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Streszczenie

Abstract

Nagly zgon w czasie aktywnoéci fizycznej jest czasami pierwszym objawem wczesniej nierozpoznanej choroby serca. Badania
lekarskie, przeprowadzane zaréwno przed rozpoczeciem, jak i w trakcie treningu sportowego, uwzgledniajace rejestracje
spoczynkowego EKG, stanowig podstawe dziatan prewencyjnych, zmierzajacych do wezesnej identyfikacji oséb zagrozonych
nagta $miercig. Ocenia sie, ze czesto$¢ wystepowania naglej $mierci wéréd mtodych sportowcow z przyczyn sercowych wynosi
2 na 100 tysiecy rocznie i jest ona jednocze$nie 2-4 razy wigksza w poréwnaniu z grupa osob nieaktywnych fizycznie.
Najczestszg przyczyna naglej $mierci sercowej u mtodych sportowcoéw ponizej 35. roku zycia s3 kardiomiopatie
(np. kardiomiopatia przerostowa w Stanach Zjednoczonych i arytmogenna kardiomiopatia prawej komory we Wtoszech,
w szczegolnosci w regionie Veneto). Kardiomiopatia przerostowa jest najczestsza genetycznie uwarunkowang chorobg uktadu
sercowo-naczyniowego (1:500), spowodowang mutacjami genéw kodujacych m.in. bialka sarkomeréw (szczegélnie cigzkie
fancuchy beta-miozyny, bialko C wiazace miozyne sercowa, troponine T), ujawniajaca si¢ pod postacia przerostu migénia
lewej komory (gltéwnie przegrody miedzykomorowej). Z kolei arytmogenna kardiomiopatia prawej komory jest chorobg
miesnia sercowego, ktorej istota polega na postgpujacym zaniku komorek miokardium prawej komory i zastepowaniu ich
tkanka faczng oraz thuszczows. Obie kardiomiopatie moga prowadzi¢ do nagtej $mierci podczas intensywnego wysitku lub po
nim, w mechanizmie arytmicznym. Celem tego artykulu jest dostarczenie wskazéwek pomocnych w identyfikacji zmian
w spoczynkowych elektrokardiogramach w wybranych chorobach serca uwarunkowanych genetycznie, stanowigcych
potencjalng przyczyne naglej émierci sercowej u mtodych, aktywnych fizycznie os6b, w tym takze sportowcow.

Stowa kluczowe: elektrokardiogram, kardiomiopatie, sportowcy, nagta $mier¢

Sudden death during physical activity is sometimes the first manifestation of an underlying cardiovascular disease. Medical
evaluations, including a resting 12-lead electrocardiogram, before and during physical training, enable the identification of still
asymptomatic athletes with life-threatening heart diseases and help to protect them from sudden cardiac death. The incidence
of sudden cardiac death is estimated at two cases for 100,000 young athletes per year, and it is 24 times higher when compared
with non-athletes. The most common causes of sudden cardiac death in athletes younger than 35 are cardiomyopathies
(e.g. familial hypertrophic cardiomyopathy in the U.S. and arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy in Italy, especially
in the Veneto region). Hypertrophic cardiomyopathy is the most common genetic cardiovascular disease (1:500) caused by
mutations in multiple genes, most of which encode sarcomeric proteins (especially beta-myosin heavy chain, cardiac myosin
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binding protein C and cardiac troponin T), and characterized by left ventricular hypertrophy (mainly interventricular septum).
In contrast, arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy is a heart muscle disorder characterized by progressive

replacement of the right ventricular myocardium with fatty and connective tissue. These two cardiomyopathies may lead
to sudden death (predominantly during or after strenuous physical exercise) as a result of malignant dysrhythmias. The main
aim of this article was to provide some information helpful in the recognition of electrocardiographic changes of inherited
heart diseases that can cause sudden cardiac death in young physically active people, especially athletes.

Key words: electrocardiogram, cardiomyopathies, athletes, sudden death

WSTEP

powszechniong i najlatwiej dostepng metoda dia-
gnostyczng uktadu krazenia, stanowi niezwykle
cenne narzedzie diagnostyczne w codziennej prakty-
ce nie tylko lekarza kardiologa, ale takze lekarzy innych
dziedzin klinicznych, w ktorych ocena czynnosci bioelek-
trycznej serca jest waznym elementem procesu diagno-

E lektrokardiografia (EKG), bedac najbardziej roz-

stycznego. Dotyczy to réwniez szeroko rozumianej me-
dycyny sportowe;.

Chociaz gléwnym celem systematycznie wykonywanych
u 0s6b aktywnych fizycznie badant EKG jest monitorowa-
nie zmian adaptacyjnych zachodzacych pod wplywem dlu-
gotrwalego treningu sportowego, to aspekt prewencyjny,
zwigzany z wezesng identyfikacjg standéw chorobowych ser-
ca zagrazajacych nagla $miercig sercowa podczas aktywno-
$ci fizycznej, ma szczegdlne znaczenie.

Ocenia sig, ze czesto$¢ wystepowania naglej $mierci z przy-
czyn sercowych wsréd miodych sportowcéw wynosi 2,1
na 100 tysigcy rocznie i jest ona jednoczesnie 2—4 razy wigk-
sza niz w grupie osob nieaktywnych fizycznie®. Wysitek fizycz-
ny jako taki nie jest przyczyna zwigkszenia $miertelnosci, ale
moze stanowi¢, poprzez silng stymulacje adrenergiczng, me-
chanizm spustowy dla zagrazajacej zyciu arytmii komorowej
u tych sportowcdw, u ktorych istniejaca choroba serca stano-
wi substrat arytmogenny, czyli stwarza warunki do inicjacji za-
burzen rytmu serca.

Przeprowadzona w latach 1980-2006 przez Marona i wsp.
analiza rejestréw naglych zgonéw wéréd mlodych amery-
kanskich sportowcéw wykazata, ze u podtoza 56% z nich
lezata choroba ukladu krazenia. Najczestszymi przyczy-
nami nagtej $mierci sercowej byly kardiomiopatia przero-
stowa (36%) i anomalie tetnic wienicowych (17%). Wéréd
gltéwnych przyczyn wymieniane byly takze arytmogenna
kardiomiopatia prawej komory (4%) oraz choroby kanatéw
jonowych (3%)®.

W Europie, szczegélnie w regionie Veneto w pétnocno-
-wschodnich Wloszech, najczestsza przyczyna naglej $mier-
ci sercowej wsrod miodych sportowcéw jest arytmogenna
kardiomiopatia prawej komory®.

Celem niniejszej pracy jest dostarczenie wskazéwek pomoc-
nych w diagnostyce wybranych strukturalnych choréb serca
o podtozu genetycznym (kardiomiopatii) na podstawie spo-
czynkowego EKG, szczegdlnie w aspekcie prewencji naglych
zgonow sercowych u mlodych, aktywnych fizycznie oséb.
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the most available method for the diagnosis of car-

diovascular conditions. It is a valuable diagnostic tool
in everyday practice of not only cardiologists, but also oth-
er physicians for whom the assessment of bioelectrical heart
activity is an important element of a diagnostic process.
This also concerns broadly understood sports medicine.
Although the main aim of systematic ECG examinations
conducted in physically active individuals is the monitoring

Electrocardiography (ECG) is the most common and

of adjustment changes influenced by long-term physical ex-
ercise, the preventive aspect, associated with the early identifi-
cation of cardiac pathologies carrying a risk of sudden cardi-
ac death during physical exercise, is of particular importance.
The incidence of sudden cardiac death is estimated at 2.1
cases for 100,000 young athletes per year and it is 2—4 times
higher when compared with non-athletes®. Physical exer-
cise as such does not increase mortality but, through potent
adrenergic stimulation, it can be a trigger mechanism for
life-threatening ventricular arrhythmia in athletes suffering
from arrhythmogenic cardiac diseases, i.e. diseases that cre-
ate good conditions for arrhythmias.

The analysis of sudden death records among young American
athletes, conducted in 1980-2006 by Maron et al., revealed
that 56% of them had an underlying cardiovascular disease.
The most common causes of sudden cardiac death were hy-
pertrophic cardiomyopathy (36%) and coronary anomalies
(17%). Moreover, arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy and ion channel diseases were also listed as the
main causes (4 and 3%, respectively)®.

In Europe, particularly in the Veneto region in north-east-
ern Italy, the most common cause of sudden cardiac death
among young athletes was arrhythmogenic right ventricu-
lar cardiomyopathy®™.

The aim of this article was to provide some information
helpful in the diagnosis of selected structural genetic car-
diac diseases (cardiomyopathies) based on a resting ECG
examination, particularly in the context of sudden cardiac
death prevention in young physically active people.

HYPERTROPHIC
CARDIOMYOPATHY

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is the most com-
mon cause of genetic cardiac diseases and constitutes
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KARDIOMIOPATIA
PRZEROSTOWA

Kardiomiopatia przerostowa (hypertrophic cardiomyopathy,
HCM) jest najczestsza genetycznie uwarunkowang choro-
ba serca (dotyczy 1 na 500 oséb w populacji ogdlnej, row-
nie czesto wystepuje u kobiet, jak i u mezczyzn) i wigze si¢
z istotnym zagrozeniem naglym zgonem sercowym. Roczne
ryzyko nagtej §mierci oceniane jest na 1-2% w wyselekcjo-
nowanych grupach pacjentéw zarejestrowanych w osrod-
kach specjalistycznych.

Pierwszego opisu asymetrycznego przerostu przegrody
miedzykomorowej, opierajac si¢ na badaniach autopsyj-
nych przeprowadzonych u dziewieciu mlodych dorostych,
ktorzy zgineli nagla $miercig, dokonat Teare w 1958 roku™.
Dotychczas opisano ponad 1400 réznych mutacji gendw
kodujacych 8 bialek sarkomerdéw sercowych: ciezkiego tan-
cucha B-miozyny (MYH?7), sercowego biatka C wiazacego
miozyne (MYPBC3), sercowej troponiny T (TNNT2), serco-
wej troponiny I (TNNI3), sercowej aktyny (ACTC), alfa-tro-
pomiozyny (TPM1), sercowego tancucha lekkiego miozy-
ny (MYL3) i sercowego biatka regulatorowego dla lekkiego
taiicucha miozyny (MYL2)®). Wigkszo$¢ przypadkéw dzie-
dziczona jest autosomalnie dominujaco. Niektore mutacje
dotyczace ciezkiego tancucha B-miozyny czy troponiny T
s3 zwigzane z wigkszym ryzykiem naglej $mierci.

Mutacje dotyczace bialek kurczliwych prowadza do kom-
pensacyjnego przerostu kardiomiocytéw z typowym niere-
gularnym ich utozeniem (disarray), z towarzyszacym roz-
lanym i lokalnym wiéknieniem oraz nieprawidtowosciami
w zakresie naczyn wiencowych (§rédscienny przebieg, po-
grubiale §ciany, zmniejszenie przekroju poprzecznego).

U wigkszos$ci pacjentéw z HCM rejestruje si¢ zmiany
w EKG, nawet w tych przypadkach, w ktorych w badaniu
echokardiograficznym nie wykrywa si¢ jeszcze przerostu
mieénia sercowego®”.

Najczesciej obserwowanymi zmianami (u 75-95% pacjen-
tow z HCM) sa wysokowoltazowe zatamki R w odprowa-
dzeniach przedniobocznych z niespecyficznymi zmiana-
mi w zakresie zespotu ST-T. Zmiany te spelniajg woltazowe
kryteria przerostu lub przecigzenia lewej komory®. Opi-
sywano takze dominujacy zatamek R w odprowadzeniach
prawokomorowych V1-V2©).

Dla pacjentéw z asymetrycznym przerostem przegrody
miedzykomorowej typowe sa glebokie, waskie (,,sztyletowa-
te”) zatamki Q w odprowadzeniach bocznych (V5-6,1,aVL)
i dolnych (II, ITI, aVF). Zmiany te moga imitowac przebyty
zawal serca, maja jednak odmienng morfologie (czas trwa-
nia pozawalowych zalamkéw Q typowo przekracza 40 ms,
podczas gdy przegrodowe zatamki Q w HCM trwajg poni-
zej 40 ms) (ryc. 1). Glebokie i waskie zalamki Q wydaja si¢
najbardziej typows elektrokardiograficzng cechg HCM 9,
Nierzadko widoczne sg takze cechy powigkszenia lewego
przedsionka (P mitrale) jako wyraz jego kompensacyjne-
go przerostu w odpowiedzi na rozkurczows dysfunkcje le-
wej komory.
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a significant risk of sudden cardiac death. It is found in 1 for
500 individuals in the general population, equally frequent-
ly in males and females. The annual risk of sudden cardi-
ac death is estimated at 1-2% in selected groups of patients
registered in specialist centres.

Asymmetrical ventricular septal hypertrophy was described
for the first time in 1958 by Teare on the basis of post-mor-
tem examinations conducted in nine young adults who had
died suddenly®.

To date, more than 1,400 different mutations have been re-
ported, mainly of genes encoding 8 sarcomeric proteins:
beta-myosin heavy chain (MYH?7), cardiac myosin binding
protein C (MYPBC3), cardiac troponin T (TNNT?2), cardiac
troponin I (TNNI3), cardiac actin (ACTC), alpha-tropomy-
osin (TPM1), cardiac myosin light chain (MYL3) and car-
diac myosin regulatory light chain (MYL2)®. In most cas-
es, the disease is inherited as an autosomal dominant trait.
Some mutations of p-myosin heavy chain or troponin T are
associated with a higher risk of sudden death.

Contractile protein mutations lead to compensatory cardio-
myocyte hypertrophy with a typical disarray and accompa-
nying diffuse and local fibrosis and coronary abnormalities
(intramural course, thickened wall, smaller cross-section).
In the majority of patients with HCM, ECG records chang-
es even when echocardiography is unable to detect cardi-
ac hypertrophy 7.

The most commonly observed changes (in 75-95% of HCM
patients) are high-voltage R waves in anterolateral leads
with non-specific changes in the ST-T complex. These
changes meet the voltage criteria for left ventricular hyper-
trophy or overload®. Moreover, a dominant R wave in right
ventricular leads V1-V2 has also been reported®.

In patients with asymmetrical septal hypertrophy of the right
ventricle, narrow and deep (“dagger-like”) Q waves in the lat-
eral (V5-6,1,aVL) and inferior leads (II, III, aVF) are typical.
These changes can mimic myocardial infarction suffered
in the past but have a different morphology (the duration
of post-infarction Q waves is usually longer than 40 ms
whereas septal Q waves in HCM are no longer than 40 ms)
(Fig. 1). Deep and narrow Q waves seem to be the most char-
acteristic electrocardiographic signs of HCM 7.

Moreover, the signs of the enlarged left atrium (P mitrale) are
also relatively frequent. They represent its compensatory hyper-
trophy as a response to diastolic left ventricular dysfunction.
Left bundle branch block or a block of the anterior fasci-
cle is recorded in 25% of patients. In some individuals with
HCM, a resting ECG examination can reveal the signs of the
WPW syndrome"12.

Furthermore, arrhythmias, both supraventricular (supra-
ventricular tachycardia, atrial fibrillation) and ventricular
(which are a direct cause of a sudden death in patients with
HCM) are also recorded. The background of life-threaten-
ing ventricular arrhythmias can be prolonged QTc interval,
which is reported in some HCM patients!'?).

Moreover, ST segment elevation suggests anterior myocar-
dial infarction.

DOI: 10.15557/PiMR.2015.0024
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Ryc. 1. Wgskie i glebokie (,sztyletowate”) zatamki Q w asyme-
trycznym przeroscie przegrody miedzykomorowej w kar-
diomiopatii przerostowej

Fig. 1. Narrow and deep (“dagger-like”) Q waves in asymmet-
rical septal hypertrophy in hypertrophic cardiomyopathy

Blok lewej odnogi peczka Hisa lub jego przedniej wigzki re-
jestrowany jest u okoto 25% pacjentéw. U niektorych osob
z HCM w spoczynkowym EKG mogg by¢ obecne cechy ze-
spotu WPWUL12),

Rejestrowane sg rowniez zaburzenia rytmu, zaréwno nad-
komorowe (czestoskurcze nadkomorowe, migotanie przed-
sionkow), jak i komorowe (bedace bezpo$rednig przyczyna
nagtej $mierci u pacjentéw z HCM). Podlozem dla zagra-
zajacych zyciu arytmii komorowych moze by¢ opisywane
u czesci pacjentéw z HCM wydtuzenie odstepu QTc!'?).
Opisywano takze uniesienie odcinka ST, sugerujace zawal
przedniej $ciany mieénia sercowego!?.

Seryjne badania Papadakisa i wsp. przeprowadzone w latach
1996-2010 w grupie 904 mlodych sportowcow plci meskiej
wykazaly, ze ujemne zatamki T w odprowadzeniach znad
$ciany bocznej lewej komory byly zwiastunem rozwoju kar-
diomiopatii przerostowej w przyszltosci. Zdaniem autoréow
tych badan lewoboczna lokalizacja ujemnych zatamkow T
powinna zawsze nasuwac podejrzenie poczatkowego sta-
dium kardiomiopatii przerostowej lub jej niepelnej feno-
typowo ekspresji'®.

Stopien nasilenia zmian w EKG u pacjentéw z kardiomio-
patia przerostowa wykazuje silng korelacje z fenotypowa
ekspresja choroby, oceniang na podstawie wyniku rezonan-
su magnetycznego serca'’®). Prawidlowy zapis EKG nie wy-
klucza jednak obecnosci kardiomiopatii przerostowej.
McLeod i wsp. ujawnili u prawie 6% pacjentéw z echokar-
diograficznym obrazem HCM prawidlowy elektrokardio-
gram, co mozna thumaczy¢ fenotypowo tagodniejsza posta-
cig kardiomiopatii“”.

DOI: 10.15557/PiMR.2015.0024

A series of studies conducted by Papadakis et al.
in 1996-2010 in 904 young male athletes demonstrated
that inverted T waves in the left ventricular leads indicat-
ed the future development of hypertrophic cardiomyopathy.
The authors believe that the left-lateral localisation of in-
verted T waves should always make the observer suspicious
of an initial stage of hypertrophic cardiomyopathy or its
phenotypically incomplete expression‘!?.

The degree of ECG changes in patients with hypertrophic
cardiomyopathy is strongly correlated with the phenotypic
expression of the disease, which can be assessed in magnetic
resonance imaging of the heart'®. However, a correct ECG
reading does not rule out hypertrophic cardiomyopathy.
McLeod et al. obtained normal ECG readings in nearly 6%
of patients with echocardiographically identified HCM.
This can be explained with a phenotypically milder form
of cardiomyopathy!'”.

The apical form is a particular type of hypertrophic cardio-
myopathy. It was described for the first time in Japan, and
this is where it is diagnosed the most often, accounting for
13-25% of all HCM cases!®!?), Apart from Japan and Asian
countries, it is not found that often - only in 1-2% of HCM
cases??V_ A typical electrocardiographic sign, described in
1976 by Sakamoto et al., is the presence of giant T inver-
sions (over 10 mm deep) in the precordial leads (particular-
ly in V4 and V5). They are usually accompanied by voltage
signs of left ventricular hypertrophy** (Fig. 2).

ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR
CARDIOMYOPATHY

Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC)
is a genetic cardiomyopathy characterised by progressive at-
rophy of the right ventricular myocardium and its replace-
ment with fatty and connective tissue.

ARVC was described for the first time by Giovanni Ma-
ria Lancisi, a papal physician (of Pope Innocent XI, Inno-
cent XII and Clement XI), in a book entitled De motu cordis
et aneurysmatibus published in 1728??. The first contempo-
rary description of the disease was made by Frank and Fon-
taine in 19783,

The incidence of the disease is estimated at 1:1,000-5,000.
It is found more often in males than females (2.7:1). ARVC
is usually manifested in adolescence and in young adult-
hood, and a sudden death may be the first manifestation.
In approximately 50-60% of ARVC patients, mutations can
be detected in one of seven genes associated with desmosom-
al proteins: plakoglobin (JUP), desmoplakin (DSP), plakophy-
lin-2 (PKP2), desmoglein-2 (DSG2), desmocollin-2 (DSC2),
transforming growth factor beta-3 (TGFf33) and TMEM43.
In 30-50% of cases ARVC is familial. It is usually inherited
as an autosomal dominant trait (with reduced penetrance
and variable expressivity), but recessive forms, associated
with a cutaneous phenotype, have also been reported (e.g.
Naxos disease, Carvajal syndrome)®**>. Moreover, a muta-
tion of RYR2 (a gene encoding ryanodine receptor) has also

PEDIATR MED RODZ Vol. 11 No. 3, p. 259-267
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Szczego6lng forma kardiomiopatii przerostowej jest jej po-
sta¢ koniuszkowa. Opisana zostata po raz pierwszy w Japo-
nii i tam wladnie rozpoznawana jest najczeéciej, stanowiac
13-25% wszystkich przypadkéw HCM(#!), Poza Japonig
i krajami azjatyckimi wystepuje zdecydowanie rzadziej - je-
dynie w 1-2% przypadkéw HCM®@*2), Typowym jej obja-
wem elektrokardiograficznym, opisanym w 1976 roku przez
Sakamoto i wsp., jest obecnos¢ w odprowadzeniach przed-
sercowych (zwlaszcza V4-V5) olbrzymich ujemnych za-
tamkoéw T (o glebokosci powyzej 10 mm). Zazwyczaj to-
warzyszg im woltazowe cechy przerostu lewej komory#2!

(ryc.2).

ARYTMOGENNA KARDIOMIOPATIA
PRAWEJ KOMORY

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (arrhyth-
mogenic right ventricular cardiomyopathy, ARVC) to gene-
tycznie uwarunkowana choroba migénia sercowego, ktorej
istotg jest postepujacy zanik kardiomiocytow miokardium
prawej komory oraz zastepowanie ich przez tkanke ttusz-
czowg i widknista.

ARVC opisana zostala po raz pierwszy przez papieskiego
lekarza (papiezy: Innocentego XI, Innocentego XII i Kle-
mensa XI) Giovanniego Mari¢ Lancisiego, w ksiazce pod
tytutem De motu cordis et aneurysmatibus, opublikowanej
w 1728 roku®. Pierwszy wspolczesny opis choroby zostat
dokonany przez Franka i Fontaine’a w 1978 roku®?.
Czesto$¢ jej wystepowania szacuje sie na 1:1000-5000. Cho-
roba czesciej dotyczy mezczyzn niz kobiet (2,7:1). ARVC
ujawnia si¢ zazwyczaj w okresie dorastania i u mtodych do-
rostych, a pierwszym jej objawem moze by¢ nagta §mier¢.
U okoto 50-60% pacjentéw z ARVC mozna wykry¢ muta-
cje w jednym z siedmiu genow zwigzanych z biatkami des-
mosomalnymi: plakoglobing (JUP), desmoplaking (DSP),
plakofiling-2 (PKP2), desmogleing-2 (DSG2), desmokoli-
ng-2 (DSC2), transformujacym czynnikiem wzrostu beta-
3 (TGFpB3) oraz TMEM43.

ARVC w 30-50% przypadkéw wystepuje rodzinnie. Dzie-
dziczy si¢ najczesciej w sposdb autosomalny dominujacy
(z niepelng penetracja i rézng ekspresja), chociaz opisywane
sa recesywne formy choroby zwigzane ze skornym fenoty-
pem (np. choroba z Nanos, zesp6t Carvajala)®**. W rodzi-
nach pacjentéw z ARVC opisano takze mutacje genu RYR2,
kodujacego receptor rianodynowy, przy nieobecnosci istot-
nych zmian w badaniu elektrokardiograficznym@®.
Zmiany w spoczynkowym EKG, jak réwniez zaburzenia
rytmu moga pojawiac¢ sie duzo wczesniej niz przebudowa
histologiczna miokardium czy tez kliniczne objawy dys-
funkcji prawej komory.

Zgodnie ze zmodyfikowanymi w 2010 roku kryteria-
mi diagnostycznymi ARVC zaproponowanymi przez ze-
spot ekspertow Europejskiego Towarzystwa Kardiologicz-
nego® wsréd objawow rejestrowanych w spoczynkowym
EKG znalazly si¢ zaburzenia depolaryzacji, przewodzenia
$rédkomorowego, zaburzenia repolaryzacji oraz arytmie,
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Ryc. 2. Olbrzymie (>10 mm) ujemne zatamki T w postaci ko-
niuszkowej kardiomiopatii przerostowej

Fig. 2. Giant (>10 mm) T-wave inversion in apical hypertrophic
cardiomyopathy

been found in the families of ARVC patients with no signif-

icant changes in electrocardiography®).

Changes in a resting ECG examination and arrhythmias can

occur much earlier than the histological remodelling of the

myocardium or clinical sings of right ventricular dysfunction.

According to the ARVC diagnostic criteria, proposed by

the panel of experts from the European Society of Car-

diology and revised in 2010, the signs recorded during

a resting ECG examination include: depolarisation disor-

ders, intraventricular conduction abnormalities, repolarisa-

tion abnormalities and arrhythmias. These signs are classi-
fied as major or minor according to their values.

Major criteria include:

o epsilon wave (a low-amplitude signal between the end
of the QRS complex and the onset of the ST-T complex)
in the right precordial leads (V1-V3);

o inverted T waves in the right precordial leads (V1,V2 and
V3) or beyond in individuals above 14 years of age (in
the absence of complete right bundle branch block with
the QRS complex =120 ms);

« nonsustained or sustained ventricular tachycardia of the
left bundle branch morphology with superior axis (nega-
tive or indeterminate QRS complexes in leads IL, III, and
aVE and positive in lead aVL).

Minor criteria include:

« inverted T waves in right precordial lead V1 and in in-
dividuals above 14 years of age (in the absence of com-
plete right bundle branch block) or in leads V4, V5, or V6;
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przyporzadkowane, zaleznie od wartosci diagnostycznej,

do kryteriéw duzych lub malych.

Do duzych kryteriéw zaliczono:

« fale epsilon (niskonapieciowy sygnal pomiedzy koncem
zespotu QRS a poczatkiem zespotu ST-T) w prawokomo-
rowych odprowadzeniach przedsercowych (V1-V3);

 ujemne zalamki T w prawokomorowych odprowadze-
niach przedsercowych (V1,V2iV3) lub dalszych, u oséb
w wieku powyzej 14 lat (przy nieobecnosci cech catkowi-
tego bloku prawej odnogi peczka Hisa z zespolem QRS
>120 ms);

o nieutrwalony lub utrwalony czestoskurcz komorowy
o morfologii bloku lewej odnogi peczka Hisa z odchyle-
niem osi do gory (ujemne lub nieokreslone zespoly QRS
w odprowadzeniach IL, III i aVF oraz dodatnie w aVL).

Kryteria mate obejmuja:

« ujemne zalamki T w prawokomorowych odprowadze-
niach przedsercowych V11iu 0s6b w wieku powyzej 14 lat
(przy nieobecnosci cech catkowitego bloku prawej odno-
gi peczka Hisa) lub w odprowadzeniach V4, V5 albo V6;

« ujemne zalamki T w odprowadzeniach przedsercowych
V1,V2,V31iV4uoséb wwieku powyzej 14 lat i przy obec-
nosci cech calkowitego bloku prawej odnogi peczka Hisa;

o czas trwania koncowej aktywacji QRS =55 ms (mierzo-
ny od szczytu zatamka S do konca zespotu QRS, wlacza-
jac zalamek R'w V1, V2 lub V3, przy braku cech calkowi-
tego bloku prawej odnogi peczka Hisa);

o nieutrwalony lub utrwalony czestoskurcz komorowy
o morfologii z drogi odptywu z prawej komory, bloku

N AN

U
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« inverted T waves in right precordial leads V1,V2,V3 and
V4 in individuals above 14 years of age in the absence
of complete right bundle branch block;

o terminal activation duration of QRS >55 ms (measured
from the nadir of the S wave to the end of the QRS com-
plex, including R’ wave, in leads V1, V2, or V3, in the ab-
sence of complete right bundle branch block);

« nonsustained or sustained ventricular tachycardia of the
right ventricular outflow configuration and left bundle
branch block morphology with inferior axis (positive
QRS complexes in leads II, III, and aVF and negative in
lead aVL) or of an unknown axis;

» >500 ventricular extrasystoles per 24 hours (Holter reg-
istration).

The most specific sign of ARVC is the epsilon wave which

represents a delay in depolarisation of certain cardiomyocytes

due to impaired histological structure of the right ventricle.

It was described for the first time by Guy Fontaine in 1977¢7.

According to the studies carried out by Wang et al., three

morphological patterns of the epsilon wave can be distin-

guished:

» wiggle waves (slight potential vibration on a descending
arm of the R wave);

o small spike wave (upward wave);

« smooth potential waves (formation of an atypical R’
wave and prolongation of the QRS duration by at least
25 ms)® (Fig. 3).

Since epsilon waves can be either positive or negative, they

are recorder both as additional potential deflection at the

J
N

o

Ryc. 3. Warianty morfologiczne fali epsilon®: male ,drgnienie” potencjatu (A), male zazebienie (skierowane do géry lub do dotu) (B),

tagodna fala lub fale (C)
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lewej odnogi peczka Hisa z odchyleniem osi do dolu
(dodatnie zespoly QRS w odprowadzeniach IL, II i aVF
i uyjemne w aVL) lub nieokreslonej osi;

o >500 komorowych pobudzen przedwczesnych w 24-go-
dzinnej rejestracji EKG metoda Holtera.

Najbardziej znamienng cechg ARVC jest fala epsilon, ob-

razujaca opoznienie depolaryzacji niektorych kardiomiocy-

tow na skutek zaburzonej histologicznej architektoniki pra-
wej komory. Po raz pierwszy zostala opisana przez Guya

Fontaine’a w 1977 roku®.

Zgodnie z badaniami Wanga i wsp. mozna wyro6zni¢ trzy

morfologiczne typy fali epsilon:

« male, drgnienie” potencjalu na ramieniu zstepujacym za-
tamka R (wiggle wave);

o male zazebienie (skierowane do goéry lub do dotu) (small
spike wave);

o tagodng fale lub fale (smooth potential waves) tworzace
atypowy zalamek R’ i wydluzajace czas trwania zespotu
QRS o co najmniej 25 ms® (ryc. 3).

Poniewaz fala epsilon moze by¢ dodatnia lub ujemna,

bywa rejestrowana zaréwno jako dodatkowe wychyle-

nie potencjalu pod koniec zespolu QRS lub bezposéred-
nio za nim, jak i jako zawezlenie na ramieniu wstepujg-

cym zatamka S

Zastosowanie zmodyfikowanych odprowadzen przedser-

cowych prawokomorowych (przesuniecie ich do géry) lub

odprowadzen dwubiegunowych zaproponowanych przez

Fontaine’a istotnie poprawia czuto$¢ badania EKG w iden-

tyfikacji fali epsilon®.

Badania Nasira i Petersa wskazuja, Ze czestym i znamien-

nym elektrokardiograficznym objawem ARVC jest wydiu-

zenie 255 ms czasu trwania fazy wstepujacej zatamkow

S (terminal activation duration, TAD) w prawokomoro-

wych odprowadzeniach przedsercowych®**" (ryc. 4). Ob-

jaw ten zostal wlaczony do grupy gtéwnych elektrokardio-
graficznych kryteriéw rozpoznania ARVC opracowanych

w 2009 roku przez ekspertéw Amerykanskiego Towarzy-

stwa Kardiologicznego®?.

Fragmentacja zespotu QRS, czyli obecnos$¢ zawezlenia

na poczatku zespolu QRS, na szczycie zalamka R lub S

(w jednym odprowadzeniu prawokomorowym albo w wie-

cej niz jednym dowolnym standardowym odprowadzeniu

EKG), stanowi nie tylko kolejny charakterystyczny objaw

ARVC®), ale takze jest czynnikiem predykcyjnym komoro-

wych zaburzen rytmu w tej grupie pacjentéw®*®.

WRODZONE KARDIOMIOPATIE
A KWALIFIKACJA DO UPRAWIANIA
SPORTU

Zgodnie z zaleceniami ekspertéw Europejskiego Towarzy-
stwa Kardiologicznego rozpoznanie kardiopatii przerostowej
lub arytmogennej kardiomiopatii prawej komory stanowi
podstawe do dyskwalifikacji z dalszego uprawiania sportu.
Wyjatkiem sg sportowcy z rozpoznang HCM i niskim ry-
zykiem nagtego zgonu (brak nagtych zgonéw w rodzinie,
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Ryc. 4. Zasada pomiaru czasu trwania koricowej aktywacji (ter-
minal activation duration, TAD) w odprowadzeniach
Vi-V3

Fig. 4. Measurement rule of terminal activation duration (TAD)
in V1-V3

end of the QRS complex or directly after it and as an up-
stroke on the ascending arm of the S wave®.

The modification of the right precordial leads (shifting them
upwards) or bipolar leads proposed by Fontaine significant-
ly improves the sensitivity of ECG in identifying epsilon
waves®),

The studies conducted by Nasir and Peters indicate that in-
creased terminal activation duration (TAD) of the S wave by
=55 ms in the right precordial leads is a frequent and specif-
ic electrocardiographic sign of ARVC®* (Fig. 4). This sign
has been included in the group of the main electrocardio-
graphic criteria for the diagnosis of ARVC prepared in 2009
by experts from the American Heart Association®?.

QRS fragmentation, i.e. the presence of an upstroke at the be-
ginning of the QRS, on the peak of the R or S wave (in one
right ventricular lead or in more than one standard ECG
leads) is not only another sign of ARVC®?, but also a prognos-
tic factor of ventricular arrhythmia in this group of patients®®.

CONGENITAL CARDIOMYOPATHIES
AND ELIGIBILITY FOR ENGAGING
IN SPORTS

According to the recommendations of experts from the Eu-
ropean Society of Cardiology, a diagnosis of hypertrophic
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bezobjawowy przebieg choroby, fagodny przerost lewej ko-
mory, prawidlowa reakcja tensyjna w czasie proby wysitko-
wej, brak rejestrowanej arytmii komorowej). W tej grupie
chorych dopuszcza sie aktywno$¢ fizyczna w zakresie dys-
cyplin sportowych o niskim komponencie statycznym i dy-
namicznym (klasa IA wedlug Mitchella)©®>3),

U os6b z dodatnim badaniem genetycznym w kierunku
HCM (bez zmian fenotypowych) dopuszcza si¢ aktywnos¢
fizyczna wyltacznie o rekreacyjnym charakterze®®).
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cardiomyopathy or arrhythmogenic right ventricular car-
diomyopathy is a cause of rendering patients ineligible
from further engagement in sports. Athletes with HCM
and low risk of sudden death constitute an exception.
Low risk of sudden death is determined by: no sudden
deaths in the family, asymptomatic course of the disease,
mild right ventricular hypertrophy, normal blood pres-
sure response to physical exercise and the absence of ven-
tricular arrhythmia. These patients are allowed to engage
in sports with low static and dynamic component (IA ac-
cording to Mitchell)®>39.

Patients with a positive genetic examination for HCM (with
no phenotype changes) are allowed to engage only in recre-

ational physical activity®®.
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