Objawy
. omdlenia uposledzona
tolerancja
. kotatania serca wysitku
. dusznosé obrzeki
konczyn
‘ zaawansowand dolnych

niewydolnos¢ serca

Rozpoznanie ARVC jest bardzo trudne i
wymaga przeprowadzenia wielu badan.
W badaniu lekarskim najczesciej nie
stwierdza sie nieprawidtowosci. Podsta-
wowymi badaniami diagnostycznymi sq
EKG, badanie EKG metodq Holtera oraz
metody obrazujgce serce - badanie
echokardiograficzne oraz rezonans
magnetyczny.

W spoczynkowym EKG najczesciej
stwierdza sie poszerzenie zespotu QRS
i odwrocenie zatamkow T w odprowa-
dzeniach znad prawej komory.

Postepowanie u chorych z ARVC

. Leki antyarytmiczne
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. Wszczepienie ICD
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Niewydolnos¢ serca — leki przeznaczone
. do leczenia niewydolnosci serca,
przeszczepienie serca
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. Ograniczenie aktywnosci fizycznej
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(I:Iie znane sqg zadne leki hamujgce
lub spowalniajgce postep choroby.
Obecne poktadane sq nadzieje w lekach
z tzw. grupy ARNI. Sakubitryl/walsartan
jest jedynym dostepnym obecnie lekiem
z grupy ARNI. Efekty jego dziatania
wynikajg z wzajemnie uzupetniajgcego
sie dziatania:
e walsartanu, ktory jest antagonistq
receptora angiotensyny i
oraz
e sakubitrylu, ktory hamuje neprylizyne -
enzym uczestniczqcy m.in. w rozktadzie
peptydoéw natriuretycznych i angiotensyny Il.

ARNI
Bk o
sakubitryl  walsartan
[ |
+ Wzrost blokada
stezenia peptydow receptora

natriuretycznych angiotensyny I

Giorqc pod uwage mechanizmy dziata-
nia ARVC wydaje sig, ze leki te mogq
dziata¢ korzystnie takze u chorych z
ARVC.

Celem stosowania u Panstwa terapii
opartej na sakubitrylu/walsartanie jest
potencjalna poprawa przebiegu klinicz-
nego: opoznienie lub zapobiezenie wy-
stgpieniu objawéw niewydolnosci serca
oraz wystepowania arytmii. Wtqczenie
tego leku moze spowodowac¢ poprawe
komfortu zycia, zmniejszenie ryzyka
kolejnych hospitalizacji i zmniejszenie
ryzyka zgonu z przyczyn sercowo-
naczyniowych.

Gzanowni Panstwo,

Choruje Pan/Pani na Arytmogenng Kardiomio-
patie Prawej Komory (ang. arrhythmogenic
right ventricular cardiomyopathy - ARVC).
ARVC jest chorobg rzadkg (czestosé
wystepowania 1:5000 osob), ktora najczesciej
ujawnia sie¢ u mtodych, pozornie zdrowych
dorostych. Czasem rozpoznawana jest
przypadkowo u pacjentéw, u ktorych stwier-
dza sie nieprawidtowosci w elektrokardiogra-
mie (EKG) lub u chorych, u ktérych wystepujq
zaburzenia rytmu serca.

Choroba czesto wystepuje rodzinnie, gdyz ma
podtoze genetyczne. Najczestsze mutacje
odpowiedzialne za wystepowanie ARVC
dotyczg genow kodujgcych biatka potqaczen
miedzykomorkowych, tzw, desmosomow.
Istotg choroby jest zastepowanie kardiomio-
cytow tkankg wtoknistg i ttuszczowaq.
Zanik kardiomiocytow rozpoczyna sie¢ w
warstwie podwsierdziowej prawej komory
serca i nastepnie szerzy sie w kierunku wsier-
dzia. Moze prowadzi¢ do zajecia lewej komory
(u50% chorych) a takze do zajecia przegrody
miedzykomorowej (u 20% chorych). Jej natu-
ralny przebieg prowadzi do postepujgcego
uszkodzenia prawej, rzadziej rowniez lewej
komory serca.
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(\7V badaniu echokardiograficznym widac¢
uposledzonq kurczliwosé oraz powigk-
szenie jamy prawej komory. Precyzyjne
okreslenie przebudowy miokardium, w
tym obszaréw sttuszczenia oraz obsza-
row wtdknienia miesnia sercowego
mozna uwidoczni¢ w rezonansie magne-
tycznym. Rezonans serca powinien by¢
statym elementem diagnostycznym u
chorego z podejrzeniem ARVC.

Proces diagnostyczny
~ Badanie pacjenta
N\ EKG

G,
\» Holter EKG N

\) echokardiografia serca \

NS rezonans magnetyczny serca

\ badania genetyczne

\> inne (biopsja serca)

Potwierdzeniem rozpoznania moze by¢ biopsja
miesnia sercowego — z tej metody diagnostycznej
aktualnie korzysta sie bardzo rzadko.

Powiekszonaq,
przebudowana komora prawa

serce
zdrowe

(\7V wiekszosci przypadkéw choroba przez
dtugi okres przebiega bezobjawowo.
Najczesciej pierwszymi objawami choroby
sq napady kotatania serca, zwykle w
czasie wysitku, utraty przytomnosci,
rzadziej objawy niewydolnosci serca.
Istnieje ryzyko wystqgpienia groznych dla
zycia arytmii komorowych, ktére mogqg
doprowadzi¢ do nagtego zatrzymania
krgzenia i nagtej Smierci sercowe;.

Gacjenci leczeni sqg objawowo w przypadku

zaburzen rytmu serca, lekami antyarytmicz-
nymi. Chorych z wysokim ryzykiem nagtego
zgonu sercowego zabezpiecza sie¢ wszczepie-
niem  kardiowertera-defibrylatora  (ang.
implantable cardioverter-defibrillator, ICD). W
przypadku nieskutecznosci farmakoterapii
i czestych interwencji ICD wykonuje sie lecze-
nie inwazyjne zaburzen rytmu serca - ablacje
substratu arytmii. W zaawansowanych posta-
ciach choroby, gdy wystgpig objawy niewy-
dolnosci serca stosuje sie leczenie objawowe,
a w schytkowym okresie choroby pacjenci

kierowani sq do przeszczepienia serca.

(&zynnikiem ryzyka progresji ARVC jest

wysitek fizyczny. Stad ryzyko ztozonych
zaburzen rytmu serca, ktére moggq pro-
wadzi¢ do zatrzymania krgzenia i zgonu,
jest wysokie u sportowcow z tym
schorzeniem, a takze u bezobjawowych
nosicieli patogennej mutacji.




