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Arytmogenní 
KMP

• geneticky podmíněné 
onemocnění

• tukově-fibrózní náhrada 
myokardu komor

• riziko komorových 
dysrytmií…srdečního 
selhání

Corrado, D et al. Proposed diagnostic criteria for arrhythmogenic cardiomyopathy: European Task Force consensus report. International Journal of Cardiology 395 (2024) 131447.



Prevalence a riziko náhlé srdeční smrti

výskyt VT/VF, adekv. výboje 
ICD, NSS:

• ARVC – 10,6 %/rok

• G+/P- – 3,7 %/rok

Arbelo, E. et al. 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies Developed by the task force on the management of cardiomyopathies of the European Society of Cardiology 

(ESC). European Heart Journal (2023) 44, 3503–3626



AKMP - fenotypy

NDLVC



Diagnostická kritéria r. 94

McKenna JW et al. Diagnosis of arrythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy. Br Heart J. 1994;71:215-218.



Diagnostická kritéria

Diagnóza potvrzena (při splnění):

• 2 velkých kritérií

• 1 velkého a dvou malých kritérií

• 4 malých kritérií

„Hraniční“ diagnóza:

• 1 velké a 1 malé kritérium

• 3 malá kritéria

„Možná“ diagnóza:

• 1 velké nebo 2 malá kritéria 



Diagnostická kritéria 2024 

https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-3-030-38662-7_5

Corrado, D. et al. Proposed diagnostic criteria for arrhythmogenic cardiomyopathy: European Task Force consensus report. International Journal of Cardiology 395 (2024) 131447



Diagnostická kritéria 2024 

Corrado, D. et al. Proposed diagnostic criteria for arrhythmogenic cardiomyopathy: European Task Force consensus report. International Journal of Cardiology 395 (2024) 131447



Specificita
EKG 
kritérií?





Zobrazovací metody

• Angiografie pravé komory

• ECHO

• CMR

• CT

• FDG-PET/CT

• Elektroanatomické mapování



Zobrazovací metody

Corrado, D. et al. Proposed diagnostic criteria for arrhythmogenic cardiomyopathy: European Task Force consensus report. International Journal of Cardiology 395 (2024) 131447



Porucha kinetiky - fokální



Porucha kinetiky - fokální



Porucha kinetiky - fokální

varianta normy



Zobrazovací metody

Corrado, D. et al. Proposed diagnostic criteria for arrhythmogenic cardiomyopathy: European Task Force consensus report. International Journal of Cardiology 395 (2024) 131447

Liu T et al. Effect of the 2010 task force criteria on reclassification of

cardiovascular magnetic resonance criteria for arrhytmogenic right

ventricular cardiomyopathy. Journal of Cardiovascular Magnetic

Resonance. 2014;14(6):1-10. 



ECHO



ECHO



Strain



CMR

Schulz-Menger, J, et al. Standardized image interpretation and post-processing in cardiovascular magnetic resonance - 2020 update. Journal of Cardiovascular Magnetic Resonance (2020) 22:19



CMR

Corrado, D. et al. Proposed diagnostic criteria for arrhythmogenic cardiomyopathy: European Task Force consensus report. International Journal of Cardiology 395 (2024) 131447



Feature tracking



Porucha kinetiky a funkce PK

retrosternální srůsty



Strukturální změny
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Tukově-fibrózní 
náhrada 
myokardu

• kombinace poruchy 
kinetiky s odpovídající 
tukově-fibrózní 
náhradou – až 98 % 
přesnost v 
diagnostice ARVC



CMR

Biv-ACM                                                                   „bite-

like“ pattern
Corrado, D. et al. Proposed diagnostic criteria for arrhythmogenic cardiomyopathy: European Task

Force consensus report. International Journal of Cardiology 395 (2024) 131447





potvrzená ARVC (r. 2012)                                    bratr (r.2017)                                syn bratra 

(r.2019) - mutace PKP2                   



Diagnostický postup

KES/KT

EKG změny

ECHO

RA/genetika CM

R



CT 
- při kontraindikaci CMR

Malik, N. et al. Multimodality Imaging in Arrhythmogenic Right Ventricular 

Cardiomyopathy. Circ Cardiovasc Imaging. 2022;15:e013725





CMR a prognóza



CMR a prognóza

150 pts

• 41 % – ARVC

• 37 % – ABVC

• 12 % – ALVC

• 10 % – negat. CMR



Stratifikace rizika

• 369 pts se suspekcí na ARVC

Abnormální CMR:

• dilatace PK

• systolická dysfunkce PK

• porucha kinetiky

• tuková infiltrace

• LGE

MACE:

• sKT/FiK

• úmrtí z kardiogenních příčin

• adekvátní výboj ICD

• sledování 4,3±1,5 let 

• negativní prediktivní hodnota 
CMR 98,8 %



Děkuji za pozornost


