice
10. 2. 2010 si stézovala na ¢asté neptijemné klidové oprese
na hrudi v poslednich mésicich, sama je pricitala spise
vlastni nervozité. Béhem vysetfeni se vSak vyskytly cetné
extrasystoly a nemocnd uddavala presné stejné potize,
jaké md posledni cca tfi mésice. Proto byla bez dalsiho
vySetiovani se zfetelem k zakladni diagnéze indikovana
k implantaci ICD.
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