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S t r e s z c z e n i e

Przyczyną komorowych zaburzeń rytmu mogą być u dzieci wady serca przed i po leczeniu operacyjnym, guzy serca, kar-
diomiopatia przerostowa lub rozstrzeniowa, arytmogenna kardiomiopatia prawej komory, proces zapalny w mięśniu serco-
wym, genetycznie uwarunkowane kanałopatie, zaburzenia jonowe i metaboliczne. Największą i najbardziej problematyczną 
grupę stanowią dzieci z „idiopatycznymi” komorowymi zaburzeniami rytmu serca bez jawnej klinicznie czynnościowej lub 
strukturalnej patologii serca. Dotychczas kwalifikacja pacjentów do grupy „idiopatycznych” arytmii opierała się głównie o 
prawidłowy wynik badania radiologicznego klatki piersiowej i badania echokardiograficznego, brak elektrokardiograficznych 
markerów kanałopatii oraz niewystępowanie objawów sugerujących proces zapalny w mięśniu sercowym. Zastosowanie 
w ostatnich latach innych nieinwazyjnych (scyntygrafii mięśnia sercowego z użyciem znakowanych technetem przeciwciał 
antygranulocytarnych, badania serca magnetycznym rezonansem) i inwazyjnych badań diagnostycznych (biopsja endo-
miokardialna) ujawniło, że w części przypadków „idiopatycznych” komorowych zaburzeń rytmu serca stwierdza się „niemy 
klinicznie” proces zapalny w mięśniu sercowym, wczesne postacie kardiomiopatii rozstrzeniowej lub arytmogennej kardio-
miopatii prawej komory. Wpływa to na sposób leczenia tych dzieci i może pogorszyć rokowanie.

Słowa kluczowe: idiopatyczne komorowe zaburzenia rytmu, etiologia, dzieci

S u m m a r y

Ventricular arrhythmias occur before and after surgery for congenital heart defects, in children with cardiac tumors, hyper-
trophic or dilated cardiomyopathy, arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, myocarditis, genetic channelopathies 
syndromes, electrolyte or metabolic imbalance. “Idiopathic” ventricular arrhythmias which occurs in the absence of identi-
fiable functional or structural heart disease are the biggest and very controversial group. Until now the diagnosis of “idiopa-
thic” character of arrhythmia was based on the absence of the demonstrable heart disease in x-ray and echocardiographic 
examinations, absence of electrocardiographic markers of channelopathy and no signs suggesting inflamatory process in 
the myocardium. Recently with the introduction of other noninvasive (myocardial scintigraphy using technetium labeled anti-
granulocytes antibodies, cardiovascular magnetic resonance imaging) or invasive examinations (endomyocardial biopsy) in 
part of cases of “idiopathic” ventricular arrhythmias it was possible to demonstrate “silent” form of myocarditis, early stage 
of dilated cardiomyopathy or arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy. It changes the methods of treatment of the 
patients and may worse the prognosis.
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Definicja idiopatycznych komorowych 
zaburzeń rytmu serca

Komorowe zaburzenia rytmu (KZR) serca występują 
u dzieci z zapaleniem mięśnia sercowego (ZMS), kar-
diomiopatią rozstrzeniową lub przerostową, arytmo-
genną kardiomiopatią prawej komory (AKPK), guzami 
wewnątrzsercowymi, wypadaniem płatka zastawki mi-
tralnej, przed i po korekcji niektórych wad wrodzonych 
serca oraz z zaburzeniami jonowymi i metabolicznymi. 
Odrębną grupę stanowią KZR u dzieci bez struktural-
nej choroby serca, ale z tzw. kanałopatiami, czyli ze-
społami genetycznie uwarunkowanych zaburzeń w ob-
rębie kanałów jonowych błon komórkowych (zespoły 
wydłużonego QT lub krótkiego QT, wielokształtny czę-
stoskurcz komorowy zależny od katecholamin, zespo-
ły Brugadów i niektóre postacie AKPK) (1). Jeżeli nie 
stwierdza się jawnej klinicznie strukturalnej lub elek-
trofizjologicznej przyczyny arytmii to rozpoznaje się 
„idiopatyczne” komorowe zaburzenia rytmu (IKZR) (2). 
Badania elektrofizjologiczne u dorosłych i dzieci wska-
zują, że miejscem powstawania idiopatycznych KZR 
jest najczęściej droga odpływu prawej komory (arytmia 
ma zwykle morfologię bloku lewej odnogi pęczka Hisa 
i ze zwróceniem osi w dół) lub rzadziej droga odpływu 
lewej komory (3, 4).

K r y t e r i a  k w a l i f i k u j ą c e  K Z R  d o  a r y t m i i 
o  c h a r a k t e r z e  i d i o p a t y c z n y m  s ą  n a d a l 
n i e d o s k o n a ł e  i  k o n t r o w e r s y j n e. Opraco-
wano wiele wytycznych dotyczących postępowania 
diagnostyczno-terapeutycznego u dorosłych chorych 
z KZR (5), ale jak dotąd nie ma opracowanych stan-
dardów wskazujących jak dalece agresywne powinno 
być postępowanie diagnostyczne, celem ustalenia 
potencjalnej przyczyny IKZR u dzieci (2). W zapropo-
nowanej w 1983 roku klasyfikacji Biggera, u dorosłych 
chorych IKZR łącznie z niektórymi postaciami nietrwa-
łego częstoskurczu komorowego (CZK) zaliczono do 
łagodnych postaci arytmii nie wymagających leczenia 
(6). Jednak mimo sugerowanego dobrego rokowania 
w IKZR sporadycznie opisywano zarówno u doro-
słych, jak i u dzieci (7) zgony sercowe spowodowane 
przez tzw. „złośliwy idiopatyczny” CZK przebiegający 
z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi. W stan-
dardach Amerykańskich i Europejskich Towarzystw 
Kardiologicznych z 2006 roku opracowanych przede 
wszystkim dla chorych dorosłych zaproponowano 
klasyfikację KZR w oparciu o obraz kliniczny, obraz 
elektrokardiograficzny oraz ze względu na jednostkę 
chorobową (5). Chociaż IKZR zaliczono do zaburzeń 
rytmu o dobrym rokowaniu to jednak u pacjentów z 
idiopatycznym CZK, u których mimo optymalnego le-
czenia farmakologicznego utrzymują się objawy lub 
jest ono nieskuteczne zaproponowano rozważenie 
ablacji przeznaczyniowej ogniska arytmii, a nawet w 
wybranych przypadkach wszczepienie kardiowertera 
defibrylatora. Rekomendacji postępowania ustalo-
nych u dorosłych nie można jednak w prosty spo-
sób zastosować u dzieci i młodzieży, zalecenia te 
muszą być modyfikowane i indywidualizowane.

Metody diagnostyczne stosowane 
w idiopatycznych komorowych 
zaburzeniach rytmu serca

Diagnostyka zaburzeń rytmu to jeden z trudniejszych 
problemów współczesnej kardiologii, szczególnie u 
dzieci bez jawnej klinicznie współistniejącej patologii 
układu krążenia. Od lat kardiolodzy dziecięcy zadają 
sobie pytanie, czy jednak do końca jesteśmy pewni, że 
są to arytmie idiopatyczne. Piśmiennictwo pediatrycz-
ne dotyczące badań mających na celu ustalenie etio-
logii IKZR jest skąpe, pochodzi z lat 80.-90. ubiegłego 
stulecia i dotyczy małych liczebnie grup chorych. Z 
niektórych tych publikacji wynika, że u części dzieci z 
IKZR stwierdzano niemy klinicznie (ang. silent) proces 
zapalny, kardiomiopatię rozstrzeniową lewej komory 
(8) lub ogniska tkanki tłuszczowo-włóknistej w prawej 
komorze serca (9). P o d s t a w o w y m i  b a d a n i a m i 
s t o s o w a n y m i  w  d i a g n o s t y c e  k a r d i o l o -
g i c z n e j  j e s t  b a d a n i e  e l e k t r o k a r d i o g r a -
f i c z n e  (EKG), r a d i o l o g i c z n e  k l a t k i  p i e r -
s i o w e j  i  e c h o k a r d i o g r a f i c z n e  (ECHO), które 
są często niewystarczające do wykrycia mniej jawnych 
klinicznie dyskretnych strukturalnych lub czynnościo-
wych zmian w sercu. Cewnikowanie serca, wentryku-
lografia lub biopsja mięśnia sercowego, mimo że są 
to metody bardzo przydatne w diagnostyce, to jednak 
z uwagi na swoją inwazyjność, konieczność znieczu-
lenia ogólnego i możliwość powikłań nie są standar-
dowo stosowane u dzieci z IKZR. W ostatnich latach 
częściej zaczęto wykonywać w tej grupie chorych 
inne mało inwazyjne lub nieinwazyjne badania, takie 
jak: ocenę frakcji wyrzutowych (FW) komór metodą an-
gioizotopową, scyntygrafię perfuzyjną mięśnia serco-
wego (10), scyntygrafię mięśnia sercowego z użyciem 
znakowanych technetem przeciwciał antygranulocy-
tarnych, czy magnetyczny rezonans (MR).

Kardiomiopatia tachyarytmiczna 
w przebiegu idiopatycznych komorowych 
zaburzeń rytmu serca

Frakcja wyrzutowa (FW) lewej komory (LK) u doro-
słych z KZR stanowi jeden z czynników wpływających 
na rokowanie. Wielkość i funkcja komór może być 
oceniana w badaniu ECHO, metodami izotopowymi, w 
badaniu MR lub metodami inwazyjnymi. W badaniach 
z lat 90. u dzieci z prawidłowym wynikiem badania 
ECHO dyskretne hemodynamiczne lub strukturalne 
zmiany w sercu stwierdzano w cewnikowaniu serca i 
wentrykulografii nawet u 50-70% chorych z pierwotnie 
rozpoznanymi IKZR (11). W wieloośrodkowym euro-
pejskim opracowaniu Pfammatera z 1999 roku doty-
czącym „idiopatycznych” CZK 11% dzieci miało w ba-
daniu ECHO niewielkiego stopnia zaburzenia funkcji i 
wielkości LK w rytmie zatokowym, ale bez współistnie-
nia innej strukturalnej patologii serca (12). W 1999 roku 
Facchini sugerował, że nawracające epizody nietrwa-
łego CZK u dorosłych chorych bez jawnej klinicznie 
choroby serca mogą być pierwszym sygnałem subkli-
nicznej skurczowej dysfunkcji LK (13). Kardiomiopatia 
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tachyarytmiczną (ang. TIC – tachycardia induced car-
diomyopathy), przebiegająca z dysfunkcją skurczową 
i powiększeniem jamy lewej komory (LK) występuje 
najczęściej w przebiegu przewlekłych tachyarytmii 
nadkomorowych (14). W 2007 roku kardiomiopatia 
tachyarytmiczna została udokumentowana również 
u chorych dorosłych z bardzo licznymi idiopatyczny-
mi pobudzeniami dodatkowymi komorowymi (PDK) z 
drogi odpływu prawej komory (PK), a ustąpienie KZR 
w wyniku zastosowanego leczenia metodą ablacji spo-
wodowało cofnięcie się objawów dysfunkcji LK (15). W 
p i ś m i e n n i c t w i e  p e d i a t r y c z n y m  b r a k u j e 
p u b l i k a c j i  d o t y c z ą c y c h  z n a c z e n i a  o c e -
n y  w i e l k o ś c i  F W  k o m ó r  s e r c a  u  d z i e c i  z 
I K Z R  s e r c a. W 2010 roku Kakavand opisał 4 dzieci 
z „odwracalną” dysfunkcją skurczową LK towarzy-
szącą nasilonej idiopatycznej ektopii komorowej 
(16). Pomimo sugerowanego dobrego rokowania 
w IKZR, opisywane są jednak sporadycznie zgony. 
Z publikacji Vignoli (17) i Frustaci (18) wynika, że w 
większości przypadków objawowego lub powodują-
cego nagły zgon idiopatycznego CZK stwierdzano w 
bioptatach lub w badaniu autopsyjnym serca zmia-
ny histopatologiczne o różnym stopniu nasilenia: 
zwłóknienie śródmiąższowe, cechy kardiomiopatii 
rozstrzeniowej, nacieczenie tłuszczowe mięśnia ser-
cowego, przerost miocytów, limfocytowe zapalenie 
mięśnia sercowego (w tym przewlekłe nawet u 50% 
chorych) (17). Dopiero dramatyczne pogorszenie 
stanu pacjentów spowodowało ustalenie właściwej 
etiologii „IKZR”, niestety u części chorych dopiero 
w badaniu autopsyjnym.

Zapalenie mięśnia sercowego u chorych 
z podejrzeniem idiopatycznej arytmii 
komorowej

Współczesna wiedza wskazuje na udział zapalenia 
w wielu chorobach układu krążenia. Ostry odczyn za-
palny, podobnie jak jego fazy zejściowej wywołuje i 
modyfikuje objawy kliniczne choroby, a same objawy 
wynikają albo bezpośrednio z mechanizmów zapale-
nia (np. działania cytokin), albo z jego skutków (np. 
zwłóknienie) (19).

KZR często są obserwowane w różnym odstępie 
czasu po podawanym w wywiadach przebyciu infekcji 
„grypo-podobnej”, a u około 59% chorych z potwier-
dzonym histopatologicznie ZMS również stwierdzano 
poprzedzającą infekcję wirusową. Najczęstszą przy-
czyną wywołującą limfocytarne ZMS są czynniki infek-
cyjne, głównie wirusy (Coxsackie B, adenowirusy, par-
wovirus B19, wirusy grypy, paragrypy typ 3). W ZMS do 
głównej grupy objawów należą zaburzenia rytmu serca, 
bóle w klatce piersiowej oraz niewydolność serca. KZR 
mogą być u chorych bez jawnej klinicznie struktural-
nej patologii serca jedynymi objawami tzw. „niemego 
klinicznie” ZMS (17, 20). Arytmie występują zarówno 
w ostrym, jak i przewlekłym ZMS (21). Proces zapal-
ny dotyczący bezpośrednio miocytów może prowa-
dzić do zmian potencjału błonowego. Wtórny przerost 

lub martwica komórek serca, jak również włóknienie 
i bliznowacenie stanowią podłoże dla mechanizmów 
arytmogennych (fala nawrotna, powstawanie późnych 
potencjałów lub ośrodków patologicznego automaty-
zmu ektopowego). Dodatkowymi czynnikami są zabu-
rzenia skurczowej lub rozkurczowej funkcji LK, wzrost 
napięcia ścian i zwiększone zapotrzebowanie na tlen. 
Jeżeli proces zapalny przedłuża się, następuje śmierć 
komórek. Równocześnie dochodzi do procesów na-
prawczych w tym obszarze, a następnie powstawania 
blizny. W obrębie blizny pozostają często fragmen-
ty żywej tkanki mięśniowej, które stają się obszarem 
anatomicznym dla pętli nawracającego pobudzenia i 
są substratem morfologicznym dla groźnych zaburzeń 
rytmu, które mogą utrzymywać się latami.

Wyodrębnienie spośród IKZR serca podgrupy 
pacjentów z obecnością czynnych zmian zapalnych 
w mięśniu serowym ma dużą przydatność klinicz-
ną w aspekcie wyboru terapii immunomodulacyjnej 
(immunoglobuliny) lub immunosupresyjnej (azatio-
pryna, cyklosporyna, prednison). W leczeniu ZMS 
z i bez KZR wykazano skuteczność dużych dawek 
immunoglobulin podawanych dożylnie (22), których 
korzystny efekt stosowania polega na działaniu prze-
ciwwirusowym, immunomodulującym oraz zmniej-
szającym stopień aktywacji cząsteczek adhezyjnych. 
Leczenie immunosupresyjne ZMS pozostaje proble-
mem kontrowersyjnym, jest przeciwwskazane w ostrej 
fazie ZMS, w czasie której następuje replikacja wirusa. 
Może to utrudnić eliminację wirusa z mięśnia serco-
wego, nasilić jego rozprzestrzenienie się i miocytolizę 
dlatego powinno być rozpoczęte dopiero w oparciu o 
wiarygodne potwierdzenie ZMS z oceną w bioptacie 
mięśnia sercowego, nie tylko stopnia aktywności pro-
cesu zapalnego, ale również stopnia aktywacji układu 
immunologicznego. W dostępnym piśmiennictwie u 
dzieci z idiopatycznym CZK bez strukturalnej patologii 
serca, ale z histopatologicznymi cechami ZMS stoso-
wanie leczenia immunosupresyjnego (prednison i/lub 
azatiopryna) powodowało zarówno znacznego stop-
nia/całkowite ustąpienie arytmii (17, 20, 23), jak też u 
niektórych pacjentów KZR utrzymywały się pomimo 
ustąpienia cech ZMS w kontrolnej biopsji mięśnia ser-
cowego (24).

Biopsja mięśnia sercowego w zapaleniu 
mięśnia sercowego

Rozpoznanie ZMS jeszcze nie tak dawno stawiane 
było rzadko, ostatnie lata przyniosły zmianę stano-
wiska, do którego niewątpliwie przyczynił się rozwój 
immunologii (25). ZMS jest rozpoznaniem budzącym 
dużo kontrowersji, ponieważ nadal nie ma dobrych 
kryteriów diagnostycznych, a objawy kliniczne choro-
by często są niecharakterystyczne. U chorych z KZR 
z prawidłową wentrykulografią, koronarografią i nor-
malną hemodynamiką często d o p i e r o  b i o p s j a 
e n d o m i o k a r d i a l n a  (ang. endomyocardial biop-
sy – EMB) u m o ż l i w i a  s t w i e r d z e n i e  o s t r e g o 
l u b  p r z e w l e k ł e g o  p r o c e s u  z a p a l n e g o  w 
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m i ę ś n i u  s e r c o w y m,  w s t ę p n e j  f a z y  k a r -
d i o m i o p a t i i  r o z s t r z e n i o w e j  l u b  A K P K 
(17).

Wieloletnie doświadczenia wykazały, że wprowadzo-
ne w latach 80. kryteria histopatologiczne z Dallas (26) 
poza stwierdzeniem w EMB nacieku limfocytarnego nie 
rozwiązują ani problemów terapeutycznych ani rokow-
niczych. Stosując jedynie te kryteria u dzieci z IKZR w 
większości przypadków stwierdzano nieprawidłowy 
wynik EMB, jednak proces zapalny rozpoznawano 
tylko w 10-41% przypadków, a u pozostałych chorych 
obecne były niecharakterystyczne zmiany histologicz-
ne lub cechy kardiomiopatii roztrzeniowej (8, 18, 27, 
28). Obecnie stosowane przy ocenie wycinków mię-
śnia sercowego metody immunohistochemiczne przy 
użyciu przeciwciał monoklonalnych skierowanych 
przeciwko limfocytom T pomocniczym, supresoro-
wym, przeciwko limfocytom B, makrofagom umożli-
wiają różnicowanie komórek tworzących naciek zapal-
ny oraz określenie aktywności procesu zapalnego w 
mięśniu sercowym. Zastosowanie przeciwciał mono-
klonalnych przeciwko białkom adhezyjnym umożliwia 
określenie stopnia ich aktywacji i stopnia pobudzenia 
układu immunologicznego ustroju (22). Bardzo istot-
na jest ocena w bioptacie stopnia aktywacji cząsteczki 
adhezyjnej ICAM-1 (Intercellular Adhesion Molecule), 
która uczestniczy w interakcji między zaktywowany-
mi limfocytami T a kardiomiocytami i przez to może 
odgrywać rolę w podtrzymywaniu stanu zapalnego w 
mięśniu sercowym, co jest bardzo istotne szczególnie 
u pacjentów z bezobjawowym ZMS. Ustępowanie ak-
tywacji cząsteczki adhezyjnej ICAM-1 w EMB jest istot-
nym wskaźnikiem ustępowania procesu zapalnego w 
mięśniu sercowym (29). Techniki z zastosowaniem re-
kombinowanego DNA są stosowane w celu wykrycia 
obecności genomu wirusa w obrębie mięśnia serco-
wego (technika PCR i hybrydyzacja in situ). ZMS może 
ulec całkowitemu ustąpieniu, rozwinąć się w kierunku 
kardiomiopatii rozstrzeniowej lub AKPK, doprowa-
dzić do nagłego zgonu albo cechy przetrwałego ZMS 
utrzymują się w EMB z/lub bez objawów klinicznych 
przez wiele lat, w tym w części przypadków jako IKZR. 
Częstość spontanicznej poprawy u chorych z aktyw-
nym ZMS wynosi 25-40%, a rokowanie odległe jest w 
wielu przypadkach dobre (30).

Scyntygrafia mięśnia sercowego z użyciem 
znakowanych technetem przeciwciał 
antygranulocytarnch

Biopsja mięśnia sercowego z oceną immunohi-
stochemiczną jest wiarygodnym badaniem diagno-
stycznym, lecz jest zabiegiem inwazyjnym. Wyni-
kają z tego ograniczenia diagnostyczne, szczególnie 
u najmłodszych dzieci. U pacjentów pediatrycznych 
zabieg EMB wykonuje się w znieczuleniu ogólnym, co 
niesie również ze sobą możliwość wystąpienia powi-
kłań (31). Dlatego stosowane są nieinwazyjne radio-
izotopowe metody diagnostyczne w identyfikowaniu 
aktywnego ZMS (32), np. z użyciem galu w (swoistość 

86%; czułość 44%,) lub z antymiozyną wykorzystujące 
znakowane indem przeciwciała przeciwko miozynie w 
celu wykrycia martwicy mięśnia sercowego (czułość 
81%, swoistość 45%). Rozwój technik immunologicz-
nych i izotopowych umożliwił opracowanie metody 
badania z wykorzystaniem znakowanych technetem 
99 monoklonalnych przeciwciał antygranulocytarnych 
(99mTc-Anti-Granulocyte antibody; Scintimun) celem 
oceny obecności ognisk zapalenia w mięśniu serco-
wym (33). Metoda polega na ocenie stopnia wychwy-
tu 99mTcAGA w mięśniu sercowym za pomocą tzw. 
wskaźnika sercowo-płucnego (ang. HLR – heart-lung 
ratio). U  pacjentów hospitalizowanych w Klinice 
Kardiologii Instytutu „Pomnik – Centrum Zdrowia 
Dziecka” wykazano istotną korelację wyników ba-
dania scyntygraficznego z wynikami EMB. Scynty-
grafia z 99mTcAGA okazała się przydatna zarówno w 
rozpoznawaniu, jak i monitorowaniu przebiegu klinicz-
nego ZMS u dzieci, ale niezbędne są dalsze badania 
dla oceny czułości i specyficzności tej metody (33).

Magnetyczny rezonans serca u dzieci 
z zapaleniem mięśnia sercowego

O d  p o c z ą t k u  l a t  90.  d a n e  p i ś m i e n -
n i c t w a  w s k a z u j ą  n a  d u ż ą  p r z y d a t n o ś ć 
M R  w  r o z p o z n a w a n i u  Z M S  u  d z i e c i  (34). 
Parametrem stosowanym w MR do charakterystyki 
badanej tkanki jest intensywność sygnału uzyskana 
w sekwencjach spin-echo w obrazach T-1 i T-2 zależ-
nych. Wykazano, że średni stosunek intensywności 
sygnału z mięśnia sercowego i mięśni szkieletowych 
rejestrowany w sekwencji spin-echo w obrazach T-2 
zależnych jest znamiennie wyższy u dzieci z ZMS po-
twierdzonym EMB niż u dzieci bez histologicznych 
cech procesu zapalnego. Wprowadzenie do badania 
rezonansem magnetycznym techniki kontrastowego 
wzmocnienia (CE – contrast-enhanced) oraz opóźnio-
nego wzmocnienia kontrastowego (LE – late-enhan-
cement) stworzyło nowe możliwości diagnostyczne u 
pacjentów z kardiomiopatią rozstrzeniową oraz z ZMS, 
umożliwiając dokładną charakterystykę tkanki mięśnia 
sercowego. U pacjentów z ZMS badanie MR z zastoso-
waniem wymienionych powyżej technik i sekwencyjna 
analiza umożliwia dokładną ocenę tkanki mięśniowej i 
jej uszkodzenie w wyniku procesu zapalnego (obrzęk, 
przekrwienie, zwiększoną przestrzeń śródmiąższową, 
obszary martwicy, włóknienia oraz blizny pozapalne) w 
fazie aktywnej i przewlekłej choroby. Ogniska martwicy 
mięśnia sercowego charakterystycznie zlokalizowane 
w warstwie podwsierdziowej opisywano u około 50% 
pacjentów z ZMS (35).

Arytmogenna kardiomiopatia prawej 
komory u dzieci z podejrzeniem 
idopatycznych komorowych zaburzeń 
rytmu serca

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory jest 
rzadko opisywana poniżej 10. roku życia. U dzieci i 
młodzieży mało zaawansowane jej postacie mogą 
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przebiegać bez objawów lub pod postacią IKZR (36). 
AKPK uważano niegdyś za chorobę rzadko występują-
cą, ale coraz częściej rozpoznaje się ją jako przyczy-
nę CZK u młodych osób, które z początku wydają się 
nie mieć organicznej choroby serca. Mało wiadomo 
o naturalnym przebiegu choroby, jednak najczęściej 
obserwuje się pogarszającą się funkcje mięśnia PK 
związaną ze stopniowym pojawieniem się w mięśniu 
sercowym wysepek nacieczenia tłuszczowego i zwłók-
nienia, które stwarzają idealne warunki do wystąpienia 
CZK w mechanizmie fali nawrotnej pobudzenia (36). 
Etiologia AKPK prawdopodobnie jest uwarunkowana 
wieloczynnikowo, a sama kardiomiopatia reprezentuje 
szerokie spectrum obrazów klinicznych (37). Najbar-
dziej charakterystyczną cechą patologiczną AKPK jest 
rozlane lub odcinkowe zastąpienie środkowych lub ze-
wnętrznych warstw mięśnia sercowego prawej komory 
i w dużo mniejszym stopniu lewej komory przez tkankę 
włóknistą i tłuszczową. Zmiany te mogą być wynikiem 
kilku mechanizmów: apoptozy (programowanej śmierci 
komórek), zapalnej choroby serca, transróżnicowania 
kardiomiocytów w adipocyty, zaburzeń genetycznych. 
Obecnie uważa się, że AKPK jest chorobą desmoso-
mów – spowodowaną nieprawidłową strukturą białek 
wchodzących w skład połączeń międzykomórkowych 
(utrata łączności między komórkami) lub ich wtórnym 
uszkodzeniem (38).

Zaburzenie funkcji desmosomu prowadzi do śmier-
ci kardiomiocytów i zastąpienia ich tkanką włóknisto- 
-tłuszczową w warunkach obciążenia mechanicznego, 
co potencjalnie tłumaczy nagłe objawy tej choroby u 
intensywnie trenujących sportowców, częste wystę-
powanie KZR i nagłych zgonów w trakcie wysiłku oraz 
dominujące zajęcie PK. U około 17-42% pacjentów 
opisano rodzinne występowanie AKPK z dziedzicze-
niem autosomalnie dominującym o zmiennej pene-
tracji, wariant z Naksos dziedziczy się autosomalnie 
recesywnie. Badania genetyczne i ultrastrukturalne 
spowodowały ogromny postęp w rozumieniu etiologii i 
patogenezy AKPK i wykrycia kilkunastu odmian gene-
tycznych tej choroby charakteryzujących się pewnymi 
odrębnościami klinicznymi (38). W typie AKPK2, która 
nie jest genetycznie uwarunkowaną chorobą desmo-
somów występuje genetycznie uwarunkowane zabu-
rzenie funkcji sercowego receptora ryanodynowego 
(RyR2), które jest odpowiedzialne za wielokształtne 
częstoskurcze komorowe wywołane katecholamina-
mi. AKPK chociaż na szczęście rzadko, to jest jednak 
ważną przyczyną nagłego zgonu u młodych ludzi, do-
tychczas uważanych za zdrowych oraz u intensywnie 
trenujących sportowców (37). Pierwszym objawem 
tej choroby może być nagły zgon sercowy. AKPK 
stwierdzano w badaniu autopsyjnym u 26% dzieci i 
młodzieży nagle zmarłej z przyczyn sercowych ≤ 20. 
roku życia. Wcześnie postawione rozpoznanie AKPK 
pozwala na ocenę ryzyka nagłego zgonu sercowe-
go i podjęcie decyzji o zastosowaniu odpowiedniego 
postępowania prewencyjnego, do którego zalicza się 
zakaz uprawiania sportu, leczenie antyarytmiczne oraz 

implantację kardiowertera-defibrylatora. U wszystkich 
chorych z podejrzeniem AKPK zaleca się wykonanie 
zapisu EKG, uśrednionego zapisu EKG, badania holte-
rowskiego i badania echokardiograficznego. Wielkość 
i funkcję PK można oceniać bardziej szczegółowo za 
pomocą MR serca lub tomografii komputerowej. Jeśli 
wyniki testów nieinwazyjnych wskazują na podejrzenie 
AKPK w celu ustalenia dalszych informacji pozwala-
jących na określenie dalszego postępowania należy 
rozważyć wykonanie badań inwazyjnych (w tym EMB, 
angiografii prawej komory, badania elektrofizjologicz-
nego). Podstawę rozpoznania AKPK od 1994 roku 
stanowią kryteria ustalone przez Grupę Roboczą 
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego pod 
kierunkiem W.J. McKenna. Rozpoznanie opiera się 
na stwierdzeniu dwóch dużych lub jednego dużego i 
dwóch małych, albo czterech małych kryteriów klinicz-
nych (każdy z innej dziedziny diagnostycznej) (36). Duże 
kryteria McKenna to: 1) w badanu izotopowym, angio-
kardiografii lub MR: istotna rozstrzeń i obniżenie frakcji 
wyrzutowej PK (z lub bez zajęcia LK), zlokalizowane 
tętniaki lub istotna odcinkowa rozstrzeń PK, 2) w stan-
dardowym EKG w odprowadzeniach przedsercowych 
V1-V3 obecność fali epsilon lub poszerzenie zespołu 
QRS >  110  ms, 3) dodatni wynik EMB, 4) rodzinne 
występowanie z rozpoznaniem AKPK potwierdzonym 
podczas autopsji lub operacji. Do małych kryteriów 
włączono: 1) łagodną uogólnioną lub odcinkowa roz-
strzeń PK, odcinkową hipokinezę PK, 2) w standardo-
wym EKG odwrócenie załamka T w odprowadzeniach 
przedsercowych prawokomorowych V2-V3 (pacjenci 
>  12. roku życia i bez bloku prawej odnogi pęczka 
Hisa), 3) obecność późnych potencjałów w uśrednio-
nym EKG, 4) CZK lub liczne PDK (> 1000/24 godzi-
ny) o morfologii typu bloku lewej odnogi pęczka Hisa, 
5) podejrzenie nagłego zgonu sercowego (< 35. roku 
życia) w rodzinie z powodu AKPK lub rozpoznanie 
AKPK u innego członka rodziny w oparciu o obowiązu-
jące kryteria. Występujące zarówno w populacji pedia-
trycznej, jak i u dorosłych wczesne, mało zawansowane 
postacie ARVC mogą być skąpoobjawowe, co powo-
duje małą przydatność klasycznych kryteriów McKen-
na z 1994 roku w potwierdzeniu rozpoznania (36, 39). 
Dlatego w 2010 roku Grupa Robocza Europejskie-
go Towarzystwa Kardiologicznego pod kierunkiem 
F.I.  Marcusa opublikowała nowe zmodyfikowane i 
bardzo uszczegółowione kryteria rozpoznawania 
AKPK (40). Z uwagi na genetyczne podłoże AKPK rów-
nież rodzinę chorego należy przebadać w kierunku tej 
kardiomiopatii, aby jak najwcześniej wdrożyć postępo-
wanie prewencyjne. W 2002 roku zaproponowano od-
rębne standardy dla krewnych pierwszego stopnia, u 
których spełnienie tylko jednego z kryteriów wystarczy 
dla potwierdzenia AKPK (41).

Biopsja mięśnia sercowego w arytmogennej 
kardiomiopatii prawej komory

W y r ó ż n i a  s i ę  d w a  t y p y  p a t o m o r f o l o -
g i c z n e  A K P K:  t y p  t ł u s z c z o w y  i  t y p  w ł ó k -
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n i s t o - t ł u s z c z o w y  (42). Typ tłuszczowy charakte-
ryzuje się znacznym stłuszczeniem wolnej ściany PK z 
ominięciem przegrody międzykomorowej i LK, uogól-
nionymi zaburzeniami kurczliwości PK prowadzącymi 
do niewydolności serca. W drugim typie spotyka się 
nacieczenie zapalne ściany PK, dominuje włóknienie 
i uszkodzenie miocytów, PK w obrębie ogniskowych 
zmian włóknisto-tłuszczowych ulega ogniskowemu 
ścieńczeniu, a w obrazie klinicznym dominują KZR. Hi-
stopatologiczne kryteria rozpoznania AKPK uważa się 
za spełnione jeśli w skrawku o powierzchni ≥ 2 mm2 
miocyty zajmują <  45%, tkanka włóknista >  40%, a 
tkanka tłuszczowa ≥ 3% (43). Czułość i specyficzność 
podanych parametrów wynosi odpowiednio 67 i 97% 
(42). Basso za duże kryterium morfometryczne AKPK 
w EMB uważa zastąpienie ponad 40% mięśnia serco-
wego przez tkankę włóknisto-tłuszczową, a za małe 
kryterium od 35 do 40% (44). Materiał biopsyjny po-
brany z serc dzieci i młodzieży najczęściej nie spełnia 
kryteriów histopatologicznych ponieważ zwykle ubytek 
kardiomiocytów jest mniejszy (9). Dodatni wynik EMB 
potwierdza rozpoznanie, ale negatywny nie wyklucza 
ponieważ w AKPK biopsja wykazuje największą czu-
łość jeśli kilka próbek pobieranych jest z wolnej ściany 
PK w miejscu jej dysfunkcji lub ścieńczenia, co jednak 
zwiększa ryzyko perforacji tej okolicy. Dlatego dla bez-
pieczeństwa np. u dzieci wycinki często pobierane są 
z innych obszarów PK lub przegrody międzykomoro-
wej, których miokardium może nie wykazywać cech 
uszkodzenia szczególnie w ogniskowych postaciach 
AKPK. Nowe nadzieje na wczesne rozpoznawanie 
AKPK wiąże się z technikami immunohistochemiczny-
mi i ultrastrukturalnymi umożliwiajacymi wczesne wy-
krycie w bioptatach zaburzeń białek odpowiadających 
za połączenia między komórkami w obszarze zwanym 
wstawką (45).

Niektóre publikacje sugerują związek pomiędzy roz-
poznaniem AKPK a przebyciem ZMS spowodowanego 
zakażeniem wirusami (46). W myśl tej koncepcji zmia-
ny o charakterze włóknisto-tłuszczowym mają cha-
rakter naprawczy i występują w obszarach martwicy 
pozapalnej mięśnia sercowego (46). Nacieki z limfo-
cytów opisywane w niektórych publikacjach nawet 
u znacznego odsetka chorych z AKPK wskazują na 
istnienie procesu zapalnego lub infekcyjnego (37), 
a w badaniach eksperymentalnych wykazano, że 
czynnikiem powodującym AKPK mogą być wirusy 
Coxsackie B4. U chorych z AKPK współistniejącą z 
ZMS sugerowane jest zastosowanie leczenia prze-
ciwzapalnego (47). Może to mieć istotne znaczenie 
dla dalszego lepszego rokowania w tej grupie pa-
cjentów z AKPK (47).

Magnetyczny rezonans serca u dzieci 
z arytmogenną kardiomiopatią prawej 
komory

Z uwagi na ryzyko nagłego zgonu sercowego w 
rozpoznawaniu AKPK poszukuje się metod pozwa-
lających na jak najwcześniejsze stwierdzenie zmian 

strukturalnych metodami możliwie mało inwazyjny-
mi. W badaniu Drago u 15% dzieci z CZK z drogi od-
pływu prawej komory z wstępnym rozpoznaniem zdro-
wego serca (echo, cewnikowanie serca) stwierdzono 
występowanie w EMB nacieków tłuszczowych w PK 
(28), którym we wszystkich tych przypadkach towa-
rzyszyła również obecność ognisk tkanki tłuszczowej 
w badaniu MR serca (28). Jednak stwierdzenie ognisk 
tkanki tłuszczowej w badaniu MR nie jest uznawane za 
wiarygodne kryterium rozpoznania AKPK i jest częstą 
przyczyną nadrozpoznawania tej postaci kardiomio-
patiii (48, 49). Tkanka tłuszczowa może występować 
w sercu zdrowym oraz z innych niż AKPK powodów, 
dlatego ocena MR powinna być przeprowadzana ze 
szczególną wnikliwością (50), a nieprawidłowości wy-
kryte w MR nie są nigdy jedynymi stwierdzanymi u cho-
rych z AKPK. Badanie MR w AKPK jest wykorzystywa-
ne głównie do dokładnej oceny ilościowej wielkości i 
funkcji PK, a użycie gadolinu pozwala we wczesnym 
stadium choroby zlokalizować ogniska tkanki włókni-
stej w mięśniu PK (51, 52). W badaniach Warrena z 
1995  roku najbardziej charakterystycznym objawem 
MR u dzieci było ścieńczenie ściany PK (39), ale bada-
nia Fogela z 2006 roku (53) wykazały, że nawet dzieci z 
potwierdzoną AKPK nie spełniają kryteriów rozpozna-
nia zaproponowanych w odniesieniu do badania MR 
dla dorosłych (52).

Podsumowanie

U dzieci z „idiopatycznymi” komorowymi zaburze-
niami, z powodu braku opracowanych standardów, o 
zakresie oraz intensywności i inwazyjności postępo-
wania diagnostycznego powinny przede wszystkim 
decydować główne objawy towarzyszące arytmii oraz 
złożoność KZR. Wywiad pozwala zidentyfikować obec-
ność czynników takich jak przebyte choroby zapalne 
lub infekcyjne oraz rodzinne występowanie arytmii 
lub nagłego zgonu. U wszystkich dzieci z IKZR nale-
ży przeprowadzić badanie przedmiotowe, wykonać 
standardowe badanie EKG, ECHO i monitorowanie 
holterowskie EKG, u współpracujących dzieci rozwa-
żyć wykonanie próby wysiłkowej. Badania powinny 
być okresowo powtarzane chociaż niektóre publikacje 
sugerują, że dzieci z bezobjawowymi pojedynczymi 
jednokształtnymi PDK, nie prowokowanymi wysiłkiem i 
z prawidłowym badaniem ECHO nie wymagają dalszej 
kontroli kardiologicznej (54). Opinia taka jest kon-
trowersyjna ponieważ w świetle danych z piśmien-
nictwa (7), a także wieloletnich obserwacji Kliniki 
Kardiologii Instytutu „Pomnik – Centrum Zdrowia 
Dziecka” wynika, że u części tych pacjentów na-
stępuje nasilenie się stopnia arytmii, stwierdza 
się cechy procesu zapalnego lub ogniska tkanki 
tłuszczowej w mięśniu sercowym. Dzieci ze złożo-
nymi idiopatycznymi KZR wymagają okresowej dalszej 
kontroli ambulatoryjnej, a jeżeli arytmia jest objawowa, 
narasta lub utrzymuje się przez wiele lat należy rozsze-
rzyć diagnostykę kardiologiczną o badania nieinwazyj-
ne mogące pomóc w ustaleniu etiologii arytmii, takie 
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jak badania izotopowe, scyntygraficzne i/lub badanie 
magnetycznego rezonansu serca (55), a w indywidual-
nych przypadkach rozważyć wskazania do wykonania 

biopsji mięśnia sercowego lub inwazyjnej diagnostyki 
elektrofizjologicznej połączonej z leczeniem arytmii 
metodą ablacji (12, 54, 56).
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