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-
-

segíthetnek a hirtelen szívhalál rizikójának becslésében. Ezen rizikófaktorok összesítése, súlyozása alapján született 

és/vagy balkamra-funkció esetén (I. osztályú ajánlás) és legalább egy major rizikófaktor (syncope, nem tartós kamrai 
tachycardia, közepes fokban csökkent bal és/vagy jobbkamra-funkció) esetén (IIa osztályú ajánlás).

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy is an inherited disease predominantly with the mutation of desmoso-
mal proteins. Clinically the presence of ventricular arrhythmias and in late stages heart failure is characteristic; howe-

-
lantation. According to the document an ICD as a secondary prevention and prophylactically in patients with a severely 
depressed left and/or right ventricular function (class I.) and also for patients with at least one major risk factor (syncope, 
non-sustained ventricular tachycardia, moderately depressed left and/or right ventricular function), (class IIa).

Az aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC) 
-

ket kódoló gének mutációján alapuló betegség, ami 
-

tok megszakadásával, a sejtek közötti jelátviteli utak 
károsodásával és következményesen sejtelhalással, 

-
fajulásával jár. A betegség klasszikus formájában dön-

kamra érintettségével járnak. Genetikai vizsgálattal az 

igazolni. Leggyakrabban a plakophilin-2 (PKP2) gén-

-
ciói követnek (1). Diagnózisához a 2010-ben publikált 
módosított kritériumrendszer nyújt segítséget, ahol a 
képalkotó vizsgálatok (echo/MR), szövettani eredmé-
nyek, nyugalmi és ritmuszavar alatti EKG-eltérések, 
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illetve családi anamnesztikus adatok alapján állítható 
fel a diagnózis (2). Fontos azonban megemlíteni, hogy 

-
an jobb kamrai érintettséggel járó ARVC diagnózisára 

-
mák azonosításában csökken a szenzitivitásuk (3).

-
muszavarok: kamrai extrasystolék, nem tartós és tartós 
kamrai tachycardiák (1. ábra) jellemzik; a szívelégtelen-

-
tós kamrai ritmuszavarok hirtelen szívhalált is okozhat-

-

bár a béta-blokkolók adása – kontrindikáció hiányában 

esetében. A prevenció egyetlen hatékony módja más 
cardiomyopathiákhoz hasonlóan a primer vagy szekun-

-
-

jelentkezhetnek, külön kiemelve egy esetleges indokolt 

-
korban diagnosztizált megbetegedés, a betegek diag-
nóziskori átlagos életkora: 32 év és emiatt ezen bete-
gek a hirtelen szívhalál hatékony prevenciója esetén 
várhatóan hosszú ideig élnek, hosszabban lesznek ki-
téve a terápia potenciális mellékhatásainak is. Éppen 
ezek miatt kritikus döntés egy ARVC-s beteg esetében, 
hogy mikor kerüljön sor az ICD implantációjára. Koráb-

magyaráz, hogy ezek az adatok olyan tercier centru-

betegeket kezelték. Újabb vizsgálatok alapján az átla-

Utóbbi évek eredményei alapján egyre inkább úgy 

szívhalál megjelenése manifeszt ARVC esetén vár-
ható, tünetmentes mutáció hordozók, vagy borderli-

Egy közelmúltban publikált prospektív kohorsz vizs-
gálatban 116 desmosomális mutáció hordozó bete-
get (akiknél tartós kamrai ritmuszavar korábban nem 
jelentkezett) követtek átlagosan 8,5 éven át és vizs-

40 beteg esetében volt igazolható manifeszt ARVC, a 
többiek esetében borderline-betegség állt fenn, vagy 
fenotípusos eltérés nem volt kimutatható. A hirtelen 

-
lentkezett, akik egy beteg kivételével mind a manifeszt 
ARVC-csoportba tartoztak. Az egyetlen beteg, akinél 
a hirtelen szívhalál manifeszt ARVC diagnózisa nélkül 
lépett fel egy 15 éves leány volt (igazolt DSG-mutá-

-
-

lat esetében kiterjedt bal kamrai hegesedést mutatott 
epikardiálisan, inferolaterálisan. Összességében az 
eredmények azt mutatják, hogy igazolt desmosomális 

-

1. ÁBRA. Kamrai tachycardia 12 elvezetéses EKG-képe. 180/perc frekvenciájú széles QRS-tachycardia. A V1-elvezetésben 2:1-es 
VA-vezetés látható (retrográd p-hullámok nyíllal jelölve), ami bizonyítja a ritmuszavar kamrai eredetét. A kamrai tachycardia 
BTSZB morfológiájú, ami jobb kamrai, a szuperior tengelyállás pedig inferior fókuszt (vagy kilépési pontot) valószínűsít
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nagyon alacsony (5).
Manifeszt ARVC esetén számos olyan változó került le-
írásra, ami a HSZH, malignus kamrai ritmuszavar, vagy 

-
nyultak. A legfontosabb ezek közül a tartós kamrai ta-

-
lett számos más rizikófaktor került leírásra, amelyek pre-
diktívnek bizonyultak ARVC-ben a kamrai ritmuszavarok 
kialakulására: NSVT, bal és/vagy jobb kamrai diszfunk-

-
te, elektroanatómiai térképezés során a heg mérete, 
EKG-n az invertált T-hullámok száma a mellkasi és infe-
rior elvezetésekben, QRS-fragmentáció és az alacsony 
QRS-amplitúdó (6). Ezen rizikófaktorok alapján 2015-
ben született meg egy nemzetközi konszenzus doku-

-
ket a HSZH rizikójuk alapján három kategóriába sorolja.

Ide tartoznak a HSZH-t túlélt, vagy tartós kamrai tachy-
cardián átesett betegek mellett azok, akiknél súlyosan 

ejekciós frakcióval. Ezen esetekben az életet veszé-
-

Ide azok a betegek tartoznak, akik legalább egy kocká-

-
-

jelenléte esetén (syncope, NSVT, vagy mérsékelten 

jelenléte esetén a kockázat általában véve nem olyan 

emiatt ilyenkor csak válogatott esetekben jön szóba a 
készülék beültetése (IIb).

Ide azok a betegek tartoznak, akiknél rizikófaktorok 
nincsenek jelen, illetve az egészséges patogén mutá-

-

-
mondásosak az eredmények, amelyet részben magya-

vizsgálatokban a programozott stimuláció prediktív 
-

jelzése szempontjából (6). Emiatt a jelenlegi konszen-

sitmuláció elvégzését tünetmentes ARVC-s betegek ri-

A szívizomsejtek közötti kapcsolódást biztosító desmo-
somális proteinek mutációja miatt ARVC-s betegekben 
minden olyan állapot, ami a kamrai falfeszülést fokoz-
za, gyorsítja a betegség progresszióját, rontja a kime-
netelt. Emiatt ezen betegek számára javasolt a ver-
seny-, és kompetitiív sportok kerülése, csak alacsony 

-
tes, de patogén mutációhordozó családtagok esetében 

kompetitív sportok kerülését, a betegség kialakulásá-
nak prevenciója céljából (6).
Amennyiben ICD implantációja válik szükségessé, a 

várhatóan hosszú ideig élnek a készülékkel és a transz-
vénás rendszerekkel kapcsolatos problémák egy része 

nem képes antitachycardia-ingerlésre (ATP), márpedig 
-

tachycardiák.
Azon betegek esetében, akiknél az ICD-beültetésre ke-

-
nya. A legnagyobb ilyen vizsgálatban, ahol 312 beteg 

-
nél is a betegek több mint felében volt indokolt ICD-te-

-

csökkentésére adható antiaritmiás gyógyszerek közül 
ARVC-ben alapterápia a béta-blokkolók alkalmazása, 

a szívelégtelenség lefolyására, másrészt bizonyítottan 

1. TÁBLÁZAT. Malignus kamrai ritmuszavarok, hirtelen szív-
halál, vagy indokolt ICD-működés szempontjából prediktív 
faktorok ARVC-ben

Abortált HSZH vagy tartós KT

Syncope
NSVT

Többszörös patogén mutációk
Invertált T-hullámok száma 12 elvezetéses EKG-n
QRS-fragmentáció
QRS-amplitúdó csökkenése
Elektroanatómiai térképezés során a heg mérete
(EF: ejekciós frakció, HSZH: hirtelen szívhalál, KT: kamrai tachycardia, 
NSVT: nem tartós kamrai tachycardia)
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Emiatt béta-blokkoló adása javasolt minden ARVC-s 

(6). Mellettük a legtöbb adat amiodaron hatékonyságá-
val kapcsolatban áll rendelkezésünkre, azonban alkal-
mazásánál mindig gondolni kell a potenciálisan súlyos 

esetében van szükség alkalmazására. Mint más etio-
lógiák esetén a kamrai aritmiakontroll leghatékonyabb 
módja ARVC-ben is a katéterabláció, amelynek során 

-

-

az endokardiális oldalról. A betegség progresszív ter-
mészete miatt azonban már középtávon is magas (50-

Következtetés

ARVC-ben kamrai aritmiák megjelenésére manifeszt 
betegség esetén kell számítanunk. Közülük ICD-imp-

-
tikusan súlyosan csökkent bal és/vagy jobbkamra-funk-
ció esetén indokolt (I. osztályú ajánlás), de szintén 
gondolni kell rá major rizikófaktorok megléte esetén.
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