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Santrauka

Arit mo ge ni në de ði nio jo skil ve lio kar dio mio pa ti ja / dis pla zi ja (ADSK/D) – 
tai lë ti në, pro gre suo jan ti, pa vel di ma ðir dies rau mens li ga, ku riai bû din -
ga fib ro zi në-rie ba li në de ði nio jo skil ve lio rau mens de ge ne ra ci ja ir funk ci -
jos su tri ki mas. Pir mie ji simp to mai, ku riais pa si reið kia ADSK/D, yra ðir -
dies per mu ði mai, krû vio ið pro vo kuo tos sin ko pës, du su lys, krû ti nës
skaus mas, o net 10 % pir muo ju kli ni ki niu pa si reið ki mu bû na stai gi ðir -
di në mir tis fi zi nio krû vio me tu, spor tuo jant ar tuoj po fi zi nio krû vio. Tai
vie na daþ niau siø jau nø spor ti nin kø stai gios ðir di nës mir ties prie þas èiø,
nu sta to ma apie 22 % at ve jø. Li ga pa vel di ma au to so mi niu do mi nan ti niu
bû du. Daþ niau siai ap ra ðo mi pen ki pa grin di niai li gà su ke lian tys des mo -
so mi niø bal ty mø ge nø pa to ge ni niai va rian tai: pla ko fi li no 2, pla kog lo bi -
no, des mop la ki no, des mog lei no ir des mo ko li no 2. ADSK/D diag no zuo ja -
ma re mian tis pa vel di mu mo anam ne ze, ne in va zi niø ir in va zi niø ty ri mø
re zul ta tais pa gal Task Force 2010 metø kri te ri jus. Li ga gy do ma be ta-ad -
re no re cep to riø blo ka to riais, an ti arit mi niais vais tais bei vais tais ðir dies
ne pa kan ka mu mui gy dy ti. Esant ne efek ty viam me di ka men ti niam gy dy -
mui, tai ko ma ka te te ri në ab lia ci ja. Pa grin di në stai gios ðir di nës mir ties
pre ven ci ja – im plan tuo ja ma sis kar dio ver te ris de fib ri lia to rius, ku rio im -
plan ta vi mo in di ka ci jos pri klau so nuo ri zi kos pa tir ti skil ve li næ arit mi jà
gru pës, ku riai pa cien tas pri klau so. Anks ty va ser gan èiø as me nø diag -
nos ti ka, tin ka mos pre ven ci jos ir gy dy mo prie mo nës lei dþia uþ kirs ti ke lià 
stai giai ðir di nei mir èiai. Vis dar trûks ta pers pektyviøjø kli ni ki niø stu di -
jø ir re gist rø, ku rie átrauk tø di de lá ser gan èiø pa cien tø skai èiø, il gà bûk -
lës ste bë ji mo lai ko tar pá, to dël ne ga li ma su for mu luo ti áro dy mais grás tø
ADSK/D ser gan èiø as me nø prie þiû ros re ko men da ci jø. Ðia me dar be ap -
ra ðo mas kli ni ki nis at ve jis, ku ris ap þvel gia mas pa gal nau jau sio je li te ra -
tû ro je pa tei kia mus diag nos ti kos kri te ri jus, gy dy mo ir pre ven ci jos gai res.

Reikð mi niai þo dþiai: arit mo ge ni në de ði nio jo skil ve lio kar dio mio pa ti -
ja, skil ve li në arit mi ja, des mo so mi niø ge nø mu ta ci jos.

ÁVADAS

Arit mo ge ni në de ði nio jo skil ve lio kar -
dio mio pa ti ja/dis pla zi ja (ADSK/D) – tai 
lë ti në, pro gre suo jan ti, pa vel di ma ðir -
dies rau mens li ga, ku riai bû din ga fib -
ro zi në-rie ba li në de ði nio jo, ne re tai ir
kai rio jo skil ve lio rau mens de ge ne ra ci -
ja ir funk ci jos su tri ki mas. Mak ros ko -

pið kai ADSK/D pa si reið kia lo ka lia ar
vi so de ði nio jo skil ve lio di la ta ci ja bei
mio kar do ið plo në ji mu di la ta ci jos vie -
to se. Li gos pa va di ni mà 1982 me tais
pa siû lë pro fe so rius Franc I. Mar cus
[1], pir mà kar tà ap ra ðæs 24 pa cien tus,
ku riems bu vo skil ve li nës ta chi kar di -
jos prie puo liø ir de ði nio jo skil ve lio
struk tû ri niø pa ki ti mø. Arit mo ge ni në
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de ði nio jo skil ve lio dis pla zi ja (vë liau
bu vo per va din ta arit mo ge ni ne de ði -
nio jo skil ve lio kar dio mio pa ti ja) at ski -
ra li ga pri pa þin ta 1994 me tais, kai bu -
vo su for mu luo ti ir pa skelb ti Task
Force li gos diag nos ti kos kri te ri jai [2].
Ser gan tiems as me nims gre sia krû vio
ið pro vo kuo tos sin ko pës dël skil ve li nës
arit mi jos, pro gre suo jan tis ðir dies ne -
pa kan ka mu mas bei stai gi ðir di në mir -
tis (SÐM). ADSK/D pri ski ria ma re tø
li gø gru pei, ta èiau tai yra vie na daþ -
niau siø jau nø spor ti nin kø stai gios
mir ties prie þas èiø [3]. Vy rai ser ga
3 kar tus daþ niau ne gu mo te rys, o vi -
du ti nis am þius, kai nu sta to ma diag no -
zë, yra 2–4-asis gy ve ni mo de ðimt me -
èiai [1]. Anks ty va li gos diag nos ti ka,
tin ka mos pre ven ci jos ir gy dy mo prie -
mo nës lei dþia uþ kirs ti ke lià SÐM.

DARBO TIKSLAS

Ap tar ti arit mo ge ni nës de ði nio jo skil -
ve lio kar dio mio pa ti jos/dis pla zi jos kli -
ni ki ná at ve já, li gos pa to ge ne zæ, diag -
nos ti kà, gy dy mo ir pre ven ci jos prin ci -
pus pa gal li te ra tû ros ana li zæ.

KLINIKINIS ATVEJIS

65 me tø vy ras na muo se pa ju to daþ nà
ðir dies pla ki mà ir di de lá ben drà sil p -
nu mà. Vil niaus uni ver si te to li go ni nës
San ta ros kli ni kø Pri ëmi mo ir sku bios
pa gal bos sky riu je (VUL SK PSPS) uþ -
ra ðius elek tro kar diog ra mà (EKG), bu -
vo re gist ruo ta mo no mor fi në pla èiø
QRS kom plek sø skil ve li në ta chi kar di -

ja (SkT), ðir dies su si trau ki mø daþ nis
(ÐSD) 202 k./min., ma to ma kai rio sios
Hi so pluoð to ko jy tës blo ka dos mor fo lo -
gi ja. Pa cien tui bu vo pra dë tas gy dy mas 
amio da ro no in fu zi ja (250 ml Sol. NaCl
0,9 % + Sol. Amio da ro ni 300 mg i/v),
ta èiau blo gë jant he mo di na mi kos ro -
dik liams si nu si nis rit mas su grà þin tas
tai kant elek tri næ sin chro ni zuo tà kar -
dio ver si jà 150 J im pul su. Su grà þi nus
si nu si ná rit mà pa cien tas nu siøs tas to -
les nio de ta laus am bu la to ri nio kar dio -
lo gi nio ið ty ri mo ir gy dy mo. Ið anam ne -
zës þi no ma, jog 2013 me tais pa cien tui
bu vo krû ti nës skaus mo ir du su lio epi -
zo das, dël ku rio pa cien tas jau tir tas
kar dio lo go. Bu vo at lik ta EKG, li pi do -
gra ma ir ve lo er go met ri ja. EKG re gis -
truo ta vi sið ka de ði nës Hi so pluoð to ko -
jy tës blo ka da su T ban gos in ver si ja
V1-V5 de ri va ci jo se (1 pav.). Pa cien to
þo dþiais, EKG pa ki ti mai bu vo nu sta -
ty ti ir anks tes niø pro fi lak ti niø pa tik -
ri ni mø me tu. Li pi dog ra ma pa ro dë
ðiek tiek pa di dë ju sias ben dro jo cho les -
te ro lio (5,86 mmol/l) ir MTL cho les te -
ro lio (3,39 mmol/l) kon cen tra ci jas, o
ve lo er go met ri jos ty ri mu pa to lo gi niø
pa ki ti mø ne ras ta.

Po dvie jø sa vai èiø pa cien tas vël pa -
ju to daþ nà ðir dies pla ki mà ir dis kom -
for tà krû ti në je. VUL SK PSPS EKG vël 
bu vo uþ re gist ruo ta pla èiø QRS kom -
plek sø SkT su kai rio sios Hi so pluoð to
ko jy tës blo ka dos mor fo lo gi ja (ÐSD
202 k./min) (2 pav.). Se da vus pro po fo -
liu, si nu si nis rit mas bu vo su grà þin tas
elek tri ne kar dio ver si ja (70 J elek tri niu
im pul su). De ta liam ið ty ri mui pa cien -
tas bu vo hos pi ta li zuo tas á In ter ven ci -
nës kar dio lo gi jos po sky rá. Vy rui bu vo

at lik ta ko ro na rog ra fi ja, taèiau reikð -
min gø vai ni ki niø ar te ri jø su siau rë ji -
mø ne nu sta ty ta. At li kus pir mi ná ul tra -
gar si ná ðir dies ty ri mà ras ta struk tû ri -
niø ir funk ci niø ðir dies po ky èiø: pa di -
dë jæs de ði ny sis skil ve lis, pa di dë jæs de -
ði nio jo skil ve lio vir ðû nës tra be ku lë tu -
mas ir su ma þë ju si de ði nio jo skil ve lio
sis to li në funk ci ja bei at si pa lai da vi mas. 
Átar ta ADSK/D. Diag no zei pa tiks lin ti
bu vo at lik tas ðir dies mag ne ti nio re zo -
nan so ty ri mas (MRT). Ðis ty ri mas pa -
tvir ti no átar tà arit mo ge ni nës de ði nio jo
skil ve lio kar dio mio pa ti jos/dis pla zi jos
diag no zæ – de ði nio jo skil ve lio (DS) di la -
ta ci jà ir smar kiai su ma þë ju sià sis to li næ 
funk ci jà (DS ið stû mi mo frak ci ja 21 %),
de ði nio jo skil ve lio seg men ti nës kont -
rak cijos su tri ki mai su lo ka lio mis aneu -
riz mo mis, de ði nio jo skil ve lio mio kar do
struk tû ri niai pa ki ti mai – ðis vaiz das
ati ti ko di dá já ADSK/D kri te ri jø pa gal
Task Force [4].

Áver ti nus pa gal Task Force 2010
me tø kri te ri jus, pa cien tas tu rë jo vie nà
di dá já (MRT) bei du ma þuo sius (re po lia -
ri za ci jos su tri ki mai EKG ir skil ve li nës
arit mi jos) kri te ri jus: EKG re gist ruo ta
vi sið ka de ði niosios Hi so pluoð to ko jy tës 
blo ka da su T ban gos in ver si ja V1-V5
bei SkT su kai rio sios Hi so pluoð to ko jy -
tës blo ka dos mor fo lo gi ja. Pa cien tas bu -
vo kon sul tuo tas gy dy to jo ge ne ti ko, ir
pa aið kë jo, kad jo pus bro lis mi rë stai ga,
bû da mas 40 me tø am þiaus. Pa gal Task 
Force kri te ri jus pa cien tui bu vo diag no -
zuo ta ADSK/D, o kon si liu mo me tu nu -
tar ta at lik ti ge ne ti nius ty ri mus mo le -
ku li nei diag no zei pa tvir tin ti.

SÐM pro fi lak ti kai pa cien tui bu vo
im plan tuo tas kar dio ver te ris de fib ri -
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1 pav. Pa cien to 2013 m. EKG: vi sið ka de ði niosios Hi so pluoð to ko jy tës blo ka da, T ban gos in ver si ja V1-V5

Fig. 1. ECG (2013) – in ver ted T wa ves in the right pre cor dial le ads (V1-V5) and the pre s ent of com ple te right bun d le-branch block



lia to rius (IKD) ir pa skir tas gy dy mas
il giau vei kian èiu me top ro lo liu.

2016 m. gruo dþio më ne sá pa cien tui
vël ið si vys të SkT, bet IKD ið kro va ne -
ávy ko. Si nu si nis rit mas bu vo su grà þin -
tas elek tri ne kar dio ver si ja (150 J). Po
si nu si nio rit mo su grà þi ni mo IKD bu vo 
per prog ra muo tas.

2017-04-03 at li kus nau jos kar tos
se kos kai tos ty ri mà bu vo nu sta -
tytas des mo ko li  no 2 (DSC2)
( N M _ 0 2 4 4 2 2 . 3 : c . 5 7 7 _ 6 2 4 d e l ,
p.(Gly193_Ser208del), rs767081975)
ge no pa to ge ni nis va rian tas bei ria no -
di no re cep to riaus 2 (RYR2 )
( N M _ 0 0 1 0 3 5 . 2 : c . 9 0 1 8 C > G ,
p.(Ser3006Arg)) ge no ne aið kios kli ni -
ki nës reikð mës va rian tas. Ðie ge nø va -
rian tai anks èiau li te ra tû ro je ap ra ðy ti
ne bu vo. Pa cien tui pa tvir tin ta mo le ku -
li në ADSK/D diag no zë (di dy sis kri te ri -
jus pa gal Task Force 2010).

Nuo 2017 me tø bir þe lio mën. pa -
cien tas jau èia si ge rai, o skil ve li nës ta -
chi kar di jos epi zo dø dau giau ne bu vo.
Tæ sia mas gy dy mas be ta-ad re no re cep -
to riø blo ka to riais.

REZULTATØ APTARIMAS

Arit mo ge ni në de ði nio jo skil ve lio kar -
dio mio pa ti ja/dis pla zi ja – tai lë ti në,
pro gre suo jan ti, pa vel di ma ðir dies rau -
mens li ga ir daþ na jau nø spor ti nin kø
stai gios ðir di nës mir ties prie þas tis.

Anks èiau ði pa to lo gi ja va din ta arit mo -
ge ni ne de ði nio jo skil ve lio dis pla zi ja,
nes bu vo ma no ma, kad ðir dies rau -
mens pa ki ti mus su ke lia vys ty mo si de -
fek tas. Vis dël to mio kar do po ky èiai
yra re tai nu sta to mi kû di kys të je ir da -
bar ti nës þi nios lei dþia ðià li gà api bû -
din ti kaip ge ne tið kai nu lem tà, pro gre -
suo jan èià kar dio mio pa ti jà. ADSK/D
bû din ga fib ro zi në ar fib ro zi në-rie ba li -
në de ði nio jo, dau ge liu at ve ju ir kai rio -
jo skil ve lio rau mens de ge ne ra ci ja ir
funk ci jos su tri ki mas.

Mak ros ko pið kai ADSK/D pa si reið -
kia lo ka lia ar vi so de ði nio jo skil ve lio
di la ta ci ja bei mio kar do sie ne lës ið plo -
në ji mu di la ta ci jos vie to se. His to lo gið -
kai nu sta to ma mio kar do at ro fi ja, at si -
ran dan ti dël pa to ge ni niø va rian tø des -
mo so mi nius bal ty mus ko duo jan èiuo se
ge nuo se, kar dio mio ci tø jung èiø su ny -
ki mo ir jø þû ties. Ðis pro ce sas ypaè ak -
ty vus fi zi nio krû vio me tu, kai mio kar -
do me ta bo liz mas su in ten sy vë ja. Kad
fi zi nis krû vis yra veiks nys, ska ti nan tis 
ADSK/D raið kà ir vys ty mà si, eks pe ri -
men tais su pe lë mis áro dë P. Kir chho fas 
su ben dra au to riais. He te ro zi go tëms
pe lëms, tu rin èioms pla kog lo bi no trû -
ku mà, per ið tver mës tre ni ruo tes ið si -
vys të DS di la ta ci ja, funk ci jos su tri ki -
mas ir skil ve li niai rit mo su tri ki mai [5].

Mio kar do pa þei di mà ly di uþ de gi -
mas, ku ris yra kaip at sa kas á pa da ry tà 
þa là ir kom pen sa ci nis me cha niz mas
pa þei di mui pa tai sy ti bei le mia ðir dies

rau mens pa kei ti mà fib ro zi niu ar fib ro -
zi niu-rie ba li niu au di niu. Fib ro zi nis-
 rie ba li nis ran das plin ta nuo epi kar do
link en do kar do ir átrau kia DS lais và jà
sie ne læ, dël to sie ne lë plo në ja, ple èia si,
vys to si aneu riz mos. Ðie po ky èiai pa -
pras tai es ti DS áte ka muo siuo se ir ið te -
ka muo siuo se ta kuo se bei vir ðû në je
(dis pla zi jos tri kam pis) (3 pav.) [1].
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2 pav. Pa cien to EKG 2016-02-02 – mo no mor fi në skil ve li në ta chi kar di ja su kai rio sios Hi so pluoð to ko jy tës blo ka dos mor fo lo gi ja

Fig. 2. ECG (02/02/2016) – mo no morp hic ven tri c u lar ta chy car dia of right ven tri c u lar out flow con fi g u ra tion and left bun d le-
 branch block mor p ho l o gy

3 pav. Dis pla zi jos tri kam pis
1 – in fun di bu lum/co nus ar te rio sus; 2 – DS
vir ðû në; 3 – DS apa ti nis diaf rag mi nis pa -
vir ðius ar ba uþ pa ka li në tri bu rio voþ tu vo
bu rë; DP – de ði ny sis prie ðir dis; DS – de ði -
ny sis skil ve lis; KS – kai ry sis skil ve lis.
Circulation 1982; 65(2).

Fig. 3. Tri an gle of dysp la sia
1 – in fun di bu lum/co nus ar te rio sus, 2 – apex
of RV, 3 – the in fe rior or di a ph rag ma tic as -
pect of the RV; DP – right at rium; DS – right 
ven tri c le; KS – left ven tri c le



ADSK/D diag nos ti ka yra su dë tin -
ga, to dël ðios li gos pa pli ti mà ben dro jo -
je po pu lia ci jo je ap skai èiuo ti sun ku. Li -
ga yra re ta – skir tin gø ðal ti niø duo me -
ni mis, jos pa pli ti mas yra nuo 1:1000
iki 1:5000 as me nø ben dro je po pu lia ci -
jo je [3, 7].

Tai vie na daþ niau siø jau nø spor ti -
nin kø SÐM prie þas èiø. Re mian tis Ita -
li jos Ve ne to re gio ne at lik tu per spek ty -
viuo ju 20 me tø ste bë se nos ty ri mu,
jau nø spor ti nin kø ADSK/D su da rë
dau giau kaip 22 % vi sø stai gios mir -
ties at ve jø [3]. Vy rai ser ga 3 kar tus
daþ niau ne gu mo te rys [7], o vi du ti nis
am þius, kai nu sta to ma diag no zë, yra
2–4-asis gy ve ni mo de ðimt me èiai [1].
ADSK/D ser gan tiems as me nims gre -
sia skil ve li nës arit mi jos, sin ko pës,
pro gre suo jan tis ðir dies ne pa kan ka -
mu mas bei SÐM. Skil ve li në ta chi kar -
di ja su kai rio sios Hi so pluoð to ko jy tës
blo ka dos mor fo lo gi ja ir aðies nu kry pi -
mu á vir ðø yra ti pið ka arit mi ja, lei -
dþian ti átar ti ADSK/D.

ADSK/D ste bë se nos ty ri mø bei au -
to psi jø stu di jø duo me nys pa dë jo ið -
skir ti prog no zi nius kli ni ki nius po þy -
mius, ku rie by lo ja apie ga li mas blo gas
li gos baig tis – skil ve li næ arit mi jà, SÐM 
ir ðir dies transp lan ta ci jà [8]. Pa cien -
tai, ku riems nu sta ty ta SkT ar skil ve -
liø vir pë ji mas, pa ten ka á di dþiau sios
ri zi kos gru pæ. Blo gos prog no zës ri zi -
kos veiks niai yra ir trum pa lai kë skil -
ve li në ta chi kar di ja, re gist ruo ja ma
Hol te rio 24 val. EKG mo ni to riu mi,
sin ko pës, de ði nio jo, kai rio jo ar abie jø
skil ve liø di la ta ci ja ir funk ci jos su tri ki -
mas, jau nas am þius diag no zës nu sta -
ty mo me tu, pro ban do bûk lë.

Pir mie ji kli ni ki niai simp to mai, ku -
riais pa si reið kia ADSK/D, yra ðir dies

per mu ði mai, krû vio ið pro vo kuo tos sin -
ko pës, du su lys, krû ti nës skaus mas.
Pran cû zi jo je Jean Rostand li go ni nës ir 
Pi tié-Sal pêt riè re li go ni nës tre ti nio ly -
gio cen truo se at lik tas ste bë se nos ty ri -
mas: á já átrauk ta 130 ADSK/D ser gan -
èiø pa cien tø ir bu vo nu sta ty tas kli ni -
ki niø simp to mø daþ nu mas (1 len te lë)
[9]. Net 10 % pir ma sis kli ni ki nis pa si -
reið ki mas bû na SÐM fi zi nio krû vio
me tu, spor tuo jant ar tuoj po fi zi nio
krû vio [10]. Re gu lia riai spor tuo jan -
tiems ir ser gan tiems ADSK/D pa cien -
tams SÐM ri zi ka yra 5,4 kar to di des në
nei ne spor tuo jan tiems [10]. Vis dël to
apie 40 % as me nø ne jau èia jo kiø simp -
to mø, o ADSK/D jiems diag no zuo ja ma 
pro fi lak ti nio pa tik ri ni mo me tu ar ba
nu sta èius ADSK/D ðei mos na riui [2].
Ran da mi pa ki ti mai EKG (T ban gos in -
ver si ja V1-4 de ri va ci jo se, skil ve li në
arit mi ja su kai rio sios Hi so pluoð to ko -
jy tës blo ka dos mor fo lo gi ja) ir (ar ba)
DS pa þei di mas vaiz di niuo se ty ri muo -
se. Tei gia mà pa vel di mu mo anam ne zæ
tu ri apie 50 % pa cien tø [1], ta èiau daþ -
nai tik ro jo ðei mi nio pa pli ti mo nu sta ty -
ti ne pa vyks ta dël ne pa kan ka mos ge nø 
pe net ra ci jos ir ri bo to fe no ti pi nio li gos
pa si reið ki mo.

ADSK/D su ke lia ge nø, ko duo jan -
èiø des mo so mi nius/ne des mo so mi nius
bal ty mus, pa to ge ni niai va rian tai.
Des mo so mos – tai bal ty mø kom plek -
sai, esan tys áterp ti niuo se dis kuo se ir
at sa kin gi uþ kar dio mio ci tø me cha ni ná
su ki bi mà. Tai me cha ni nës làs te liø
jung tys, uþ tik ri nan èios struk tû ri ná
sta bi lu mà (4 pav.). Ðir dies des mo so -
mos re gu liuo ja ge nø, da ly vau jan èiø
adi po ci to ge ne zë je ir apop to zë je, trans -
krip ci jos pro ce sus, pa lai ko tin ka mà
elek tri ná lai du mà re gu liuo jant tar pø

jung tis bei kal cio ho me os ta zæ [1]. Des -
mo so mø pa þai da su ke lia me cha ni næ ir 
elek tri næ dez in teg ra ci jà, vë liau vys to -
si làs te liø mir tis ir jos pa kei èia mos fib -
ro zi niu-rie ba li niu au di niu.

Li ga apie 60 % at ve jø yra pa vel di -
ma au to so mi niu do mi nan ti niu bû du.
Ið ski ria mos dvi re ce sy vi nës ADSK/D
for mos – Nak sos li ga ir Kar va cha lio
sin dro mas [1].

Daþ niau siai (iki 70 %) ap ra ðo mos
pen kiø pa grin di niø li gà su ke lian èiø
des mo so mi niø bal ty mø ge nø mu ta ci -
jos: pla ko fi li no 2, pla kog lo bi no, des -
mop la ki no, des mog lei no 2 ir des mo ko -
li no 2 [11]. Su ADSK/D su si ju sios ke -
lios ne des mo so mi niø bal ty mø ge nø
mu ta ci jos (2 len te lë).

Su ki to mis ka na lo pa ti jo mis ir kar -
dio mio pa ti jo mis yra su si jæ RYR2 bei
la mi no A/C ne des mo so mi niai ge nai,
ku rie nu sta to mi ir ADSK/D at ve ju.
RYR2 ge no mu ta ci ja daþ niau siai (apie
60 %) ap tin ka ma esant ka te cho la mi -
ner gi nei po li mor fi nei skil ve li nei ta chi -
kar di jai, o la mi no A/C – esant di la ta ci -
nei kar dio mio pa ti jai su ðir dies lai du -
mo su tri ki mu [11]. Ap ra ðy tam pa cien -
tui bu vo nu sta ty tas ne aið kios kli ni ki -
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1 len te lë. Pa cien tø, ser gan èiø ADSK/D,
kli ni ki niai simp to mai ir jø daþ nis

Ta b le 1. Fre qu en cy of symp toms in pa -
tients with ARVC/D

Simp to mas Daþnis, %

Ðir dies per mu ði mai 67

Sin ko pës 32

Skaus mas krû ti në je 27

Du su lys 11

De ði nio jo skil ve lio
nepakan ka mu mas

6

4 pav. His to lo gi nës ypa ty bës ir ADSK/D pa to ge ne zë
Sche ma A: nor ma lus mio ci tø su ki bi mas. Sche ma B: esant des mo so mi niø bal ty mø ge nø pa to ge ni niams va rian tams, mio ci tai at si ski ria.
New Eng land Jour nal of Med i cine 2017; 376(1).

Fig. 4. His to pat ho lo gi cal fe a tu res and pat ho ge ne sis of ARVC/D
Pa nel A shows nor mal ad he sion of my o cy tes. Pa nel B shows ab nor mal des mo so mes and dis rup tion of the in ter cel lu lar junc tion.



nës reikð mës ria no di no re cep to riaus
2 ge no va rian tas. Ðis re cep to rius kon -
tro liuo ja kal cio, bû ti no mio kar do su si -
trau ki mams, pa te ki mà á ci top laz mà ið
sar kop laz mi nio tin klo. Esant RYR2
ge no pa to ge ni niams va rian tams, su -
trin ka kal cio jo nø pa te ki mas á mio ci -
tus ir vys to si ðir dies rit mo su tri ki mai
[12].

Pir mie ji ge no pa to ge ni niai va rian -
tai, su si jæ su li ga, bu vo ap tik ti as me -
niui, ser gan èiam re ce sy vaus pa vel dë -
ji mo sin dro mi ne ADSK/D – Nak sos li -
ga. Ði li ga pa si reið kia ryð kiais odos pa -
ki ti mais: del nø ir pa dø ke ra to ze, plau -
kuo tu mu ir do mi nuo jan èiu de ði nio jo
skil ve lio funk ci jos su tri ki mu. Nak sos
li gos at ve ju au to so mi niu re ce sy vi niu
bû du pa vel di mi pla kog lo bi no pa to ge -
ni niai va rian tai [1]. Sin dro mas su to -
kiais pa èiais odos pa þei di mais bei do -

mi nuo jan èiu kai rio jo skil ve lio pa þei di -
mu bu vo pa va din tas Kar va cha lio sin -
dro mu. Jis yra su si jæs su kar dio mio pa -
ti ja, ku ri pro gre suo ja jau vai kys të je, ir 
be si vys tan èiu ðir dies ne pa kan ka mu -
mu [13]. Esant Kar va cha lio sin dro mui 
ap tin ka mi des mop la ki no pa to ge ni niai
va rian tai. Abie jø su tri ki mø at ve jais
plau kuo tu mas bû na ma to mas jau tik
gi mus, o del nø ir pa dø ke ra to zë ið si -
vys to per pir muo sius gy ve ni mo me tus. 
Pa cien tams gre sia sin ko pës, skil ve li -
nës ta chi kar di jos epi zo dai bei SÐM.

ADSK/D diag no zæ nu sta ty ti në ra
pa pras ta ir tam bû ti nas glau dus mul ti -
dis cip li ni nës ko man dos ben dra dar bia -
vi mas. Rei ka lin gas kruopð tus pa cien to 
ið ty ri mas. Diag no zæ nu sta ty ti pa de da
ávai rûs ty ri mai: ob jek ty vus bûk lës
áver ti ni mas, ið sa mi pa vel di mu mo
anam ne zë, elek tro kar diog ra ma, 24-iø

va lan dø EKG ste bë se na Hol te rio mo -
ni to riu mi, ðir dies ul tra gar si nis ty ri -
mas, ðir dies mag ne ti nio re zo nan so ty -
ri mas, ge ne ti niai ty ri mai. Ga li pra -
vers ti krû vio më gi niai, vai ni ki niø ar te -
ri jø an giog ra fi ja ar mio kar do biop si ja
[7]. Re mian tis ge ne a lo gi jos ana li zës
duo me ni mis, anam ne ze, ne in va zi niø ir 
in va zi niø ty ri mø re zul ta tais, ADSK/D
diag no zuo ja ma pa gal 2010 me tø Task
Force kri te ri jus [4] (3 len te lë).

Vie nas pa grin di niø ty ri mø diag no -
zuo jant ADSK/D yra elek tro kar diog -
ra ma. Ið jos nu sta to mi re po lia ri za ci jos 
ir de po lia ri za ci jos su tri ki mai, su si jæ
su pro gre suo jan èiu lai du mo vë la vi mu
DS, skil ve li nës arit mi jos. Re po lia ri za -
ci jos su tri ki mas api bû di na mas T ban -
gos in ver si ja, o de po lia ri za ci jos – ep si -
lon ban ga V1-3 de ri va ci jo se (5 pav.).
Skil ve li nës arit mi jos pa cien tams, ser -
gan tiems ADSK/D, ne re tai bû na pir -
ma sis li gos po þy mis. Tai ga li bû ti skil -
ve li nës eks tra sis to lës, trum pa lai kë iki 
3 sek. ar ba/ir il ga lai kë (> 30 sek.) skil -
ve li në ta chi kar di ja, skil ve liø vir pë ji -
mas, per ei nan tis á ðir dies su sto ji mà
[14].  Skil ve li në ta chi kar di ja su
KHPKB ir aðies nu kry pi mu á vir ðø
(ne igia mi ar ne apib rëþ ti QRS II, III ir
aVF bei tei gia mi QRS aVL de ri va ci jo -
se) yra bû din ga li gai ir lai ko ma di -
dþiuo ju Task Force 2010 metø kri te ri -
ju mi. Skil ve li në ta chi kar di ja su
KHPKB ir aðies nu kry pi mu á apa èià
(tei gia mi QRS II, III ir aVF bei ne igia -
mi QRS aVL de ri va ci jo se) ar ne þi no -
mos kryp ties aði mi yra api bû di na ma
kaip ma þa sis li gos kri te ri jus. Pa gal
Task Force kri te ri jus, per 24 va lan das
EKG re gist ruo ja ma dau giau kaip
500 ek to pi niø skil ve li niø eks tra sis to -
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2 len te lë. Ge nai, su si jæ su ADSK/D, ir jø mu ta ci jø daþ nis

Ta b le 2. Fre qu en cy of ge nes, as so ci a ted with ARVC/D

Ge nai Mutacijø daþnis, %

Des mo so mi niai

Pla ko fi li no 2 ge nas (PKP2) 25–40

Des mop la ki no ge nas (DSP) 2–12

Des mog lei no 2 ge nas (DSG2) 5–10

Des mo ko li no 2 ge nas (DSC2) 2–7

Pla kog lo bi no ge nas (JUP) Ne þino mas

Ne des mo so mi niai 

Trans for muo jan èio au gi mo fak to riaus be ta-3 ge nas (TGFB3) Ne þi no mas

Tran smemb ra ni nio bal ty mo 43 ge nas (TMEM43) Ne þi no mas

Ria no di no re cep to riaus 2 ge nas (RYR2) Ne þi no mas

Des mi no 10 ge nas (DES) Ne þi no mas

Ti ti no 13 ge nas (TTN) Ne þi no mas

La mi no A/C ge nas (LMNA) Ne þi no mas

5 pav. Re po lia ri za ci jos ir de po lia ri za ci jos su tri ki mai EKG
Tri kam py je ep si lon ban ga; kvad ra tuo se – T ban gos in ver si ja V1-4 de ri va ci jo se

Fig. 5. Re po la ri za tion and de po la r i za tion ab nor ma l i ties in ECG
Ep si lon wa ve in the tri an gle, in ver ted T wa ves in the V1-V4 – in the squ a res



liø lai ko ma ma þuo ju li gos kri te ri ju mi.
EKG ste bë se na Hol te rio mo ni to riu mi
24 va lan das ypaè svar bi ir pa cien tø
bûk lei ver tin ti [7].

Echo kar diog ra fi ja yra pir mos ei lës
vaiz di nis ty ri mas bei daþ niau siai nau -

do ja mas ADSK/D pa cien tø bûk lei ste -
bë ti [7]. DS di la ta ci ja ir su ma þë jæs lo -
ka lus ar vi so DS funk ci jos su tri ki mas
yra pa grin di niai po ky èiai, ran da mi ti -
riant pa cien tus. Task Force 2010 kri -
te ri juo se nu ro do mi to kie echo kar diog -

ra fi niai po ky èiai kaip DS aki ne zi ja,
dis ki ne zi ja ar aneu riz mos kar tu su DS 
ið te ka mø jø ta kø spin dþio bei DS frak -
ci niu plo to po ky èiu [15]. Vis dël to diag -
no zuo ti ADSK/D ðir dies ul tra gar si niu
ty ri mu yra su dë tin ga – tam rei ka lin ga 
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3 len te lë. Task Force 2010 metø kri te ri jai [4]

Ta ble 3. Task Force Cri te ria re vised in 2010 [4]

I. Vaiz di niai ty ri mai – ben dro jo ar re gio ni nio funk ci jos su tri ki mo ir struk tû ros po ky èiai

Di die ji kri te ri jai Maþieji kriterijai

2D echo kar -
diog ra fi ja

Regioninë DS akinezë, diskinezë ar aneurizma
ir ³1 ið:

• Il go sios aðies DSIT ³32 mm (³19 mm/m2)

• Trum po sios aðies DSIT ³36 mm (³21 mm/m2)

• Frak ci nio plo to pa ki ti mas £33 %

Re gio ni në DS aki ne zë ar dis ki ne zë
ir ³1 ið:

• Il go sios aðies DSIT 29–32 mm (16–19 mm/m2)

• Trum po sios aðies DSIT 32–36 mm (18–21 mm/m2)

• Frak ci nio plo to pa ki ti mas iki 40 %

MRT Regioninë DS akinezë ar diskinezë ar nesinchroniðka
kontrakcija
ir ³1 ið:

• DS ga li nio dias to li nio tû rio ir kû no pa vir ðiaus plo to
san ty kis ³110 ml/m2 (vy rams) ar ³100 ml/m2 (mo te -
rims)

• DS IF* £40 %

Re gio ni në DS aki ne zë, dis ki ne zë ar ne sin chro nið ka
kontr ak cija
ir ³1 ið:

• DS ga li nio dias to li nio tû rio ir kû no pa vir ðiaus plo to
san ty kis 100 iki <110 ml/m2 (vy rams) ar 90 iki
<100 ml/m2 (mo te rims)

• DS IF 41–45 %

DS an giog ra fi ja Regioninë DS akinezë, diskinezë, ar aneurizma –

II. En do mio kar do biop si ja

Di dy sis kri te ri jus Maþasis kriterijus

Mio ci tø <60 %, mio kar do pa kei ti mas fib ro zi niu ar fib ro zi -
niu-rie ba li niu au di niu lais vo jo je DS sie ne lë je ³1 ëmi ny je

Miocitø 60–75 %, miokardo pakeitimas fibroziniu ar fib ro -
zi niu-riebaliniu audiniu laisvojoje DS sienelëje ³1 ëminyje

III. Re po lia ri za ci jos su tri ki mai EKG

Di dy sis kri te ri jus Maþieji kriterijai

T ban gos in ver si ja V1-3 as me nims, vy res niems kaip
14 m., kai në ra vi sið kos DHPKB* (QRS >120 ms)

• T ban gos in ver si ja V1-2 as me nims, vy res niems kaip
14 m. (kai në ra vi sið kos DHPKB), ar ba V4-6

• T ban gos in ver si ja V1-4 as me nims >14 m., esant
visið kai DHPKB 

IV. De po lia ri za ci jos su tri ki mai EKG

Di dy sis kri te ri jus Maþieji kriterijai

Ep si lon ban ga V1-3 (ma þos am pli tu dës sig na las tarp
QRS pa bai gos ir T dan te lio pra dþios)

• Vë ly vie ji po ten cia lai SA EKG* ³1 ið 3 ma ta vi mø ne -
sant QRS ³110 ms

• Fil truo to QRS truk më ³114 ms 

• Ter mi na li nio QRS <40 mV truk më ³38 ms

• RMS* vol ta þas ter mi na li niø 40 ms £20 mV

• Ter mi na li në ak ty va ci jos truk më, kai në ra vi sið kos
DHPKB, ³55 ms V1-3 

V. Arit mi jos

Di dy sis kri te ri jus Maþieji kriterijai

Skil ve li në ta chi kar di ja su KHPKB* ir aðies nu kry pi mu
á vir ðø (ne igia mi ar ne apib rëþ ti QRS II, III ir aVF bei
tei gia mi QRS aVL de ri va ci jo se)

• Skil ve li në ta chi kar di ja su KHPKB ir aðies nu kry pi -
mu á apa èià (tei gia mi QRS II, III ir aVF bei ne igia mi
QRS aVL de ri va ci jo se) ar ba aðis ne þi no ma

• Per 24 val. (ste bë se na Hol te rio mo ni to riu mi) re gist -
ruo ja ma dau giau kaip 500 skil ve li niø eks tra sis to liø

VI. Pa vel di mu mo anam ne zë

Di die ji kri te ri jai Maþieji kriterijai

• ADSK/D pa tvir tin ta pir mos ei lës gi mi nai èiui pa gal
Task For ce kri te ri jus

• ADSK/D pa tvir tin ta pir mos ei lës gi mi nai èiui
autopsijos ar ope ra ci jos me tu

• Pa to ge ni nës mu ta ci jos, ku ri yra sie ja ma su ADSK/D,
nu sta ty mas pa cien tui

• ADSK/D nustatyta pirmos eilës giminaièiui, kai
neþinoma, ar diagnozë nustatyta pagal Task Force
kriterijus

• Stai gi mir tis jau nes niam kaip 35 m. pir mos ei lës
gimi nai èiui dël áta ria mos ADSK/D

• ADSK/D nu sta ty ta ant ros ei lës gi mi nai èiui

* Il go sios aðies DSIT (angl. PLAX RVOT – parasternal long-axis right ven tric u lar out flow tract) – de ði nio jo skil ve lio ið te ka mie ji ta kai ið
prie krû tin kau li nës il go sios aðies; Trum po sios aðies DSIT (angl. PSAX RVOT – parasternal short-axis right ven tric u lar out flow tract) – de -
ði nio jo skil ve lio ið te ka mie ji ta kai ið prie krû tin kau li nës trum po sios aðies; DS IF – de ði nio jo skil ve lio ið stû mio frak ci ja; DHPKB – de ði nio -
sios Hi so pluoð to ko jy tës blo ka da; KHPKB – kai rio sios Hi so pluoð to ko jy tës blo ka da; SA EKG (angl. sig nal-av er age elec tro car di og ra phy) –
sig na lo vi dur kio elek tro kar diog ra fi ja; RMS (angl. root mean square) – kvad ra to vi dur kio sver ti në ver të.



di de lë echos ko puo to jo pa tir tis ir dau -
giau ne gu ápras ta echo kar diog ra fi niø
vaiz dø.

Ðir dies mag ne ti nio re zo nan so ty ri -
mas vi sa da yra pa gei  dau ja mas
ADSK/D pa cien tams, jei tik yra ga li -
my bë já at lik ti [7]. Ðis vaiz di nis ty ri -
mas lei dþia nu sta ty ti in tra mio kar di -
nius rie ba li nius ir fib ro zi nius pa ki ti -
mus, abie jø skil ve liø struk tû rà ir
funk ci jà. Vë ly va sis ga do li nio kau pi -
ma sis lei dþia iden ti fi kuo ti fib ro zi næ-
 rie ba li næ in fil tra ci jà, ku ri yra svar bus
po þy mis di fe ren ci juo jant ADSK/D ir
ki tas kar dio mio pa ti jas [16]. Vis gi pri -
pa þás ta ma, jog nau do jant ðir dies mag -
ne ti nio re zo nan so ty ri mà ky la li gos hi -
per diag nos ti kos ri zi ka. Taip pat ðio ty -
ri mo pri ei na mu mas yra ri bo tas, o re -
zul ta tø in ter pre ta ci jai rei ka lin ga itin
di de lë ty ri mà ana li zuo jan èio jo spe cia -
lis to pa tir tis.

ADSK/D diag no zë grin dþia ma nu -
sta ty tais struk tû ri niais, funk ci niais ir 
elek tro fi zio lo gi niais su tri ki mais. Pa -
cien tas tu ri ati tik ti kri te ri jus ið skir -
tin gø ka te go ri jø, ir re mian tis di dþiø jø
bei ma þø jø kri te ri jø skai èiu mi nu sta -
to ma ne abe jo ti na, ti kë ti na ar ba ga li -
ma ADSK/D diag no zë (4 len te lë).

Ge ne ti nis ið ty ri mas tu rë tø bû ti at -
lie ka mas vi siems pa cien tams, ne abe -
jo ti nai ser gan tiems ADSK/D, ta èiau
ne as me nims, ku riems áta ria ma li gos
diag no zë, bet jai pa tvir tin ti ne uþ ten ka 

Task Force 2010 metø kri te ri jø [11].
Ið sa mus ge ne ti nis ið ty ri mas re ko men -
duo ja mas pro ban dams. Spe ci fi nio
ADSK/D su ke lian èio ge no mu ta ci jos
ið ty ri mas re ko men duo ja mas ir li go nio
ðei mos na riams. As me nims, ku rie ati -
tin ka tik vie nà ma þà já Task Force 2010 
kri te ri jø, ge ne ti niai ty ri mai ne re ko -
men duo ja mi.

ADSK/D rei kë tø at skir ti nuo ki tø
bûk liø, ga lin èiø su kel ti skil ve li nes
arit mi jas, sin ko pes ar stai gias ðir di -
nes mir tis (5 len te lë): Uhl li gos, pir mi -
nës plau ti nës hi per ten zi jos, ðir dies
sar koi do zës, prie ðir dþiø ir skil ve liø
de fek tø su nuos rû viu ið kai rës á de ði -
næ, mio kar do in fark to, kar dio mio pa ti -
jø (di la ta ci nës kar dio mio pa ti jos, ne -
kom pak ti nio kai rio jo skil ve lio) bei ka -
na lo pa ti jø (ka te cho la mi ner gi nës po li -
mor fi nës skil ve li nës ta chi kar di jos, il -
go QT sin dro mo, Bru ga da sin dro mo).

ADSK/D pa grin di nës grës mës yra
skil ve li nës arit mi jos, ku rios ga li baig -
tis SÐM, ir de ði nio jo, kai rio jo ar abie jø
skil ve liø ðir dies ne pa kan ka mu mo pro -
gre sa vi mas. Dël ðiø prie þas èiø ávar di -
ja mi ke li pa grin di niai li gos gy dy mo
tiks lai [8]:

1. Mirð ta mu mo nuo skil ve li niø
arit mi jø ir ðir dies ne pa kan ka mu mo
su ma þi ni mas;

2. Li gos pro gre sa vi mo, su ke lian èio
de ði nio jo, kai rio jo ar abie jø skil ve liø
funk ci jos su tri ki mà ir ðir dies ne pa -
kan ka mu mà, pre ven ci ja;

3. Simp to mø slo pi ni mas ir gy ven -
se nos ko ky bës ge ri ni mas – ma þi nant
ar ba pa nai ki nant eks tra sis to li jà, skil -
ve li nës ta chi kar di jos re ci dy vus ar ba
IKD ið kro vas (tiks li nes/at si tik ti nes);

4. Ðir dies ne pa kan ka mu mo simp -
to mø slo pi ni mas ir funk ci nio pa jë gu -
mo di di ni mas.
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4 len te lë. ADSK/D diag no zës nu sta ty mas pa gal Task Force 2010 metø kri te ri jus

Ta ble 4. Di ag no sis of ARVC/D ac cord ing to Task Force Cri te ria 2010

Ne abe jo ti na diag no zë • 2 didieji kriterijai

• 1 di dy sis + 2 ma þie ji kri te ri jai

• 4 ma þie ji kri te ri jai

Ti kë ti na diag no zë • 1 didysis + 1 maþasis kriterijai

• 3 ma þie ji kri te ri jai

Ga li ma diag no zë • 1 didysis kriterijus

• 2 ma þie ji kri te ri jai

5 len te lë. ADSK/D di fe ren ci në diag nos ti ka

Ta b le 5. Dif fe r en tial di ag no ses of ARVC/D

Li ga/ sin dro mas/bûk lë Panaðumai su ADSK/D Skirtumai nuo ADSK/D Ðaltinis

Uhl li ga DS pa þei di mas, ku riam bû din gas
dalinis ar vi sið kas nor ma lios mio kar do
struk tû ros su tri ki mas. Pa si reið kia
ðirdies ne pa kan ka mu mu.

Në ra pa vel di mu mo anam ne zës. Kli ni ki niai
simp to mai pa si reið kia kû di kys të je ir
vaikystë je. DS mio kar do pa þei di mo vie to je
në ra fib ro zi nio-rie ba li nio au di nio.

17

Pir mi në plau ti në hi per ten zi ja DS di la ta ci ja. DS ne pa kan ka mu mas. Echos ko pið kai ar in tra kar di nio ty ri mo me tu
nu sta to mas pa di dë jæs spau di mas plau èiø ar te -
ri jo je. Spe ci fi niai pa ki ti mai spi ro er go met ri jos
ty ri mo me tu, krû ti nës làs tos rent ge nog ra mo je.

18

Ðir dies sar koi do zë T ban gos in ver si ja V1-3 de ri va ci jo se.
Daþ nos skil ve li nës eks tra sis to lës. Bû din -
gas ðir dies ne pa kan ka mu mas, sin ko pës,
SÐM. Ávai rûs mor fo lo gi niai DS pa ki ti mai.

Ðir dies MRT me to du, biop si në je me dþia go je
(en do mio kar do ar eks tra kar di në je)
nustatomos gra nu lo mos.

19, 7

Ydos su nuos rû viu ið kai rës á de -
ði næ (PPD, SPD*)

DS di la ta ci ja. Plau èiø hi per vo le mi ja. Echos ko pið kai
matomi per tva ros de fek tai.

20

Mio kar do in fark tas Ran di niai mio kar do pa ki ti mai. Skaus -
mas krû ti në je, sin ko pë, arit mi jos, SÐM.

Spe ci fi niai pa ki ti mai EKG (Q ban ga,
ST-T po ky èiai, nau ja KHPKB). Tro po ni no
kie kio di dë ji mas. Ko ro na rog ra fi jos me tu
ran da ma vai ni ki niø ar te ri jø ste no zë.

22

Di la ta ci në kar dio mio pa ti ja Galima DS dilatacija. Nustatoma
lamino A/C geno mutacija. Ðirdies ne pa -
kan ka mu mas, SÐM.

Bûdinga kairiojo skilvelio dilatacija ir
nepakankamumas.

4

Ne kom pak tið kas kai ry sis skil ve lis Bûdingas miokardo trabekulëtumas. Trabekulëtumas bûdingas kairiajam skilveliui. 4

Ka na lo pa ti jos:

• ka te cho la mi ner gi në po li mor fi -
në skilve li në ta chi kar di ja

• il go QT sin dro mas
• Bru ga da sin dro mas

Pasireiðkia panaðiais klinikiniais
simptomais: skilvelinëmis aritmijomis,
sinkopëmis, SÐM. Teigiama
paveldimumo anamnezë. Simptomai
pasireiðkia iki 5-ojo deðimtmeèio.

Skirtingø genø mutacijos. Skirtingi
morfologiniai ir funkciniai pokyèiai,
randami echokardioskopuojant, ðirdies
MRT, endomiokardo bioptate. Specifiniai
pakitimai EKG.

4, 11

*PPD – prie ðir dþiø per tva ros de fek tas; SPD – skil ve liø per tva ros de fek tas.



ADSK/D gy dy mas: gy ven se nos pa -
kei ti mas, me di ka men ti nis gy dy mas,
ka te te ri në ab lia ci ja, im plan tuo ja ma -
sis kar dio ver te ris de fib ri lia to rius
(IKD) bei ðir dies transp lan ta ci ja [8].
Gy ven se nos pa kei ti mas ypaè svar bus
jau niems, ak ty viai spor tuo jan tiems
as me nims, ser gan tiems ADSK/D, dël
nu sta ty tos dau giau nei 5 kar tus di des -
nës ri zi kos ávyk ti stai giai ðir di nei mir -
èiai. Anks ty vas (t. y. prieð simp to mø
at si ra di mà) ser gan èiø as me nø nu sta -
ty mas at lie kant pa tik rà prieð da ly va -
vi mà var þy bo se bei to kiø as me nø dis -
kva li fi ka vi mas ga lë tø jiems ið gel bë ti
gy vy bæ. Re ko men duo ja ma nu trauk ti
var þy bi ná ar ið tver mës spor tà (I kla sës 
re ko men da ci ja) ir leis ti tik rek re a ci ná
ma þo in ten sy vu mo spor tà (IIa kla sës
re ko men da ci ja) [8]. Taip pat pa ta ria -
ma nu trauk ti var þy bi ná spor tà ðei mos
na riams, ku rie yra svei ki ge no pa to ge -
ni nio va rian to ne ðio to jai (IIa kla sës
re ko men da ci ja), bei to kiems, ku riø ge -
no ti pas ne þi no mas (IIb kla së).

Me di ka men ti niam ADSK/D gy dy -
mui ski ria mi be ta-ad re no re cep to riø
blo ka to riai, an ti arit mi niai vais tai ir
vais tai ðir dies ne pa kan ka mu mui gy -
dy ti. Be ta-ad re no re cep to riø blo ka to -
riai yra pir mos ei lës vais tai simp to -
mams su ma þin ti bei re ko men duo ja mi
vi siems ADSK/D ser gan tiems pa cien -
tams (IIa kla sës re ko men da ci ja). Jø
sky ri mas ADSK/D pa cien tams yra
grin dþia mas áro dy tu ðiø vais tø veiks -
min gu mu ap sau gant nuo krû vio su -
kel tø skil ve li niø arit mi jø bei gy dant
ðir dies ne pa kan ka mu mà. Taip pat yra 
ma no ma, jog be ta-ad re no re cep to riø
blo ka to riai ga li su stab dy ti mio kar do
li gos pro gre sa vi mà ma þi nant DS sie -
ne lës ap kro và [8]. I kla sës re ko men da -
ci ja skir ti gy dy mà be ta-ad re no re cep -
to riø blo ka to riais yra re ci dy vi në skil -
ve li në ta chi kar di ja, ávy ku sios tiks li -
nës/ne tiks li nës (dël si nu si nës ta chi -
kar di jos, su pra ven tri ku li nës ta chi kar -
di jos, di de lio daþ nio prie ðir dþiø vir pë -
ji mo/prie ðir dþiø plaz dë ji mo) im plan -
tuo ja mo jo kar dio ver te rio de fib ri lia to -
riaus ið kro vos. Svei kiems ge no mu ta -
ci jos ne ðio to jams gy dy mas be ta-ad re -
no re cep to riø blo ka to riais ne re ko men -
duo ja mas (III kla së).

An ti arit mi niai vais tai (AAV) ski -
ria mi pa cien tams, ser gan tiems
ADSK/D, sie kiant pa ge rin ti jø gy ve ni -
mo ko ky bæ ir ap sau go ti nuo skil ve li niø 
arit mi jø. Amio da ro no sky ri mas (vie no
ar kar tu su be ta-ad re no re cep to riø blo -
ka to riais) – tai pats efek ty viau sias gy -
dy mas, slo pi nan tis simp to mus pa cien -
tams, ku riems pa si reið kia daþ nos eks -
tra sis to lës ar trum pa lai kiai skil ve li -
nës ta chi kar di jos epi zo dai (IIa kla sës
re ko men da ci ja). AAV re ko men duo ja -
ma skir ti kaip pa pil do mà gy dy mà, kai

yra im plan tuo tas IKD ir es ti daþ nos
tiks li nës IKD ið kro vos (I kla sës re ko -
men da ci ja), at lie kant eks tra sis to li jos
þi di nio ka te te ri næ ab lia ci jà, esant re ci -
dy vi nei he mo di na mið kai sta bi liai
SkT, kai IKD ne im plan tuo ja mas (IIb
kla së). Vis dël to pers pektyviøjø ar at -
si tik ti nës at ran kos kli ni ki niø ty ri mø,
kaip gy dy ti ser gan èius ADSK/D pa -
cien tus AAV, at lik ta në ra [8].

Ðir dies ne pa kan ka mu mo gy dy mas
ser gant ADSK/D yra stan dar ti nis [8].
Pa cien tams ski ria mi an gio ten zi nà
kon ver tuo jan èio fer men to in hi bi to riai
(AK Fi) ar an gio ten zi no II re cep to riø
blo ka to riai (ARB), be ta-ad re no re cep -
to riø blo ka to riai ir diu re ti kai (I kla sës
re ko men da ci ja). Ant ri nei pre ven ci jai,
nu sta èius trom bus ðir dies ert më se,
esant ve ni nei/ar te ri nei trom b em bo li -
jai, ski ria mas il ga lai kis gy dy mas ge -
ria mai siais an ti ko a gu lian tais (I kla -
sës re ko men da ci ja).

Ka te te ri në arit mi jos þi di nio ab lia -
ci ja at lie ka ma esant ne efek ty viam
me di ka men ti niam gy dy mui. Mio kar -
do vie to je at si ra dus fib ro zi niam ir rie -
ba li niam au di niui, su si da ro ran di niai
plo tai. Ðie ran dai yra lai ko mi skil ve li -
nës ta chi kar di jos arit mo ge ni niu sub -
stra tu, juo se dël gráþ ta mo jo su þa di ni -
mo (angl. makro re en try) kon tû ro ky la
skil ve li në ta chi kar di ja. To kius mio -
kar do de fek tus ga li ma kar tog ra fuo ti
(angl. map ping) ir skil ve li nës ta chi -
kar di jos pra dþios þi di ná pa ða lin ti ka te -

te ri ne ab lia ci ja. Ði pro ce dû ra ADSK/D
pa cien tams yra veiks min gas gy dy mo
bû das, pa ða li nan tis daþ nus skil ve li -
nës ta chi kar di jos epi zo dus ir IKD ið -
kro vas, o ne me to das, ku riuo bû tø ga -
li ma ið gy dy ti li gà, nes tam pa kan ka -
mai áro dy mø nesu rink ta. Taip pat në -
ra áro dy ta, jog ka te te ri në ab lia ci ja ga -
lë tø ap sau go ti nuo SÐM, to dël
ADSK/D pa cien tams, tu rin tiems skil -
ve li næ ta chi kar di jà, ði pro ce dû ra në ra
al ter na ty va IKD.

Pa grin di në stai gios ðir di nës mir -
ties pre ven ci jos prie mo në – im plan -
tuo ja ma sis kar dio ver te ris de fib ri lia to -
rius. Ar IKD bus im plan tuo ja mas,
spren dþia ma nu sta èius, ku riai ri zi kos
gru pei pri klau so pa cien tas (6 pav.) [1,
8]:

• esant di de lei ri zi kai, IKD im -
plan ta vi mas yra bû ti nas (I kla sës re -
ko men da ci ja);

• esant vi du ti nei ri zi kai ir di die -
siems ri zi kos veiks niams, IKD im -
plan ta vi mas tu rë tø bû ti svars to mas
(IIa kla sës re ko men da ci ja);

• esant vi du ti nei ri zi kai ir ma þie -
siems ri zi kos veiks niams, IKD im -
plan ta vi mas ga lë tø bû ti svars to mas
(IIb kla sës re ko men da ci ja);

• esant ma þai ri zi kai, IKD im plan -
ta vi mas ne re ko men duo ja mas (III kla -
sës re ko men da ci ja).

At kreip ti nas dë me sys, jog IKD im -
plan ta vi mas yra su si jæs su pro ce dû ros
kom pli ka ci jo mis bei ne tin ka mo mis
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6 pav. Ri zi kos nu sta ty mas pa cien tams, ser gan tiems ADSK/D

Fig. 6. Risk stra t i fi ca tion for pa tients with ARVC/D



IKD ið kro vo mis – per me tus tai su da ro 
ati tin ka mai 3,7 % bei 4,4 % [8]. Sie -
kiant jø ið veng ti, pa cien tai tu rë tø bû ti 
kruopð èiai at ren ka mi ir IKD im plan -
tuo ja mas tik tiems as me nims, ku -
riems ði pro ce dû ra yra in di kuo ja ma.
Ne tin ka mø ið kro vø skai èiø ga li ma su -
ma þin ti tin ka mai pro gra muo jant IKD
bei pa pil do mai ski riant be ta-ad re no -
re cep to riø blo ka to riø ar so ta lo lá.

Vie nos ka me ros IKD daþ niau siai
re ko men duo ja ma im plan tuo ti jau -
niems pa cien tams, sie kiant su ma þin ti 
il ga lai kiø kom pli ka ci jø, su si ju siø su
prie tai su, ri zi kà. Spren di mas im plan -
tuo ti IKD kiek vie nu at ve ju pri va lo
bû ti pri ima mas in di vi du a liai, áver ti -
nus ben drà kli ni ki næ bûk læ, am þiø, ri -
zi kos veiks nius, SÐM pa vo jø, ga li mà
ne tin ka mø ið kro vø bei kom pli ka ci jø
ri zi kà.

Ðir dies transp lan ta ci ja siû lo ma as -
me nims, ku riems yra ið si vys tæs ga lu -
ti nës sta di jos ðir dies ne pa kan ka mu -
mas ar ba yra ne kon tro liuo ja ma skil -
ve li në ta chi kar di ja [8].

Pa cien tø, ser gan èiø ADSK/D, bûk -
lë vi sà gy ve ni mà tu rë tø bû ti ste bi ma – 
áver ti na mi simp to mai, mor fo lo gi niai ir 
funk ci niai skil ve liø pa ki ti mai, jø pro -
gre sa vi mas, ið nau jo áver ti na ma stai -
gios ðir di nës mir ties ri zi ka, per þiû ri -
mas ir pa pil do mas op ti ma laus gy dy mo 
pla nas. Pa cien tai tu rë tø lan ky tis pas
gy dy to jà pe ri odið kai kas 1–2 me tus,
pri klau so mai nuo am þiaus, simp to mø
ir li gos sun ku mo. Ita li jo je at li kus kli -
ni ki næ stu di jà [22], bu vo nu sta ty ta, jog 
des mo so mi niø bal ty mø ge nø pa to ge -
ni niø va rian tø ne ðio to jai, anks èiau
ne pa ty ræ skil ve li niø arit mi jø epi zo dø,
per me tus tu ri nuo 0,2 % iki 2,3 % di -
des næ ri zi kà pa tir ti skil ve li næ arit mi -
jà, o esant ne abe jo ti nai ADSK/D diag -
no zei ri zi ka pa tir ti skil ve li næ arit mi jà
yra di des në. Mir tin gu mo ri zi ka ðia me
ty ri me su da rë 0,2 % per me tus. Svei ki
ge nø mu ta ci jø ne ðio to jai bei ADSK/D
pa cien tø ðei mos na riai taip pat tu rë tø
bû ti ti ria mi kas 2–3 me tus dël su am -
þiu mi su si ju sios ADSK/D pro gre sa vi -
mo ri zi kos [8].

IÐVADOS

Arit mo ge ni nës de ði nio jo skil ve lio kar -
dio mio pa ti jos/dis pla zi jos diag nos ti ka
ir gy dy mas yra ið ðû kis gy dy to jui bei
rei ka lau ja ávai riø spe cia ly biø gy dy to -
jø ko man dos ben dra dar bia vi mo. Vaiz -
di niai ty ri mai (echo kar diog ra fi ja, ðir -
dies mag ne ti nio re zo nan so ty ri mas) ir
elek tro kar diog ra ma yra vie ni svar -
biau siø di fe ren ci juo jant skil ve li nes
arit mi jas, ta èiau nu sta tant diag no zæ
re mia ma si vi sais Task Force 2010 me -
tø kri te ri jais.

Vie nas ið pa grin di niø arit mo ge ni -
nës de ði nio jo skil ve lio kar dio mio pa ti -
jos/dis pla zi jos gy dy mo tiks lø yra at -
rink ti pa cien tus, ku riems nau din ga

im plan tuo ti kar dio ver te rá de fib ri lia to -
riø.

Ðian dien pa cien tams tei kia ma pa -
gal ba yra pa lia ty vi, o li gà ið gy dy ti bus
ga li ma tik at ra dus mo le ku li nius me -
cha niz mus, ap iman èius arit mo ge ni -
nës de ði nio jo skil ve lio kar dio mio pa ti -
jos/di pla zi jos etio lo gi jà ir pa to ge ne zæ.

Dar trûks ta per spek ty viø jø kli ni -
ki niø stu di jø ir re gist rø, ku rie átrauk -
tø di de lá ðia li ga ser gan èiø pa cien tø
skai èiø, il gà bûk lës ste bë ji mo lai ko tar -
pá, to dël ne ga li ma su for mu luo ti áro dy -
mais grás tø arit mo ge ni ne de ði nio jo
skil ve lio kar dio mio pa ti ja/dis pla zi ja
ser gan èiø as me nø prie þiû ros re ko -
men da ci jø. u
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Summary

ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR CARDIOMYOPATHY/DYSPLASIA:
A CASE REPORT AND LITERATURE REVIEW

Dovilë Gabartaitë, Jûratë Barysienë, Dovilë Janèauskaitë, Violeta Mikðtienë,
Sigita Aidietienë, Germanas Marinskis, Audrius Aidietis

Arrhythmogenic right ven tric u lar cardio -
myo pathy/dysplasia (ARVC/D) is a
chronic, pro gres sive, her i ta ble cardio -
myo pathy, char ac ter ized by fibrofatty re -
place ment and dys func tion of right ven -
tric u lar. The first symp toms of ARVC/D
in clude pal pi ta tions, ef fort-in duced syn -
cope, dyspnea, chest pain, whereas sud -
den car diac death is the first clin i cal
man i fes ta tion dur ing phys i cal ac tiv ity,
train ing or just af ter phys i cal ac tiv ity in
10% of cases. It is one of the most com -
mon causes of sud den car diac death in
young ath letes, ac count ing for ap prox i -
mately 22% of cases. ARVC/D is an
autosomal dom i nant in her ited dis ease.
There are main five dis ease-caus ing
genes which en code desmosomal pro teins 
and their dys func tion causes myocyte de -
tach ment from one an other and cell
death – plakoglobin, desmoplakin, plako -
philin-2, desmoglein and desmocollin-2.
The di ag no sis of ARVC/D is made us ing a 
com bi na tion of fam ily his tory, non-in va -
sive and in va sive tests based on Task

Force 2010 cri te ria. Clin i cal man age -
ment of ARVC/D pa tients in cludes beta-
 blockers, antiarrhythmic drugs and
drugs for heart fail ure. In the case of in ef -
fec tive phar ma co log i cal ther apy, cath e -
ter ab la tion is a ther a peu tic op tion. The
main pre ven tion of sud den car diac death
is implantable defibrillator (ICD). The in -
di ca tions to ICD im plan ta tion in ARVC/D 
de pend on risk group for ma jor
arrhythmic event. Early iden ti fi ca tion of
pa tients, cor rect pre ven tion and treat -
ment can pre vent sud den car diac death.
Data from pro spec tive stud ies/reg is tries
with larger num ber of pa tients and lon -
ger fol low-up are re quired to pro vide ev i -
dence-based rec om men da tions for the
best care of ARVC/D pa tients. This
article provides a review of a clinical case
according to the newest literature about
diagnostic criteria, treatment and
prevention of the disease.

Keywords: arrhythmogenic right ven -
tric u lar cardiomyopathy, ven tric u lar ar -
rhyth mia, desmosomal mu ta tions.
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