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Ciezka dysfunkcja prawego serca niejasnego pochodzenia
u 74-letniej chorej — im wiecej szukamy, tym wiecej widzimy

Severe right heart dysfunction of unclear origin in 74 year old patient
— the more we search the more we can see

Btazej Kusz, Jarostaw Myszor, Wojciech Wrébel, Tomasz Bochenek, Katarzyna Mizia-Stec

| Katedra i Klinika Kardiologii Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach, Gérnoslaskie Centrum Medyczne

Streszczenie

Zaprezentowano przypadek 74-letniej kobiety z rozpoznawang ciezka dylatacjg i dysfunkcja prawej komory skierowang
do szpitala klinicznego w celu wigczenia do programu leczenia tetniczego nadciSnienia ptucnego, ktére — jak sadzono
— byto gléwna przyczyng zmian strukturalnych i czynnoSciowych stwierdzanych w echokardiografii. Jednak cewnikowanie
prawego serca wykazato jedynie fagodne, reaktywne nadcisnienie ptucne, a dalsza diagnostyka pozwolita na rozpozna-

nie arytmogennej kardiomiopatii prawej komory.

Stowa kluczowe: ARVC, arytmogenna kardiomiopatia prawej komory, ciezka dysfunkcja prawej komory

Wstep

Izolowane poszerzenie i dysfunkcja skurczowa prawej ko-
mory stwierdzane w echokardiografii mogg by¢é wywotane
rozmaitymi przyczynami. W diagnostyce roznicowej nalezy
uwzglednié: przebyty zawat prawej komory, wrodzone wady
serca — przeciekowe, anomalie Ebsteina, nadciSnienie
ptucne, arytmogenng kardiomiopatie prawej komory
(ARVC, arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy),
zapalenie miesnia sercowego, izolowang niedomykalnos¢
zastawek prawego serca [1- 3], sarkoidoze [4] — oraz takie
rzadkie schorzenia, jak anomalia Uhla (brak wtokien mies-
niowych w Scianie prawej komory) [5]. Trzeba pamigtac, ze
w zaawansowanych postaciach powyzszych patologii zmiany
morfologii i funkcji prawej komory mogg by¢ zblizone, a ba-
dania obrazowe nie zawsze pozwalaja znalez¢ pierwotng
przyczyne zmian. W r6znicowaniu niejednokrotnie bywa
pomocny inwazyjny pomiar ci$nien w jamach prawego
serca — badanie kluczowe dla rozpoznania nadcisnienia
ptucnego. Poniewaz zaréwno postepowanie, jak i rokowa-

(Folia Cardiologica 2014; 9, 3: 298-301)

nie w przypadku wyzej wymienionych schorzen jest rdézne,
wiasciwa diagnoza ma ogromne znaczenie.

Opis przypadku

Chora w wieku 74 lat z nasileniem duszno$ci wysitkowej do
II-11I stopnia wedtug New York Heart Association (NYHA)
i podejrzeniem nadci$nienia ptucnego zostata przyjeta
w celu przeprowadzenia diagnostyki i ustalenia dalszego
sposobu leczenia. W wywiadzie stwierdzono rozpoznawany,
najpewniej na podstawie zmian w zapisie elektrokardiogra-
ficznym (EKG), przebyty zawat serca, przebyte zapalenie
watroby typu C, nikotynizm, adekwatnie leczong niedoczyn-
noS¢ tarczycy oraz poprzedzony kotataniami serca nagly
zgon ojca w 60. roku zycia. Pacjentka byta juz wczesniej
leczona z powodu podobnych dolegliwosci (dusznosci wysit-
kowej na podobnym poziomie). W poprzednich badaniach
echokardiograficznych obrazowano duza rozstrzen prawej
komory oraz istotng niedomykalnos¢ tréjdzielng; wymiary
i funkcja lewej komory byty zachowane. W kolejnych bada-
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niach EKG metoda Holtera stwierdzano liczng, pojedyncza,
monomorficzng ekstrasystolie komorowg o morfologii
bloku prawej odnogi peczka Hisa (od 4900-18 500/d.)
oraz pojedyncze epizody nieutrwalonego czestoskurczu
komorowego (4 x QRS do 178/min, do 2,8 s). Chora
byta kilkakrotnie hospitalizowana i poddawana zabiegom
koronarografii, w ktorej stwierdzano jedynie zmiany przy-
Scienne w szerokich tetnicach wieficowych. Diagnostyka
pulmonologiczna nie wykazata zaburzefn wentylacji typu
obturacji badz restrykcji. W trakcie poprzedzajacej przyjecie
do kliniki hospitalizacji stwierdzono echokardiograficzne
cechy nadciSnienia ptucnego (liczone ci$nienie skurczowe
w prawej komorze [RVSP, right ventricular systolic pres-
sure] 45 mm Hg, czas akceleracji [AcT, acceleration time]
74 ms), ktére uznano za gléwna przyczyne dolegliwosci
i skierowano w celu rozwazenia wtgczenia do programu
leczenia pierwotnego nadcisnienia ptucnego.

Przy przyjeciu chora nie przejawiata cech jawnej de-
kompensac;ji uktadu krazenia, akcja serca byta miarowa,
o czestosci 80/min. Stwierdzono czyste tony, nad polami
ptucnymi okresowo zmiany spastyczne oraz graniczne
wartosci cisnienia tetniczego. W badaniach laboratoryj-
nych wykazano podwyzszone stezenia N-koncowego pro-
peptydu natriuretycznego typu B (NT-proBNP, N-terminal
pro brain natriuretic peptide) (1680 pg/ml) i D-dimeréw
(876 ng/ml). Ewentualng obecnosé materiatu zatorowego
wykluczono w badaniu angio-CT tetnic ptucnych. Przez-
klatkowe badanie echokardiograficzne pozwolito uwidocz-
ni¢ uogodlnione poszerzenie i hipokineze prawej komory
(amplituda ruchu pierscienia zastawki trojdzielnej [TAPSE,
tricuspid annular plane systolic excursion] 13 mm, tkan-
kowa echokardiografia doplerowska, ocena maksymalnej
predkosci skurczowej — fala S’ [TDI'S, tissue doppler
imaging, estimation of systolic velocity — S’ wave] 6 cm/s,
frakcja zmiany pola [FAC, fractional area change] 22%),
tetniakowate uwypuklenia oraz odcinkowe sciefAczenia
jej Scian (ryc. 1). Zobrazowano takze pojedynczy tetniak
w przegrodzie miedzykomorowej od strony lewej komory
(ryc. 1). Badanie potwierdzito rowniez obecno$¢ echo-
kardiograficznych cech nadciSnienia ptucnego (gradient
wsteczny przez zastawke trojdzielng 50 mm Hg, ciSnienie
liczone w tetnicy ptucnej 60 mm Hg, czas akceleracji
przeptywu ptucnego 50 ms) (ryc. 2). Wade przeciekowa
wykluczono w echokardiografii przezprzetykowej.

Nastepnie diagnostyke poszerzono o metody inwazyjne
w celu doktadniejszej oceny stopnia nasilenia nadcisnienia
ptucnego. Cewnikowanie prawego serca wykazato jedynie
tagodne, reaktywne nadciSnienie ptucne (ciSnienie zakli-
nowania tetniczek ptucnych [PCWP, pulmonary capillary
wedge pressure] 20-21 mm Hg; Srednie ciSnienie w tet-
nicy ptucnej [MPAP, mean pulmonary artery pressure]
28 mm Hg, po zastosowaniu iloprostu 21 mm Hg; CO 4,17 |,
po podaniu iloprostu 4,51 I). Wobec powyzszego wyniki
badan powtdrnie przeanalizowano. Seryjne zapisy EKG
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Rycina 1. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne, projekcja
koniuszkowa 4-jamowa — widoczne tetniakowate uwypuklenia
w Scianie powiekszonej prawej komory (A) oraz tetniak w obrebie
przegrody miedzykomorowej (B)
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Rycina 2. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne, projekcja
koniuszkowa 4-jamowa — badanie z uzyciem fali ciggtej; ocena
wstecznego gradientu tréjdzielnego

(ryc. 3) prezentowaty rozpoznawany juz w przesztosci blok
prawej odnogi peczka Hisa z QRS 184 ms. Roéwnoczesnie
morfologia bloku byta nietypowa, z zazebieniem w kofico-
wej fazie zespotu, ktére mogto odpowiadac fali epsilon;
ujemne zatamki T w odprowadzeniach V1-V6. Analiza
poznych potencjatéw komorowych wykazata dodatnie trzy
Kryteria: czas trwania zespotu QRS 188 ms, amplitude
koncowych 40 ms zespotu QRS 19,770 pV, czas trwania
koncowej czesci zespotu QRS o amplitudzie ponizej 40 pV
— 55 ms (ryc. 4).

Podsumowujgc, wydaje sie, ze mimo nietypowej pre-
zentacji klinicznej chora spetniata kryteria Task Force
rozpoznania ARVC [6]; wystepowaty u niej zmiany morfo-
logii i funkcji prawej komory (RV, right ventricle) (obszary
dyskinezy Sciany wolnej RV, tetniak w mieSniéwce przegrody
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Rycina 3. Elektrokardiogram (EKG) 12-odprowadzeniowy — rytm zatokowy 64/min, lewogram patologiczny; obraz bloku prawej odnogi peczka
Hisa, QRS 184 ms, obecna fala epsilon, ujemne zatamki T w odprowadzeniach V1-V6; predkos¢ przesuwu EKG 25 mm/s, cecha 10 mV
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Rycina 4. Elektrokardiogram usredniony — obecne p6Zne potencjaty komorowe (czas trwania zespotu QRS > 114 ms, amplituda koficowych
40 ms zespotu QRS < 20 uV, czas trwania koncowej czesci zespotu QRS o amplitudzie < 40 pV wynosi > 38 ms)

miedzykomorowej [IVS, interventricular septum], dysfunk-
cja skurczowa RV, nieprawidtowosci okresu re- i depolary-
zacji z licznymi ekstrasystoliami komorowymi). Dokonano
zatem powyzszego rozpoznania i zmodyfikowano farma-
koterapie, wtgczajac diltiazem, doustne leczenie przeciw-
krzepliwe antagonistami witaminy K, spironolakton oraz
wziewny lek bronchodylatacyjny. W kontrolnej 24-godzinnej
rejestracji EKG stwierdzono mniejszg liczbe ekstrasystolii
komorowych w stosunku do poprzednich badan (2140/d.),
bez ztozonych form arytmii. Zalecono réwniez wykonanie
rezonansu magnetycznego serca w trybie ambulatoryj-
nym i kontrolnego cewnikowania prawego serca za okoto
6 miesiecy.

300

Dyskusja

Pewne dane dotyczace ARVC starano sie odnies¢é do
opisywanej chorej. Arytmogenna kardiomiopatia prawej
komory jest genetycznie uwarunkowang chorobg miesnia
sercowego, w ktorej dochodzi do zastepowania prawidtowej
struktury serca tkanka ttuszczowg i wtdknista [7]. Proces
ten dotyczy gtéwnie wolnej Sciany RV, cho¢ nierzadko
dochodzi rowniez do zajecia lewej komory. Skutkiem sg
ogniskowe lub uogdlnione zaburzenia kurczliwosci oraz
niestabilnoS¢ elektryczna, co moze prowadzi¢ do groznych
dla zdrowia i zycia zaburzen rytmu — choroba jest jedng
z gtéwnych przyczyn nagtej Smierci sercowej (SCD, sudden
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cardiac death) u mtodych oséb oraz sportowcow. Czestos¢
jej wystepowania szacuje sie na 1/5000-1/10 000. Mez-
czyzni chorujg czesciej niz kobiety (2,7:1), przy czym ptec
prawdopodobnie nie wptywa na ryzyko nagtego zgonu [7-9].
Choroba ujawnia sie zwykle w mtodym wieku, przewaznie
w 2.-3. dekadzie zycia. Na glbwne objawy sktadaja sie ko-
morowe zaburzenia rytmu, omdlenia i utraty przytomnosci,
atypowe bole w klatce piersiowej i dusznosé [8, 9]. Roczna
SmiertelnoS¢ wsrad chorych z ARVC wynosi do 3% [7].

Szczegblnie wazna jest wiec wczesna diagnostyka oparta
na stwierdzeniu charakterystycznych zmian morfologicz-
nych i czynno$ciowych RV (znaczng role odgrywa badanie
rezonansu magnetycznego serca), histologicznych, zabu-
rzen repolaryzaciji, depolaryzacji i rytmu oraz dodatniego
wywiadu rodzinnego [6, 8]. Dzieki nowoczesnym metodom
leczenia zmniejsza sie liczba chorych, ktérzy umierajg nag-
le, zwieksza sie natomiast odsetek pacjentow ze schytkowg
niewydolnoscia serca, bedaca obecnie przyczyng 50-60%
zgonoéw z powodu ARVC. Przyktad opisanej pacjentki po-
twierdza te zaleznosé. Warto w tym miejscu wspomnieé
0 mozliwosci wspotwystepowania ARVC z zapaleniem migs-
nia sercowego, takze zdominujgcym zajeciem RV. Przebieg
jest wowczas mniej typowy, a zaburzenia rytmu serca wyste-
puja rzadziej [3]. Nie mozna wykluczyé, ze podobna sytuacja
miata miejsce u naszej pacjentki. Jednocze$nie nalezy
sobie zdawaé sprawe z pewnych ograniczen kryteriéw Task

Abstract

Force, ktore w przypadku skrajnych zmian morfologicznych
RV, niekoniecznie w przebiegu ARVC, moga by¢ dodatnie.
U chorych z ARVC obarczonych duzym ryzykiem SCD
(przebyte nagte zatrzymanie krazenia, przebyty utrwalony
czestoskurcz komorowy, omdlenia 0 niejasnej przyczynie)
niezbedne jest odpowiednio wczesne implantowanie
kardiowertera-defibrylatora [10]. U opisywanej pacjentki
nie stwierdzono zadnego z tych czynnikéw; ze wzgledu
na jej wiek i jedynie umiarkowane ryzyko SCD (przebyty
nieutrwalony czestoskurcz komorowy) odstgpiono od ta-
kiego postepowania. Z kolei nadcisnienie ptucne, ktérego
podejrzenie byto przyczyng skierowania chorej do Kliniki,
wystepuje najczesciej w mtodszym wieku. Wieloletni, mato
progresywny przebieg niewydolno$ci serca nie byt typowy
dla nadci$nienia ptucnego.

Podsumowanie

Izolowana dysfunkcja prawego serca czesto stanowi ztozony
problem diagnostyczny wymagajacy doktadnej i stosunkowo
szerokiej diagnostyki. Nalezy pamietaé, ze jedna z przyczyn
tego zaburzenia moze byé ARVC, ktéra — jakkolwiek bedac
chorobg wystepujaca gtéwnie u oséb mtodych i zwigzang
z duzym ryzykiem SCD juz we wczesnych latach — bywa
rozpoznawana takze w wieku pézniejszym, w ktérym z reguty
wspotwystepuje z istotng niewydolnoscia RV.

A 74 year old woman with a history of severe right heart dysfunction was admitted to our ward to initiate the treatment
of the pulmonary hypertension, as it was thought to be the main cause of structural changes and the principal aim of
the treatment. Right heart catheterization showed only mild reactive pulmonary hypertension and further diagnostics
as well as detailed reanalysis allowed the diagnosis of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy.

Key words: ARVC, right ventricular cardiomyopathy, severe right ventricular dysfunction
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Komentarz
Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory — od jej wrodzonego
defektu (dysplazja) do postaci genetycznej (kardiomiopatia)

dr hab. n. med., prof. nadzw. IK Anna Klisiewicz
Klinika Wad Wrodzonych Serca Instytutu Kardiologii w Warszawie

Pierwsze doniesienia o arytmogennej kardiomiopatii prawej komory (ARVC, arrhythmo-
genic right ventricular cardiomiopathy) pochodza z 1980 roku, w ktérym Waller i wsp.
[1] opisali przebieg kliniczny i zmiany anatomopatologczne dwadch przypadkow, ktore
nazwali parchment heart syndrome, co mozna przettumaczy¢ jako ,zespot serca perga-
minowego”. Systematyczna ocena charakterystycznych cech ARVC rozpoczeta sie w poz-
nych latach 80. ubiegtego wieku, gdy Thiene i wsp. [2] opisali serie przypadkow klinicznych naglych zgonow mtodych
0s6b w pétnocnych Wioszech. W 1994 roku zaproponowano kryteria rozpoznania ARVC, w ktorych okreSlono zmiany
anatomiczne prawej komory (RV, right ventricle) [3]. Warunkiem rozpoznania byto wykazanie zaniku tkanki miesnio-
wej RV i zastapienie jej tkanka ttuszczowo-widknistg oraz zmian strukturalnych RV z najbardziej charakterystycznymi
tetniakami zlokalizowanymi w tak zwanym tréjkacie dysplazji. Kryteria te cechowata duza specyficznoS¢ przy nizszej
czutosci rozpoznawania ARVC. W miare rozwoju nowych metod obrazowych zwrécono uwage na szerokie spektrum
zmian fenotypowych — od istotnych zmian morfologii RV z zajeciem lewej komory, do przypadkow z morfologicznie
prawidtowym sercem i jedynie ze zmianami histopatologicznymi. Rowniez przebieg kliniczny ARVC okazat sie znacz-
nie bardziej zrdznicowany niz poczatkowo sadzono. Poczatkowo ARVC wigzano raczej z zaburzeniami elektrycznymi
niz z niewydolnoScig serca. Uwazano, ze gtownymi objawami sa grozne dla zycia zaburzenia rytmu, czesto z naglym
zgonem jako pierwszg manifestacjg choroby. NiewydolnosS¢ serca opisywano rzadko. Rozwdj badan genetycznych
pozwolit na udokumentowanie dziedzicznego podtoza ARVC z wykazaniem mutacji odpowiedzialnych genéw. Te obser-
wacje i odkrycia spowodowaty, ze w 2010 oku zaproponowano modyfikacje kryteriow rozpoznawania ARVC opartg na
stwierdzeniu wspotwystepowania zmian strukturalnych i histopatologicznych w sercu, cech elektrokardiograficznych,
a takze obcigzen rodzinnych (tab. 1) [4]. Zupetng nowosScig w stosunku do kryteriow z 1994 roku jest wprowadzenie
do diagnostyki ARVC rezonansu magnetycznego oraz badan genetycznych.

Ten krotki przeglad 30-letniej historii poznawania podtoza histopatologicznego, morfologicznego, elektrycznego
i w koAcu genetycznego ukazuje, jak ztozona i roznorodna jednostka chorobowa jest ARVC. W prezentowanym przypad-
ku Autorzy opisali proces diagnostyczny 74-letniej chorej ze stwierdzanym w badaniu echokardiograficznym poszerze-
niem RV ze zmianami morfologicznymi, ktére mozna byto przypisa¢ ARVC. Trzeba zaznaczyé, ze kryteria obrazowe nie
budza watpliwosci w przypadku zaawansowanej przebudowy RV, co byto widoczne w badaniu echokardiograficznym
prezentowanego przypadku. Cennym uzupetnieniem diagnostyki obrazowej bedzie zaplanowane badanie rezonansu
magnetycznego. Jednak dla rozpoznania ARVC kluczowa jest tgczna analiza strukturalnych i pozastrukturalnych cech
choroby. W opisywanym przypadku wykazano obecno$¢é charakterystycznych cech elektrokardiograficznych — obecnosé
fali epsilon i p6Znych potencjatow.

Mimo typowych dla ARVC cech morfologicznych RV Autorzy prezentowanego przypadku poszerzyli jednak diagnostyke
0 angio-CT, by wyeliminowa¢ zatorowo$¢ ptucng, i cewnikowanie prawego serca w celu bezpoSredniego pomiaru cis-
nienia w krgzeniu ptucnym. Mozna przypuszczaé, ze watpliwosci dotyczace rozpoznania ARVC u tej chorej budzit jej
zaawansowany wiek. Nalezy jednak pamietaé, ze w naturalnym przebiegu choroby wyréznia sie najczesciej 4 okresy
— utajony bezobjawowy, objawowej arytmii komorowej z RV, izolowanej niewydolnosci RV oraz niewydolnosci obuko-
MOrowe;.

Rozpoznanie ARVC nie jest tatwe, miedzy innymi z powodu podobienstw strukturalnych spotykanych w innych choro-
bach RV. Konieczne wiec jest rutynowe stosowanie kryteriow diagnostycznych uzgodnionych w 1994 roku i zmodyfi-
kowanych w 2010 roku. Jak uczy prezentowany przypadek, nie mozna réwniez wykluczy¢ rozpoznania ARVC u osoby
w starszym wieku z niewydolnoScig prawokomorowa jako pierwszg prezentacjg choroby.
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Tabela 1. Zmodyfikowane kryteria Task Force rozpoznawania arytmogennej kardiomiopatii prawej komory (ARVC, arrhythmogenic
right ventricular cardiomiopathy) (zrodto [4])

Parametr

Globalne lub
odcinkowe
zaburzenia
kurczliwosci

i zmiany
strukturalne*

Obraz histo-
patologiczny

Zaburzenia
przewodze-
nia/okresu
depolaryzacji

Zaburzenia
okresu repo-
laryzacji

Zaburzenia
rytmu

Wywiad
rodzinny

Kryteria duze

Echokardiografia 2D:

* odcinkowa akineza lub dyskineza lub tetniak RV

+2> 1 z ponizszych (pomiar pod koniec rozkurczu):

e PLAX RVOT > 32 mm (skorygowany wzgledem
BSA [PLAX/BSA] > 19 mm/m?)

* PSAX RVOT > 36 mm (skorygowany wzgledem BSA
[PSAX/BSA] > 21 mm/m?)

* FAC<33%

Rezonans magnetyczny serca:

* odcinkowa akineza lub dyskineza, lub asynchronia
skurczu RV

+2>1 z ponizszych:

* RVEDV/BSA > 110 ml/m? & lub > 100 ml/m* Q

* RVEF <40%

Wentrykulografia RV:

¢ odcinkowa akineza, dyskineza lub tetniak RV

< 60% rezydualnych kardiomiocytow w badaniu
morfometrycznym (lub < 50%, jezeli odsetek szaco-
wany), z obecnoscia tkanki widknistej w > 1 probce
pobranej z wolnej Sciany RV, niezaleznie od obecno-
Sci tkanki ttuszczowej w biopsji endomiokardialnej

Fala epsilon w odprowadzeniach V1-V3 (powtarzal-
ny niskonapieciowy sygnat miedzy koficem zespotu
QRS i poczatkiem zatamka T)

Odwrécony zatamek T w odprowadzeniach V1, V2
i V3 u pacjentow > 14. rz. (bez RBBB QRS >120 ms)

nsVT lub sVT o morfologii LBBB z osig gorna (ujemny
lub nieokreslony QRS w odprowadzeniach I, Ill, aVF
i dodatni QRS w aVL)

ARVC potwierdzona u krewnego |°, ktory spetnia
zmodyfikowane kryteria Task Force

ARVC potwierdzona patomorfologicznie (autopsja
lub operacja) u krewnego |°

Identyfikacja mutacji** o potwierdzonym lub praw-
dopodobnym zwiazku z rozwojem ARVC u pacjenta
poddawanego ocenie Klinicznej

Kryteria mate

Echokardiografia 2D:

* odcinkowa akineza lub dyskineza RV

+ > 1 z ponizszych (pomiar pod koniec rozkurczu):

* PLAXRVOT > 29 i < 32 mm (skorygowany wzgledem
BSA [PLAX/BSA] > 16i < 19 mm)

* PSAX RVOT > 32 i < 36 mm (skorygowany wzgledem BSA
[PSAX/BSA] > 18 i < 21 mm)

* FAC > 33% <40%

Rezonans magnetyczny serca:

* odcinkowa akineza lub dyskineza, lub asynchronia skurczu
RV + > 1 z ponizszych:

+ RVEDV/BSA>100i < 110 ml/m’ 3 lub>90i < 100 mli/m* @

* RVEF >40%i<45%

60-75% rezydualnych kardiomiocytéw w badaniu morfome-
trycznym (lub 50-65%, jezeli odsetek szacowany), z obecnos-
cig tkanki wtéknistej w > 1 prébce pobranej z wolnej Sciany
RV, niezaleznie od obecnosci tkanki ttuszczowej w biopsji
endomiokardialnej

P6Zne potencjaty w SAECG w > 1 z 3 parametréw, przy braku
poszerzenia QRS > 110 ms w standardowym EKG

fQRS > 114 ms

Czas trwania koricowej czesci zespotu QRS (o amplitudzie
<40 uV) 238 ms

Warto$é skuteczna napiecia koncowych 40 ms zespotu QRS
<20V

Czas aktywacji koncowej zespotu QRS > 55 ms mierzony od
dna zatamka S do konca zespotu QRS, wliczajac R’, w odpro-
wadzeniach V1, V2 lub V3, przy braku RBBB

Odwrécony zatamek T w odprowadzeniach V1iV2 u pacjentéw
> 14. rz. (bez RBBB) lub w odprowadzeniach V4, V5, V6

Odwrécony zatamek T w odprowadzeniach V1, V2, V3 i V4
u chorych > 14. rz. w obecnosci RBBB

nsVT lub sVT o konfiguracji jak z drogi odptywu RV lub o morfo-
logii LBBB z osig dolng (dodatni QRS w 11, I, aVF, ujemny w aVL)

> 500 VE/24 h (EKG metoda Holtera)

Wywiad w kierunku ARVC u krewnego |°, ale nie mozna okre-
§lié, czy osoba spetnia zmodyfikowane kryteria Task Force

Przedwczesna nagta $mieré (< 35. rz.) z powodu podejrzewa-
nego ARVC u krewnego |°

ARVC potwierdzona histopatologicznie lub na podstawie kryte-
riow Task Force u krewnego II°

Diagnoza ARVC: 2 duze kryteria lub 1 duze + 2 mate lub 4 mate kryteria dotyczace roznych parametrow; *hipokinezy nie uwzglednia sie w definicji odcinkowych zaburzen kurczliwosci RV wg zmodyfikowanych
kryteriow Task Force rozpoznawania ARVC/D; **patologiczna mutacja odpowiada za modyfikacje ostatecznie kodowanego biatka i nie wystepuie lub jest rzadka w populacji 0s6b zdrowych (bez rozpoznania
ARVC/D) oraz prowadzi do zmiany struktury i funkcji kodowanego biatka; okreslono niepodwazalny zwigzek mutacji z fenotypem choroby na podstawie analizy rodowodu; RV (right ventricle) — prawa komora;
PLAX (parasternal long axis) — projekcja przymostkowa w osi diugiej; RVOT (right ventricle outflow tract) — droga odptywu z prawej komory; BSA (bodly surface area) — powierzchnia ciata; PSAX (parasternal
short axis) — projekcja przymostkowa w osi krétkiej; FAC (fractional area change) — zmiana pola powierzchni; RVEDV (right ventricular end-diastolic volume) — objetos¢é koricoworozkurczowa prawej komory;
& — mezezyzni; @ — kobiety; RVEF (right ventricular ejection fraction) — frakcja wyrzutowa prawej komory; SAECG (signal-averaged electrokardiography) — elektrokardiografia usredniona; EKG — elektrokar-
diogram; RBBB (right bundle branch block) — blok prawej odnogi peczka Hisa; nsVT (non-sustained ventricular tachycardia) — nieutrwalony czestoskurcz komorowy; sVT (sustained ventricular tachycardia)
— utrwalony czestoskurcz komorowy; LBBB (left bundle branch block) — blok lewej odnogi peczka Hisa; VE (ventricular extrasystole) — przedwczesne pobudzenie komorowe
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