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LIST DO REDAKCIJI / LETTER TO THE EDITOR

Szanowni Czytelnicy,

Do redakgji ,Kardiologii Polskiej” przychodzi coraz wiecej listéw i bardzo nas to cieszy, Swiadczy bowiem o zywej reakcji na
zamieszczane prace oryginalne, kazuistyczne i pogladowe. Nie wszystkie jestesmy w stanie opublikowac, ale jezeli wydaja nam
sie rzucac inne, istotne, czesto polemiczne Swiatto na artykuly juz opublikowane, zawsze w pierwszej kolejnosci zwracamy sie
do autoréw tych prac z prosba o ustosunkowanie sie do nadesfanego listu. Jezeli w okresie 3 tygodni autorzy nie odpowiedza
pozytywnie na zapytanie redakcji, czy chcg sie odnies¢ do nadestanej korespondencji lub gdy autorzy uznaja, ze nie ma takiej
potrzeby, na famach ,Kardiologii Polskiej” drukujemy tylko list, ktéry wplynat do redakcji. W innym przypadku czekamy na
odniesienie sie do listu i drukujemy go facznie z odpowiedzig autora pracy i/lub redaktora dziatu, jezeli list dotyczy akurat

artykutu, ktéry ukazal sie w dziale edukacyjnym pisma.
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W sierpniowym numerze ,Kardiologii Polskiej” w dziale
,Elektrofizjologia inwazyjna” ukazat sie artykut Katarzyny
Byczkowskiej i wsp. pt. ,Arytmogenna kardiomiopatia pra-
wej komory u chorego z anomalia tetnic wieficowych i cze-
stoskurczem komorowym wywotanym wysitkiem fizycznym”
[1], ktéry zawiera wiele stwierdzeri niezgodnych z aktualng
wiedza dotyczaca diagnostyki arytmogennej kardiomiopatii
prawej komory (AKPK). Pozwalamy sobie zatem na przedsta-
wienie aktualnych pogladéw na niektére poruszane w publi-
kacji aspekty dotyczace AKPK i wyjasnienie nieprawidtowosci
w interpretacji wynikéw badarn prezentowanego chorego.

Przedstawione w publikacji ryciny nie przekonuja Czy-
telnika co do tezy stawianej przez Autoréw: EKG jest niedia-
gnostyczne, obraz echokardiograficzny i rezonansowy serca
prawidfowe (jednoczesnie Autorzy na obrazie serca z rezo-
nansu magnetycznego nieprawidfowo oznaczyli komore
prawa i lewa), a brak obrazéw i szczegbtowego opisu bada-
nia histopatologicznego, ultrastrukturalnego i immunofluore-

scencyjnego budzi dodatkowe watpliwosci. Szczegdlnie, ze
barwienie immunofluorescencyjne plakoglobiny jest bada-
niem nowoczesnym, wyjatkowo wykonywanym na $wiecie
i w Polsce.

Rozpoznanie AKPK jest bardzo trudne, czego dowodem
s opublikowane w 2010 r. w ,Circulation” bardzo skompli-
kowane nowe kryteria diagnostyczne [2]. Obraz kliniczny opi-
sanego w publikacji mtodego pacjenta po skrupulatnym prze-
analizowaniu przedstawionych wynikéw nie spetnia zadnych
kryteriéw diagnostycznych z wyjatkiem jednego epizodu dfu-
gotrwatego czestoskurczu komorowego, ktéry wystapit w cza-
sie wysitku fizycznego. Elektrokardiogram, badania obrazo-
we (echokardiografia, rezonans magnetyczny) nie daja pod-
staw do podejrzenia AKPK. Badanie elektrofizjologiczne nie
ma wartosci diagnostycznej. Nie podano informacji na temat
wywiadéw rodzinnych, nie wiadomo wiec, czy wsréd bliskich
krewnych chorego wystapity nagte zgony, czy ktos tracit przy-
tomnos¢, czy leczyt sie albo leczy na zaburzenia rytmu serca.
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Biopsja miesnia sercowego, w ktdrej — jak napisali Autorzy
— ,hie stwierdzono uchwytnych zmian patologicznych w ob-
rebie miokardium, wsierdzia i naczyr wiosowatych”, ani opisa-
ne przez nich cechy mikroskopowo-elektronowe i immunofluo-
rescencyjne nie potwierdzaja rozpoznania AKPK. Mate ogniska
tkanki ttuszczowej moga bowiem wystepowac takze u oséb
zdrowych [3]. U opisanego chorego wykonano biopsje diagno-
styczng prawej komory (PK), ale w analizie nie uwzgledniono,
ze w prawidtowym sercu najwiecej tkanki ttuszczowej jest obecne
whasnie w PK (gtéwnie w bocznej, mniej w gornej, a najmniej
w dolnej czesci Sciany) [3]. Jednoczednie nalezy pamietad, ze
ogniska tkanki tluszczowej bez nasilonego widknienia oraz de-
generacji kardiomiocytéw nie s cecha determinujaca podej-
rzenie patologii zwiazanej z arytmogenna kardiomiopatia. Z te-
go powodu kryteria rozpoznania AKPK zawarte w Task Force
21994 r. rekomendowaty — jako wazng ceche choroby — za-
stepowanie tkanki migsniowej tkankg widknisto-tluszczowa, a nie
wylacznie tuszczowg [4]. Obecnie, na podstawie wynikow ba-
dar morfometrycznych bioptatéw miesnia sercowego chorych
z AKPK, uwaza sig, ze obecnosc¢ tkanki ttuszczowej bez wspot-
istniejacego widknienia nie spetnia kryteriow diagnostycznych
choroby [5] i dlatego uwzgledniono te obserwacje w wytycznych
rozpoznania arytmogennej kardiomiopatii zgodnie z propozycja
zmian w Task Force w 2010 r. [2]. Ponadto w pi$miennictwie
dotyczacym badar mikroskopowo-elektronowych fragmentow
tkankowych pacjentéw z AKPK wykazano znamienne statystycz-
nie w poréwnaniu z cechami wystepujacymi w kardiomiocytach
miesnia sercowego chorych z idiopatyczna kardiomiopatig roz-
strzeniowa i kontrolnych (serca dawcow): wieksza dfugos¢ de-
smosomow, poszerzong szczeling miedzy btonami komérko-
wymi w obszarze desmosoméw i mniejsza liczbe desmosoméw,
a obecnos¢ kropli lipidowych w komérkach sercowych nie byta
cechg specyficzng [6]. Natomiast wyniki badar immunohisto-
chemicznych miesnia sercowego opisane w literaturze, zar6w-
no pacjentéw z objawami klinicznymi AKPK; jak i bezobjawo-
wych, sugeruja, ze obnizona ekspresja plakoglobiny we wstaw-
kach faczacych sasiednie kardiomiocyty moze by¢ cechg swo-
ista choroby, ale wynik ten musi by¢ rozpatrywany w korelacji
z innymi wyktadnikami choroby [7]. Swoistos¢ ekspresji plako-
globiny w rozpoznawaniu AKPK wymaga bowiem dalszych ba-
dan, poniewaz nadal nie wiadomo, jaka jest ekspresja tego biat-
ka w innych chorobach serca charakteryzujacych sie zaburze-
niami rytmu.

Podsumowujac znaczenie wynikéw badan oceny histo-
patologicznej bioptatéw miesnia sercowego w diagnostyce
AKPK, nalezy podkresli¢, ze chociaz nadal degeneracja mies-
nia i jego zastepowanie tkanka wiéknisto-ttuszczowa jest
uwazane za referencyjng metode diagnostyczna, a opisane
nowe markery patologii kardiomiocytéw za pomocne w iden-
tyfikowaniu choroby, to prawidlowe rozpoznanie, jak wyni-
ka ze wskazanych danych literaturowych, wymaga spetnie-
nia takze kryteriow klinicznych choroby. W tej sytuacji roz-
poznanie AKPK jest stanowczo nieuzasadnione.
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Obecnie uwaza sie, ze znacznie lepszym badaniem niz
biopsja miesnia sercowego jest maping elektroanatomiczny,
ktory z najwieksza precyzja wskazuje miejsca o niskim po-
tencjale, korelujace z obszarami uszkodzenia (zwt6knienia lub
zwibknienia i sttuszczenia migsnia sercowego) [8]. W zadnym
wypadku o rozpoznaniu nie moze decydowa¢ wynik jedne-
go badania, gdyz nie ma zjawisk patognomonicznych dla tej
choroby. Nawet badanie genetyczne moze jedynie potwier-
dzi¢ podejrzenie kliniczne.

Sadzimy, ze nie mozna wykluczy¢, aby przyczyna czesto-
skurczu o opisanego pacjenta byla anomalia tetnicy wierico-
wej. Anomalie tetnic wieficowych, cho¢ wystepuja bardzo rzad-
ko, sa przyczyna 13-17% nagtych zgonéw wsréd sportowcdw.
Wozgledne ryzyko (RR) nagfego zgonu z powodu anomalii tet-
nic wiencowych u 0séb uprawiajacych sport wynosi 79,0 i jest
wielokrotnie wyzsze niz w przypadku choroby wieficowej
(RR = 2,6) oraz arytmogennej kardiomiopatii PK (RR = 5,4) [9].
Nagly zgon moze by¢ pierwszym objawem choroby, ale u 30%
chorych czesciej z nieprawidiowym odejsciem lewej tetnicy
wiericowej po duzym wysitku wystepuja béle w klatce piersio-
wej lub utrata przytomnosci w wyniku czestoskurczu komo-
rowego. Ujemny wynik proby wysitkowej nie wyklucza rozpo-
znania, gdyz test wykonywany w warunkach szpitalnych czy
w przychodni nie odwzorowuje sytuacji na boisku, gdzie poza
wysitkiem fizycznym odgrywaja role emocje. U chorego wy-
stepowat bol w klatce piersiowej — u pacjentéw z AKPK w cza-
sie czestoskurczu komorowego bole sg rzadkoscia.

Nie mozna takze wykluczy¢ zespotu Brugadéw, chociaz
zapis EKG nie jest charakterystyczny mimo uniesienia ST-T w od-
prowadzeniach przedsercowych V. -V, (wysokie odejscie punk-
tu J, uniesienie ST-T sko$ne w gore — wczesna repolaryzacja?).
Przeciwko temu rozpoznaniu przemawia fakt wystapienia za-
burzen rytmu w czasie (a nie po) wysitku. Jednak trzeba pamie-
ta¢, ze test z propafenonem odznacza sie znacznie mniejsza
czutoscig niz test z ajmaling lub flekainidem [10]. W tym wy-
padku réwniez ogromne znaczenie ma wywiad rodzinny.

Ponadto z danych literaturowych wiadomo, ze obraz
histopatologiczny w zespole Brugadéw jest niejednorodny:
czesto wystepuja nacieki komoérek zapalnych, wakuolizacja,
hipertrofia kardiomiocytéw i tkanka tluszczowa lub wiéknienie,
a czasem naciekanie tkanka wi6knisto-ttuszczowa [11-13].
Czesto obraz kliniczny i histopatologiczny chorych z zespo-
tem Brugadéw w pewnym zakresie pokrywa sie z AKPK, co
dodatkowo utrudnia diagnostyke pacjentéw [14].

W $wietle przedstawionych uwag i obecnych kryteriow
rozpoznawania AKPK nadal istniejg powazne trudnosci w dia-
gnozowaniu tej kardiomiopatii i dlatego zbyt powierzchowna
analiza wykfadnikéw choroby moze prowadzi¢ do btednego
rozpoznania. W wypadku przedstawionego chorego wskaza-
nia do wszczepienie kardiowertera-defibrylatora nie budzity
watpliwosci. Jednak w wielu przypadkach btedne rozpozna-
nie AKPK obarcza mfodego cztowieka ztym rokowaniem i agre-
sywnym leczeniem, kt6rego nie zawsze potrzebuije.

Konflikt interesow: nie zgloszono

www.kardiologiapolska.pl



Btedna interpretacja eksperymentalnych badan diagnostycznych w arytmogennej kardiomiopatii prawej komory

Pismiennictwo
Byczkowska K, Kusnierz ], Manczak R et al. Arytmogenna kar-
diomiopatia prawej komory u chorego z anomalig tetnic wien-
cowych i czestoskurczem komorowym wywolanym wysitkiem
fizycznym. Kardiol Pol, 2012; 70: 870-873.
Marcus FI, McKenna W], Sherril D, Basso C et al. Diagnosis of
arrhythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy:
proposed modification of the Task Force Criteria. Circulation,
2010;121:1533-1541.
Tansey DK, Aly Z, Sheppard MN. Fat in the right ventricle of
the normal heart. Histopathology, 2005; 46: 98-104.
McKenna W], Thiene G, Nava A et al. Diagnosis of arrhyth-
mogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy. Task
Force of the Working Group Myocardial and Pericardial Dis-
ease of the European Society of Cardiology and of the Scienti-
fic Council on Cardiomyopathies of the International Society
and Federation of Cardiology. Br Heart J, 1994; 71: 215-218.
Basso C, Ronco F, Marcus F et al. Quantitative assessment of
endomyocardial biopsy in arrhythmogenic right ventricular car-
diomyopathy/dysplasia: an in vitro validation of diagnostic cri-
teria. Eur Heart J, 2008; 29: 2760-2771.
Basso C, Czarnowska E, Della Barbera M et al. Ultrastructural evi-
dence of intercalated disc remodeling in arrhythmogenic right ven-
tricular cardiomyopathy: an electron microscopy investigation on
endomyocardial biopsies. Eur Heart ], 2006; 27: 1847-1854.

10.

11.

12.

13.

14.

Asimaki A, Tandri H, Huang H et al. A new diagnostic test for
arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy. N Engl
JMed, 2009; 360: 1075-1084.

Corrado D, Basso C, Leoni L et al. Three-dimensional electroan-
atomic voltage mapping increases accuracy of diagnosing ar-
rhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia. Cir-
culation, 2005; 111: 3042-3050.

Corrado D, Basso C, Rizzoli G, Schiavon M, Thiene. Does sports
activity enhance the risk of sudden death in adolescents and
young adults? ] Am Coll Cardiol, 2003; 42: 1959-1963.

Berne P, Brugada J. Brugada syndrome. CircJ, 2012; 76: 1563—
-1571.

Frustaci A, Priori S, Pieroni M et al. Cardiac histopathological
substrate in patients with clinical phenotype of Burgada syn-
drome. Circulation, 2005; 112: 3680-3687.

Zumhagen S, Spieker T, Rolinck J et al. Absence of pathogno-
mic or inflammatory patterns in cardiac biopsies from patients
with Brygada syndrome. Circ Arrhythm Electophysiol, 2009;
2:16-23.

Ohkubo K, Watanabe I, Okumura Y et al. Right ventricular
histopathological substrate and conduction delay in patients
with Burgada syndrome. Int Heart J, 2010; 51: 17-23.
Hoogendijk MG. Diagnostic dilemmas: overlapping features of
Burgada syndrome and arrhythmogenic right ventricular car-
diomyopathy. Frontiers Physiology, 2012: 3: 144.





