ARYTMOGENNI DYSPLAZIE LEVE
KOMORY SRDECNI

MUDr. Franc P., MUDr. Krupicka J. PhD., Kardiologie Brandys nad Labem

Prof. MUDr. Palecek T. PhD, Il. Interni klinika LF UK a VFN Praha




Anamnéza

= Zena, 40 let, dosud bez zavaznych
onemocneni

= Matka zemrela nahle ve 42 letech vedena
jako DKMP, cekatelka OTS

* Pro pozitivni RA provedeno preventivni
kardiologicke vysetreni v Belgii




Vysetrenli v Belgii
Aneurysma LK posterolateralng, EF 40% (UZ i NMR)

Normalni koronarogram dle CTAG

Uzavreno jako MINOCA (Myocardial infarction with
non- obstructive coronary arteries)

Dana ASA 8o mg denne
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SELECTED STRIPS

4:16:07 66 BPM Size x1,x1,x1 PVC Strip1of 2

4:28:57 67 BPM Size x1x1,x1 PVC Strip 2 of 2




Zaver: Dilatace a snizena ejekéni frakce leve komor fi_ ztenCeném aneuryzmatu
proximalnitretiny bocne steny a zadni steny krome malych okrsku nad mitralnim anulem, patrno
Je pozdni syceni kontrastnilatkou (LGE) transmuralné v tomto aneuryzmatu, ale téz presahujice
pres lehce hypokinetickou bazi spodni stény na pravokomorovou cast septa komor - )

ostkontrastni syceni se jevi jako fibréza nekoronarni etiologie.
,regionalni1 celkova systolicka funkce pravé komory (EF 57%).










Farmakoterapie

= Terapie ASA ukoncena

= Cosyrel 5/smg 1-0-0




Implantace ICD

Zaveér:
Arytmogenni kardiomyopatie levé komory, stfedné vyznamnd systolickd dysfunkce levé komory, EF 41 %, implatnace
ICD v ramei primarni prevence nahlé smrti - Autogen VR (4.12.2017)




Genetické vysetreni

= Mutace genu pro desmoplakin




ARVD/ALVD

= ARVD- vyskyt v populaci 1 na 5000, tedy ve spadu
100.000 je 20 postizenych

= Muzi jsou postizeni 3x Casteji nez zeny

= Ve 23% pripadu je prvnim symptomem nahla smrt




ARVD / ALVD

Mutace desmosomalnich genu
Destrukce myocytU a jejich nahrada tukem a vazivem

Zmény mohou byt lokalizovany na PK, LK nebo na
obou komorach

Degenerativni zmény postupuji od epikardu
k endokardu.




Diagnosticky postup
Anamnesa
Ekg
UZ srdce, NMR

Ekg holter, zatézove ekg

Zobrazeni koronarnich tepen

Geneticke vysetreni




Anamnhesa

Udaje o SD u pfimych pfibuznych
Palpitace (70%)

Synkopy (30%)

Netypicke bolesti na hrudi

Dusnost, nevykonnost



Ekg ARVD

= 90% nemocnych s ARVD ma zmeny na ekg
* ProdlouzeniS viny V1i-V3 nad ggms
* Prodlouzeni QRS komplexu Vi1 nad 120ms

= 30% nemocnych ma epsilon vinu V1-V3




ARVD




|  Epsilon vlna




= (CRVARY/D

= Inverze T viny posterolateralné




Inferolateralni inverze T
vliny




Zobrazovaci vysetreni

= Regionalni porucha kinetiky PK/LK
= Systolicka dysfunkce PK/LK

= Pozdni vychytavani gadolinia ve fibrozne
zmeneéneé tkani




Arytmie
= KES/KT z PK (tvaru LBBB) u ARVD

= KES/KT z LK (tvaru RBBB) u ALVD




Velka kriteria

I. Globalni anebo regionalni porucha funkce ci struktury PK

Il. Charakteristika stény pravé komory
rezidudlni pocet myocytd < 60 % morfometricky (resp. < 50 % odhadem) s fibrotickou

nahradou myocytd ve > 1 vzorku z volné stény PK, s tukovou tkani nebo bez ni

lll. Abnormality repolarizacni faze
negativniT-viny ve svodech V1-V3 u osob starsich 14 let v nepfitomnosti RBBB =

120ms

IV. Abnormality depolarizace a vedeni

pritomnost viny Epsilon ve svodech V1-V3

V. Poruchy srdecniho rytmu
nesetrvalé Ci setrvalé komorové tachykardie morfologie LBBB se superiorni osou

(negativni QRS ve I, lll a aVF, pozitivni v aVL)

VI. Rodinna anamnéza

ARVC u pribuzného prvniho stupné stanovena podle téchto kritérii



Mala kriteria

. Echokardiografické vysetreni:

u MR

u negativniT-viny ve svodech V1 a V2 neboV4-V6 u osob starsich 14 let

. v nepfitomnosti RBBB

. Ekg negativniT viny ve svodech V1-V4 u osob starsich 14 let pfi kompletnim RBBB
. pfitomnost pozdnich komorovych potencial( pri SAECG v nepfitomnosti

. trvani QRS 2 110 ms na standardnim EKG (pozitivita minimalné jednoho

. z nasledujicich parametr():

. trvani filtrovaného QRS > 114 ms

. trvani terminalniho nizkoamplitudového signalu (< 40 pV) =238 ms

. stfedni kvadraticka voltaz terminalnich 40 ms < 20 pVvV

. trvani terminalni aktivace QRS = 55 ms ve svodech V1-V3 v nepfitomnosti

. RBBB (méreno z nadiru S viny do konce QRS)

. nesetrvalé i setrvalé komorové tachykardie morfologie LBBB z vytokového

. traktu PK (s inferiorni osou — pozitivni QRS ve II, Il a aVF, negativni

= v aVL) nebo s neznamou osou

=  Cetné komorové extrasystoly (> 500/24 h) pfi holterovském monitorovani EKG

=  ARVCu pfibuzného prvniho stupné v pfipadé, ze neni mozné potvrdit

u diaandzi nodle coticasnyvch kritéril



DIAGNOZA ARVD

= 2 velka kriteria

= 1velke a2 male

= 4 mala




Terapie

= Prevence nahlé srdecni smrti

» Terapie systolickeé dysfunkce PK/LK
= Terapie srdecniho selhani (OTS)

= Screening primych pribuznych




Prevence NSS

= Zakaz kompetitivnich sportU
= Terapie BB
= Implantace ICD

= Modifikace arytmogenniho substratu




Implantace ICD

= Sekundarni prevence NS
* Hemodynamicky netolerovana SKT

= Synkopy




Implantace ICD

NSKT na holteru

= Tezka dysfunkce a dilatace PK
= Soucasne postizeni PK a LK

= |zolovane postizeni LK

= Pozitivni RA

= Vek pod 35 let




Dekuji za pozornost




