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Περιγράφουμε την περίπτωση γυναίκας 51 ετών, η οποία προσήλθε αναφέρουσα δύσπνοια από 10ετίας 
και κόπωση στη μικρή προσπάθεια, επεισόδια λιποθυμικής τάσης και κοιλιακή εκτακτοσυστολική αρ-
ρυθμία. Ο έλεγχος ήταν αρνητικός για στεφανιαία νόσο, βαλβιδοπάθεια, ή δυσλειτουργία της αριστερής 
κοιλίας. Η ασθενής πληρούσε κλινικά κριτήρια αρρυθμιογόνου μυοκαρδιοπάθειας/δυσπλασίας της δεξιάς 
κοιλίας (ARVC/D) και έγινε ιστολογική επιβεβαίωση της διάγνωσης με ενδομυοκαρδιακή βιοψία, ενώ κατά 
τη διάρκεια 5ετούς παρακολούθησης παρουσίασε σημαντική δομική εξέλιξη και στην αριστερή κοιλία. 
Πρόκειται για σπάνια περίπτωση ARVC/D που εκδηλώθηκε στη μέση ηλικία, με αρνητικό οικογενειακό 
ιστορικό, αρνητικό έλεγχο για δεσμοσωματικές μεταλλάξεις και αρνητική ανοσοϊστοχημεία μυοκαρδίου, 
στοιχεία που υποδηλώνουν μάλλον επίκτητη μορφή της νόσου. Επιχειρούμε μια σύντομη αναφορά στα 
κλινικά, ηλεκτροκαρδιογραφικά, δομικά, παθολογοανατομικά, και γενετικά χαρακτηριστικά της νόσου, στα 
διαγνωστικά κριτήρια, στην πρόγνωση της νόσου, στον τρόπο αντιμετώπισής της, στην πρόληψη του αιφνι-
δίου θανάτου και τελικά στον τρόπο με τον οποίο αντιμετωπίσαμε μέχρι σήμερα τη συγκεκριμένη ασθενή.

Η αρρυθμιογόνος μυοκαρδιοπά-
θεια/δυσπλασία της δεξιάς κοι-
λίας (ARVC/D) είναι πρωτοπα-

θής νόσος του μυοκαρδίου που χαρακτη-
ρίζεται από δομικές διαταραχές της δε-
ξιάς κοιλίας και εκδηλώνεται με κοιλια-
κές αρρυθμίες, καρδιακή ανεπάρκεια και 
αιφνίδιο θάνατο. Στο 50% και πλέον των 
περιπτώσεων η νόσος είναι κληρονομική. 
Κληρονομείται κατά τον αυτοσωματικό 
επικρατούντα χαρακτήρα με ατελή διείσ-
δυση, αλλά υπάρχουν και μορφές με αυ-
τοσωματική υπολειπόμενη κληρονομικό-
τητα, όπως η νόσος Νάξος που έχει χαρα-
κτηριστικό δερματικό φαινότυπο.1,2 Πα-
θολογοανατομικά η ARVC/D χαρακτη-
ρίζεται από προοδευτική αντικατάσταση 
του μυοκαρδίου της δεξιάς κοιλίας από 
ινώδη ή ινολιπώδη ιστό.3 Εκδηλώνεται 
κατά ή μετά την εφηβεία (στο 80% των 
περιπτώσεων πριν από την ηλικία των 40 

ετών), με συμπτώματα που ποικίλουν από 
αίσθημα παλμών μέχρι συγκοπή ή αιφνί-
διο θάνατο, ο οποίος μπορεί να αποτελεί 
την πρώτη εκδήλωση της νόσου. Σε προ-
χωρημένα στάδια μπορεί να οδηγήσει σε 
δεξιά καρδιακή ανεπάρκεια.4 Αποδίδεται 
σε μεταλλάξεις των πρωτεϊνών των δε-
σμοσωμάτων του μυοκαρδίου (της πλακο-
σφαιρίνης, της δεσμοπλακίνης, της πλα-
κοφιλίνης-2, της δεσμογλεΐνης-2 και της 
δεσμοκολίνης-2), που οδηγούν σε βλάβη 
των συνδέσεων των μυοκαρδιακών κυττά-
ρων, κυτταρικό θάνατο και αντικατάστα-
ση από ινολιπώδη ιστό, με αποτέλεσμα 
διάταση, λέπτυνση και υποκινησία/δυσκι-
νησία του τοιχώματος της δεξιάς κοιλίας, 
ενώ η δοκιδωτή ζώνη παρουσιάζει αντιρ-
ροπιστική υπερτροφία.5 Σε συνθήκες αυ-
ξημένου μηχανικού stress προσβάλλονται 
πιο πρώιμα τα λεπτότερα τμήματα της δε-
ξιάς κοιλίας, ιδιαίτερα το οπίσθιο τοίχω-
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μα, ο χώρος εξόδου και η κορυφή («τρίγωνο της δυ-
σπλασίας»).6,7 Η νόσος εκτείνεται από τις υποεπι-
καρδιακές προς τις υπενδοκαρδιακές στιβάδες του 
μυοκαρδίου. Οι μυοκαρδιακές ίνες που βρίσκονται 
μέσα σε ζώνες ινολιπώδους ιστού αποτελούν υπό-
στρωμα βραδείας αγωγής, που ευνοεί τις κοιλιακές 
αρρυθμίες με μηχανισμό επανεισόδου.4

Περιγραφή της περιπτώσεως

Γυναίκα 51 ετών, χωρίς παράγοντες κινδύνου για 
στεφανιαία νόσο, προσήλθε με προέχον ενόχλημα 
δύσπνοια και κόπωση στη μικρή προσπάθεια. Σε ηλι-
κία 36 ετών υποβλήθηκε σε χειρουργική επέμβαση 
και ακτινοθεραπεία για καρκίνο του λάρυγγα.

Η παρούσα νόσος αρχίζει προ 10ετίας, όταν πα-
ρουσίασε για πρώτη φορά δύσπνοια στη μικρή προ-
σπάθεια. Στο ηλεκτροκαρδιογράφημα (ΗΚΓ) διαπι-
στώθηκαν διφασικά ή αρνητικά κύματα Τ στις απα-
γωγές I, II, III, aVF και στις προκάρδιες απαγωγές 
V1 έως V6, τα οποία δεν υπήρχαν σε προ 20ετίας 
ΗΚΓ. Στο ηχωκαρδιογράφημα βρέθηκε μικρού βαθ-
μού πρόπτωση της μιτροειδούς βαλβίδας χωρίς ανε-
πάρκεια. Η μέγιστη δοκιμασία κοπώσεως ήταν αρ-
νητική για ισχαιμία και χωρίς αρρυθμίες στα 10 λε-
πτά. Κατά τα επόμενα 7 χρόνια είχε άλλοτε άλλης 
βαρύτητας επεισόδια με λιποθυμική τάση, αίσθημα 
παλμών και δύσπνοια στη μικρή προσπάθεια. Προ 
3ετίας παρουσίασε συσφιγκτικό άλγος στο επιγά-
στριο και στο στέρνο, δύσπνοια, τάση για έμετο και 
λιποθυμική τάση σε έντονη κόπωση. Το ΗΚΓ ήταν 
όμοιο με το προηγούμενο και επιπλέον παρουσίαζε 
κοιλιακές έκτακτες συστολές με μορφολογία απο-
κλεισμού του αριστερού σκέλους (LBBB). Ο εργα-
στηριακός έλεγχος, που περιλάμβανε CRP και ανο-
σολογικό έλεγχο ήταν στα φυσιολογικά όρια. Το 
ηχωκαρδιογράφημα είχε ευρήματα παρόμοια με το 
προηγούμενο. Το Holter ρυθμού ήταν χωρίς ιδιαί-
τερα ευρήματα και η δοκιμασία κοπώσεως ήταν και 
πάλι αρνητική για ισχαιμία και χωρίς αρρυθμίες. Στo 
σπινθηρογράφημα μυοκαρδίου η καθήλωση του ρα-
διοφαρμάκου ήταν ομότιμη και ομοιογενής (αρνητι-
κό για ισχαιμία). Μετά από νέο επεισόδιο προκαρ-
δίου άλγους με δύσπνοια, υποβλήθηκε σε στεφανι-
ογραφία στην οποία δεν βρέθηκαν αγγειογραφικά 
σημαντικές στενώσεις. Στο τμήμα μας ήλθε για πε-
ραιτέρω διερεύνηση της δύσπνοιας και της κόπωσης 
στη μικρή προσπάθεια.

Κατά την κλινική εξέταση οι καρδιακοί τόνοι 
ήταν φυσιολογικοί. Δεν διαπιστώθηκε καρδιακό φύ-
σημα. Ο σφυγμός ήταν κανονικός, με έκτακτες συ-

στολές, και η αρτηριακή πίεση ανερχόταν σε 95/60 
mmHg. Το αναπνευστικό ψιθύρισμα ήταν φυσιολο-
γικό, χωρίς πρόσθετους ήχους.

Το ΗΚΓ (Εικόνα 1) έδειξε χαμηλά δυναμικά 
στις απαγωγές των άκρων και βραδεία πρόοδο των 
R στις προκάρδιες απαγωγές. Το σύμπλεγμα QRS 
είχε φυσιολογικό εύρος (90 msec στις απαγωγές V1 
και V2) και δεν διαπιστώθηκαν μεταδιεγερτικά κύ-
ματα έψιλον. Υπήρχαν διαταραχές επαναπόλωσης 
με ανεστραμμένα κύματα T στις απαγωγές V1-V6 
(επιπεδωμένα στη V1 και βαθύτερα αρνητικά στις 
απαγωγές V4-V6), καθώς και στις απαγωγές ΙΙ, ΙΙΙ 
και aVF. Καταγράφηκαν συχνές κοιλιακές έκτακτες 
συστολές με μορφολογία αποκλεισμού του αριστε-
ρού σκέλους και ανώτερο άξονα, υποδεικνύοντας 
την προέλευσή τους από το οπίσθιο τοίχωμα της δε-
ξιάς κοιλίας.

Στο ηχωκαρδιογράφημα (Εικόνα 2), η αριστε-
ρά κοιλία είχε φυσιολογικές διαστάσεις, (τελοδι-
αστολική διάμετρος 4,6 cm, τελοσυστολική διάμε-
τρος 3,1 cm), με τοιχωματικό πάχος 0,7 cm, και συ-
στολική απόδοση στα κατώτερα φυσιολογικά όρια 
(ΚΕ=55%). Διαπιστώθηκε μικρού βαθμού υποκι-
νησία, καθώς και έντονη δοκίδωση του κατωτέρου-
πλαγίου τοιχώματος, χωρίς όμως να πληρούνται τα 
διαγνωστικά κριτήρια για μη συμπαγή αριστερή κοι-
λία. Η δεξιά κοιλία ήταν ελαφρά διατεταμένη (διά-
μετρος χώρου εξόδου σε παραστερνική θέση κατά 
τον επιμήκη άξονα 34 mm, διάμετρος χώρου εισό-
δου σε κορυφαία θέση 4-κοιλοτήτων 35 mm). Υπήρ-
χαν δυσκινητικές περιοχές με μικροανευρύσματα 
στο χώρο εισόδου, στο οπισθιο-διαφραγματικό τοί-
χωμα, στο χώρο εξόδου και στην κορυφή της δεξι-
άς κοιλίας, πάνω από τη διάμεση δεσμίδα. Επίσης 
υπήρχε έντονη δοκίδωση στην κορυφή και πάχυνση 
της διάμεσης δεσμίδας. Με τα ευρήματα αυτά τέθηκε 
ως πιθανή η διάγνωση της ARVC/D. Υπήρχε επίσης 
μέτρια ανεπάρκεια της τριγλώχινας βαλβίδας χωρίς 
αξιόλογη αύξηση της συστολικής πίεσης της δεξιάς 
κοιλίας (περίπου 30 mmHg). Στη διαμιτροειδική ροή 
η σχέση Ε/Α ήταν μεγαλύτερη του 1 και ο χρόνος 
επιβράδυνσης ήταν 200 msec. Με το ιστικό Doppler 
στο ελεύθερο τοίχωμα της δεξιάς κοιλίας καταγρά-
φηκαν μειωμένες η συστολική και η πρώιμη διαστο-
λική ταχύτητα (Sa=8,68 cm/sec και Ea=5,65 cm/sec, 
αντίστοιχα), ενώ η όψιμη διαστολική ταχύτητα ήταν 
στα φυσιολογικά όρια (Aa=8,77 cm/sec) και η σχέση 
Ea/Aa ήταν παθολογική (<1).

Η μαγνητική τομογραφία ανέδειξε αριστερή κοι-
λία με φυσιολογικό τελοδιαστολικό και τελοσυστο-
λικό όγκο, ομοιογενές σήμα και εστιακή υποκινησία 
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του κορυφαίου οπισθίου-κατωτέρου τοιχώματος. Η 
δεξιά κοιλία εκτιμήθηκε οπτικά ως φυσιολογικού με-
γέθους, με ανομοιογενές σήμα και δυσκινησία του 
ελευθέρου και του προσθίου βασικού τοιχώματος 
του χώρου εξόδου της. Στις καθυστερημένες λήψεις 
μετά τη χορήγηση γαδολινίου δεν υπήρχε ενίσχυση 
του σήματος συμβατή με ουλή.

Στο 24ωρο Holter ρυθμού καταγράφηκαν >1.000 
κοιλιακές έκτακτες συστολές, 6 ζεύγη και μία ριπή 
μη εμμένουσας κοιλιακής ταχυκαρδίας (5 συστολές).

Το ΗΚΓ συγκερασμού ήταν θετικό για όψιμα 
δυναμικά, με διάρκεια του filtered QRS (QRSf) 99 
msec, διάρκεια του χαμηλού εύρους σήματος (LAS) 
41 msec, και root-mean-square (RMS) voltage των 
τελικών 40 msec 19 μV.

Η καρδιοαναπνευστική κόπωση σε κυλιόμενο 
τάπητα με πρωτόκολλο Dargie διακόπηκε στα 12 λε-
πτά και 30 δευτερόλεπτα (6,5 METS) λόγω μυϊκού 
καμάτου. Δεν παρουσίασε στηθάγχη ούτε ισχαιμικές 
μεταβολές στο ΗΚΓ. Είχε αραιές μονόμορφες κοιλι-

ακές έκτακτες συστολές στην ηρεμία και στην άσκη-
ση. Η μέγιστη κατανάλωση οξυγόνου ήταν 21,3 ml/
Kg/min (Κατηγορία A κατά Weber), δείχνοντας ελά-
χιστη επιβάρυνση της λειτουργικής ικανότητας του 
καρδιοαναπνευστικού συστήματος (κατηγορία ΙΙ κα-
τά ΝΥΗΑ).

Με βάση τα ευρήματα αυτά εκτιμήθηκε ότι πλη-
ρούνται ένα μείζον και τρία ελάσσονα κριτήρια για 
τη διάγνωση της ARVC/D, δηλαδή ύπαρξη εντοπι-
σμένων ανευρυσμάτων της δεξιάς κοιλίας (μείζον), 
αναστροφή του κύματος Τ στις απαγωγές V2-V3 
(έλασσον), θετικά όψιμα δυναμικά (έλασσον), και 
μη εμμένουσα κοιλιακή ταχυκαρδία, καθώς επίσης 
και κοιλιακές έκτακτες συστολές με μορφολογία 
LBBB, περισσότερες από 1.000/24ωρο (έλασσον).

Δεν αναφέρεται άλλη γνωστή περίπτωση ARVC/ 
D στην οικογένεια της ασθενούς, ούτε αιφνίδιος θά-
νατος. Η ασθενής δεν κατάγεται από τη Νάξο ή τις 
Κυκλάδες γενικότερα, και δεν έχει φαινότυπο νόσου 
Νάξος. Από το ιστορικό, το ΗΚΓ και το ηχωκαρδιο-

Εικόνα 1. ΗΚΓ: Χαμηλά δυναμικά με πτωχή πρόοδο των R στις προκάρδιες απαγωγές και φυσιολογικό εύρος του συμπλέγματος QRS. 
Αρνητικά κύματα T στις κατώτερες και όλες τις προκάρδιες απαγωγές (βαθύτερα στις απαγωγές V4-V6). Συχνές κοιλιακές έκτακτες 
συστολές με μορφολογία αποκλεισμού του αριστερού σκέλους και ανώτερο άξονα.
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γράφημα των 2 παιδιών της (άνδρες 21 και 23 ετών) 
δεν υπήρξαν ευρήματα ενδεικτικά της νόσου. Ο γο-
νιδιακός έλεγχος της ίδιας και των παιδιών της ήταν 
αρνητικός για μεταλλάξεις της πλακοσφαιρίνης, της 
δεσμοπλακίνης, της πλακοφιλίνης-2, της δεσμοκολί-
νης-2, και της δεσμογλεΐνης-2.

Η ασθενής παρέμεινε σε τακτική παρακολούθη-
ση, λαμβάνοντας φαρμακευτική αγωγή με σοταλόλη 
80 mg και ραμιπρίλη 1,25 mg ημερησίως, στις δόσεις 
που επέτρεπαν η χαμηλή καρδιακή συχνότητα (50 
έως 55 σφύξεις ανά λεπτό) και η χαμηλή αρτηριακή 
πίεση (συστολική 90 έως 100 mmHg). Κατά τα 5 χρό-
νια της μετέπειτα παρακολούθησης δεν παρουσίασε 
αξιόλογη μεταβολή της κλινικής εικόνας ή συγκοπτι-
κό επεισόδιο. Τον τέταρτο χρόνο καταγράφηκε σε 
Holter ρυθμού άλλο ένα επεισόδιο μη εμμένουσας 
κοιλιακής ταχυκαρδίας με συχνότητα 105 ανά λε-
πτό. Στην ασθενή συστήσαμε να υποβληθεί σε ηλε-
κτροφυσιολογική μελέτη, αλλά δεν ακολούθησε την 
οδηγία μας. Τον πέμπτο χρόνο παρουσίασε στο ΗΚΓ 
απώλεια των δυναμικών (R) στις απαγωγές V5-V6. 

Στο ηχωκαρδιογράφημα η αριστερή κοιλία βρέθηκε 
σημαντικά επηρεασμένη με κλάσμα εξωθήσεως 35-
40% και ακινησία του κατωτέρου - οπισθίου τοιχώ-
ματος. Η δεξιά κοιλία ήταν σημαντικά διατεταμένη 
με λέπτυνση του ελευθέρου τοιχώματος, μικροανευ-
ρύσματα των τοιχωμάτων, αυξημένη δοκίδωση και 
διάταση του τριγλωχινικού δακτυλίου.

Νέα μαγνητική τομογραφία έδειξε ήπια διάτα-
ση της αριστερής κοιλίας, κλάσμα εξωθήσεως 49%, 
λέπτυνση και δυσκινησία της κορυφής και υποκινη-
σία κατωτέρου και κατωτεροπλαγίου τοιχώματος. 
Η δεξιά κοιλία ήταν διατεταμένη (τελοδιαστολι-
κός όγκος 134 ml, 84 ml/m2) με μετρίως σημαντικού 
βαθμού ελάττωση της συστολικής απόδοσης (κλά-
σμα εξωθήσεως 39%), δυσκινησία του χώρου εξό-
δου, και ακινησία/δυσκινησία του κάτω τμήματος 
του ελευθέρου τοιχώματος. Στις καθυστερημένες 
λήψεις μετά χορήγηση σκιαγραφικού διαπιστώθηκε 
εστιακή επίταση του σήματος σε ολόκληρο το πάχος 
του μυοκαρδιακού τοιχώματος στην κορυφή της αρι-
στερής κοιλίας και στη μέση μυοκαρδιακή στοιβάδα 

Α B

Εικόνα 2. Δισδιάστατο ηχωκαρδιογράφημα: Δεξιά κοιλία διατεταμένη με περιοχές με μειωμένο πάχος και ανεύρυσμα στην κορυφή 
πάνω από τη διάμεση δεσμίδα. Έντονη δοκίδωση στην κορυφή και πάχυνση της διάμεσης δεσμίδας. Ιστικό Doppler: Πρώιμη διαστολική 
ταχύτητα μικρότερη της όψιμης διαστολικής ταχύτητας (Εa<Aa).
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του βασικού τμήματος του κατωτεροπλαγίου τοιχώ-
ματος. Επίσης, διαπιστώθηκε επίταση του σήματος 
στο κατώτερο τμήμα του ελευθέρου τοιχώματος της 
δεξιάς κοιλίας.

Λόγω της εξέλιξης της νόσου και στις δύο κοιλί-
ες, με σημαντικά πλέον επηρεασμένη την αριστερή 
κοιλία, συστήθηκε η εμφύτευση απινιδωτή.

Κατά την τοποθέτηση του απινιδωτή ελήφθησαν 
βιοψίες μυοκαρδίου από την πάσχουσα κορυφή της 
δεξιάς κοιλίας. Η ιστολογική εικόνα ήταν απόλυτα 
συμβατή με ARVC/D, με εκτεταμένη απώλεια μυ-
οκαρδιακών ινών (>60%) με αντικατάστασή τους 
κυρίως από ινώδη ιστό, παρουσία ελάχιστου λιπώ-
δους ιστού και λίγων φλεγμονωδών κυττάρων, ενώ 
τα μυοκαρδιακά κύτταρα είχαν ανώμαλους δυσμε-
τρικούς και δυσμορφικούς πυρήνες. Δεν διαπιστώθη-
καν κοκκιώματα ή πολυπύρηνα γιγαντοκύτταρα που 
είναι παθογνωμονικά της σαρκοείδωσης (Εικόνα 3). 
Εξάλλου, ο λοιπός έλεγχος για σαρκοείδωση (ακτι-
νογραφία θώρακος, SACE, ασβέστιο, φωσφόρος, 
αλκαλική φωσφατάση, TKE, CRP) ήταν αρνητικός. 
Στο υλικό της βιοψίας έγινε επίσης ανοσοϊστοχημική 
ανάλυση στην οποία το σήμα πλακοσφαιρίνης στους 
ενδιάμεσους δίσκους ήταν φυσιολογικό (αρνητικό 
για ARVC/D, Εικόνα 4).

Μετά την εμφύτευση του απινιδωτή η ασθενής 
δεν παρουσίασε άλλα επεισόδια κοιλιακής ταχυκαρ-
δίας. Παρουσίασε όμως επεισόδια συμπτωματικής 
κολπικής μαρμαρυγής, οπότε η σοταλόλη αντικατα-
στάθηκε με αμιοδαρόνη και καρβεντιλόλη, και στην 
αγωγή προστέθηκε βαρφαρίνη.

Συζήτηση

Η επίπτωση της ARVC/D στο γενικό πληθυσμό κυ-
μαίνεται από 1/1.000 έως 1/5.000, με ευρεία γεωγρα-
φική μεταβλητότητα. Η νόσος φαίνεται να αποτελεί 
σημαντική αιτία αιφνίδιου θανάτου σε νέους ηλικίας 
<35 ετών, ιδιαίτερα σε αθλητές.3

Η φυσική ιστορία της νόσου περιλαμβάνει 4 φά-
σεις.6,8 Στην πρώτη «συγκεκαλυμμένη» φάση, οι ασθε-
νείς είναι συχνά ασυμπτωματικοί, αλλά μπορεί να 
είναι σε κίνδυνο αιφνιδίου θανάτου, ιδίως κατά την 
άσκηση. Οι δομικές αλλοιώσεις, όταν υπάρχουν, εί-
ναι μικρής έκτασης και μπορεί να περιορίζονται σε 
μία περιοχή του «τριγώνου της δυσπλασίας». Στη 
δεύτερη «εμφανή» φάση παρατηρούνται συμπτωμα-
τικές κοιλιακές αρρυθμίες και οι μορφολογικές και 
λειτουργικές αλλοιώσεις της δεξιάς κοιλίας είναι εμ-
φανέστερες. Η τρίτη φάση χαρακτηρίζεται από διά-
χυτη προσβολή της δεξιάς κοιλίας, ενώ η λειτουργι-
κότητα της αριστερής κοιλίας συγκριτικά διατηρεί-
ται. Στην τέταρτη προχωρημένη φάση επέρχεται σο-
βαρή διάχυτη αμφικοιλιακή προσβολή, με φαινότυπο 
που μοιάζει με διατατική μυοκαρδιοπάθεια.6,8,9 

Η διάγνωση βασίζεται στα κριτήρια που θεσπί-
στηκαν το 1994 από την Ευρωπαϊκή Καρδιολογική 
Εταιρεία και την Παγκόσμια Καρδιολογική Ομο-
σπονδία.10 Γενετικά, ηλεκτροκαρδιογραφικά, αρρυθ-
μιολογικά, δομικά και ιστολογικά χαρακτηριστικά της 
νόσου κατατάχθηκαν σε μείζονα και ελάσσονα κριτή-
ρια. Η παρουσία δύο μειζόνων, ενός μείζονος και δύο 
ελασσόνων ή τεσσάρων ελασσόνων κριτηρίων από 

Εικόνα 3. Ιστολογική εικόνα του μυοκαρδίου της δεξιάς κοιλίας από το υλικό της ενδομυοκαρδιακής βιοψίας (3Α: αιματοξυλίνη-ηωσίνη, 
3Β: τρίχρωμη χρώση). Εκτεταμένη απώλεια μυοκαρδίου (>60%) με ινώδη αντικατάστασή του, σπάνια λιπώδη και λίγα φλεγμονώδη κύτ-
ταρα, ενώ τα μυοκαρδιακά κύτταρα έχουν ανώμαλους δυσμετρικούς και δυσμορφικούς πυρήνες.
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διαφορετικές κατηγορίες θέτει τη διάγνωση με υψη-
λή ειδικότητα, αλλά με χαμηλή ευαισθησία. Για τους 
συγγενείς 1ου βαθμού ασθενών με ARVC/D (με 50% 
πιθανότητα να φέρουν τη μετάλλαξη), έχουν προτα-
θεί τροποποιημένα κριτήρια, καθώς σε αυτούς ένα 
μεμονωμένο κριτήριο ARVC/D μπορεί να αποτελεί 
έκφραση της νόσου.11 Στις αρχές του τρέχοντος έτους 
δημοσιεύθηκε πρόταση τροποποίησης των διαγνωστι-
κών κριτηρίων, που ενσωματώνει νέες γνώσεις και τε-
χνολογίες και περιλαμβάνει ποσοτικές παραμέτρους 
για τις απεικονιστικές μελέτες, με στόχο να βελτιωθεί 
η διαγνωστική ευαισθησία χωρίς να περιορισθεί η δι-
αγνωστική ειδικότητα.12

Για την ανίχνευση των δομικών και λειτουργικών 
διαταραχών το ηχωκαρδιογράφημα είναι η πλέον εύ-
χρηστη και ευρύτερα χρησιμοποιούμενη μέθοδος. Οι 
διαστάσεις της δεξιάς κοιλίας βρίσκονται αυξημένες, 
και η κλασματική μεταβολή της επιφάνειας της δε-
ξιάς κοιλίας είναι μικρότερη από 32% στο 66% των 
ασθενών. Η διάμετρος του χώρου εξόδου είναι μεγα-
λύτερη από 30 mm στο 90% (ειδικότητα 86%), ενώ 
τμηματικές διαταραχές της κινητικότητας της δεξιάς 

κοιλίας παρατηρούνται στο 80%. Διαταραχές της δο-
κίδωσης παρατηρούνται στο 54% και η διάμεση δε-
σμίδα είναι υπερανακλαστική στο 34%. Ανευρύσμα-
τα ανευρίσκονται σε ποσοστό 17%.13 Με το ιστικό 
Doppler η πρώιμη διαστολική ταχύτητα Εα είναι μει-
ωμένη, ενώ η ταχύτητα Αα παραμένει αμετάβλητη.14

Σε γονοτυπημένο πληθυσμό ARVC/D σε οικο-
γένειες από την Ελλάδα και την Κύπρο (μεταλλά-
ξεις πλακοσφαιρίνης και πλακοφιλίνης-2), που είναι 
o πιο αντιπροσωπευτικός του κλινικού φάσματος της 
νόσου, διαπιστώθηκαν τα εξής:15 Το ΗΚΓ ηρεμίας 
ήταν παθολογικό σε ποσοστό >90% με κυριότερο 
εύρημα τα ανεστραμμένα κύματα T στις απαγωγές 
V1-V3. Κύματα «ε» (μικρά στενά κύματα στην τε-
λική φάση ή μετά το τέλος του συμπλέγματος QRS 
στις πρόσθιες προκάρδιες ή σπανιότερα στις κατώ-
τερες απαγωγές), που είναι ειδικά της νόσου, δια-
πιστώθηκαν στο 1/3 των περιπτώσεων. Το ηχωκαρ-
διογράφημα αποκάλυψε δομικές και λειτουργικές 
διαταραχές της δεξιάς κοιλίας στο 100% των ασθε-
νών και της αριστερής κοιλίας σε ποσοστό μέχρι 
23%. Το κυριότερο ηχωκαρδιογραφικό εύρημα ήταν 

Εικόνα 4. Ανοσοϊστοχημική ανάλυση όπου το σήμα της πλακοσφαιρίνης και της κοννεξίνης-43 στους ενδιάμεσους δίσκους είναι φυσι-
ολογικό. Σειρά Α: υγιής μάρτυρας. Σειρά Β: δείγμα από την ασθενή. Α1 και Β1: Ν-καντερίνη, Α2 και Β2: πλακοσφαιρίνη, Α3 και Β3: 
κοννεξίνη-43.

A1

Β1 Β2
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οι τμηματικές διαταραχές κινητικότητας της δεξι-
άς κοιλίας (100%), ενώ διάταση του χώρου εξόδου 
(>33 mm) ή του χώρου εισόδου (>40 mm) της δε-
ξιάς κοιλίας διαπιστώθηκε σε ποσοστό μέχρι 58%. 
Ανευρύσματα της δεξιάς κοιλίας (ακινητικές ή δυ-
σκινητικές περιοχές με διαστολική προπέτεια), που 
είναι ειδικά της νόσου, διαπιστώθηκαν σε ποσοστό 
περίπου 60%.15

Τα όψιμα δυναμικά είναι παθολογικά στο 58-74% 
και σχετίζονται με αυξημένο κίνδυνο αρρυθμιών.12

Με τη μαγνητική τομογραφία (MRI) ανιχνεύο-
νται η λιπώδης διήθηση του μυοκαρδίου, η λέπτυνση 
του τοιχώματος και οι τμηματικές διαταραχές της κι-
νητικότητας της δεξιάς κοιλίας. Εντούτοις, η μέθο-
δος έχει σημαντικούς περιορισμούς. Επικαρδιακό 
λίπος υπάρχει φυσιολογικά στην κολποκοιλιακή αύ-
λακα και στο προσθιοκορυφαίο τοίχωμα της δεξιάς 
κοιλίας και μάλιστα το 50% των φυσιολογικών ηλι-
κιωμένων έχει λιπώδη διήθηση (μη ειδικό εύρημα). 
Σε μία μελέτη, από 46 ασθενείς οι οποίοι είχαν θεω-
ρηθεί ως πάσχοντες από ARVC/D με κριτήριο τη λι-
πώδη διήθηση και τη λέπτυνση του τοιχώματος στην 
MRI, τελικά κανείς δεν είχε τη νόσο, και τα ευρή-
ματα δεν επιβεβαιώθηκαν σε επανάληψη της εξέτα-
σης.16 Σε άλλη μελέτη, σε 29 υγιείς, η MRI ήταν θετι-
κή για μορφοκινητικές διαταραχές της δεξιάς κοιλί-
ας συμβατές με ARVC/D στο 93% (δυσκινησία 76%, 
υποκινησία 38%).17 Στην MRI με σκιαγραφικό μέσο 
και τεχνική καθυστερημένης ενίσχυσης (delayed-en-
hancement) ανιχνεύεται ο ινώδης ιστός. Η μέθοδος 
είναι θετική στα 2/3 των ασθενών με ARVC/D, και 
έχει βρεθεί καλή συσχέτιση με την ιστοπαθολογία, 
το βαθμό δυσλειτουργίας της δεξιάς κοιλίας, και την 
πρόκληση κοιλιακής ταχυκαρδίας στην ηλεκτροφυσι-
ολογική μελέτη.18

Η βιοψία μυοκαρδίου είναι διαγνωστική όταν 
βρεθούν μυοκύτταρα <60% με ινώδη αντικατάσταση 
στο ελεύθερο τοίχωμα της δεξιάς κοιλίας, με ή χωρίς 
λιπώδη αντικατάσταση.12 Ψευδώς αρνητικό αποτέλε-
σμα μπορεί να σχετίζεται με απουσία προσβολής του 
μεσοκοιλιακού διαφράγματος (απ’ όπου λαμβάνεται 
συνήθως η βιοψία), με τον τμηματικό χαρακτήρα της 
νόσου (ακόμη και αν η λήψη γίνει από το ελεύθερο 
τοίχωμα της δεξιάς κοιλίας όπου τυπικά βρίσκονται 
οι αλλοιώσεις), ή με το γεγονός ότι η προσβολή, στα 
αρχικά τουλάχιστον στάδια, εντοπίζεται μόνο στις 
υποεπικαρδιακές στιβάδες του μυοκαρδίου. Σε βιο-
ψίες από το ελεύθερο τοίχωμα η ευαισθησία πλησιά-
ζει το 80% με ειδικότητα 92%. Η λήψη από το ελεύ-
θερο τοίχωμα ενέχει κίνδυνο διάτρησης.19

Πρόσφατα βρέθηκε ότι σε ανοσοϊστοχημική ανά-

λυση δείγματος καρδιακού ιστού, το σήμα της πλακο-
σφαιρίνης στις συνδέσεις των μυοκαρδιακών κυτ-
τάρων είναι σημαντικά μειωμένο στους ασθενείς με 
ARVC/D, ενώ είναι έντονα θετικό στους υγιείς μάρ-
τυρες, καθώς επίσης και στους πάσχοντες από δια-
τατική ή υπερτροφική μυοκαρδιοπάθεια ή από καρ-
διακή ανεπάρκεια ισχαιμικής αιτιολογίας.20 Με τη 
μέθοδο αυτή τέθηκε ορθά η διάγνωση σε 10 από 11 
περιπτώσεις βέβαιης (με κλινικά κριτήρια) ARVC/D 
και αποκλείσθηκε ορθά η διάγνωση της ARVC/D σε 
10 από 11 περιπτώσεις χωρίς ARVC/D (ευαισθησία 
91% και ειδικότητα 82%). Το σήμα της πλακοσφαι-
ρίνης είναι μειωμένο όχι μόνον σε πάσχοντα τμή-
ματα της δεξιάς κοιλίας με τυπικές αλλοιώσεις και 
ινολιπώδη αντικατάσταση, αλλά και σε τμήματα που 
φαίνονται φυσιολογικά, καθώς επίσης στην αριστερή 
κοιλία, στο μεσοκοιλιακό διάφραγμα, και στο υπεν-
δοκάρδιο των τμημάτων αυτών. Οι παρατηρήσεις αυ-
τές υποδηλώνουν ότι ίσως δεν είναι απαραίτητο να 
λαμβάνονται βιοψίες από περιοχές με δομικές με-
ταβολές, προκειμένου να διαγνωσθεί η ARVC/D.20 
Εντούτοις, στην ασθενή μας, η ιστολογική εξέταση 
ήταν τυπική για ARVC/D και η ανοσοϊστοχημική 
ανάλυση αρνητική. Οι περιπτώσεις ARVC/D με αρ-
νητική ανοσοϊστοχημική ανάλυση είναι σχετικά σπά-
νιες και αφορούν σε σποραδικές περιπτώσεις της νό-
σου με αρνητικό γενετικό έλεγχο για δεσμοσωματι-
κές μεταλλάξεις (όπως δηλαδή και η συγκεκριμένη 
ασθενής). Σε αυτές τις περιπτώσεις πιθανόν να πρό-
κειται για «επίκτητη» μορφή ARVC.

Σε ήπιες μορφές ARVC/D χωρίς σαφείς δομικές 
διαταραχές της δεξιάς κοιλίας, απαιτείται διαφορι-
κή διάγνωση από άλλες αρρυθμιογόνες καταστάσεις 
με δομικά φυσιολογική καρδιά, όπως η κοιλιακή τα-
χυκαρδία από το χώρο εξόδου της δεξιάς κοιλίας, η 
κατεχολαμινεργική κοιλιακή ταχυκαρδία και το σύν-
δρομο Brugada. Σε σοβαρές μορφές ARVC/D με δι-
άχυτη προσβολή και των δύο κοιλιών απαιτείται δι-
αφορική διάγνωση από τη διατατική μυοκαρδιοπά-
θεια. Η καρδιακή σαρκοείδωση μπορεί να μιμηθεί 
απόλυτα την ARVC/D όσον αφορά τα κλινικά της 
χαρακτηριστικά (ηλεκτροκαρδιογραφικά, δομικά 
και αρρυθμιολογικά) και η τελική διάγνωση να απαι-
τήσει ενδομυοκαρδιακή βιοψία. Διαφορική διάγνω-
ση της ARVC/D από την καρδιακή σαρκοείδωση εί-
ναι απαραίτητο να γίνεται σε σποραδικές περιπτώ-
σεις ARVC/D, ιδιαίτερα με συνυπάρχουσα προσβο-
λή της αριστερής κοιλίας.21 Αναζήτηση οζώδους ερυ-
θήματος, αιματολογικός έλεγχος (SACE, ασβέστιο 
και φωσφόρος ορού, αλκαλική φωσφατάση, ΤΚΕ, 
CRP) και ακτινογραφία θώρακος μπορεί να βοηθή-
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σουν στη διάγνωση (πρωτόκολλο Ιατρικού Κέντρου 
«Γιάννης Πρωτονοτάριος», Νάξος). Στην ασθενή 
μας, ο έλεγχος για σαρκοείδωση, συμπεριλαμβανο-
μένης της βιοψίας μυοκαρδίου και της μαγνητικής 
τομογραφίας (απουσία προσβολής του μεσοκοιλια-
κού διαφράγματος και ευρημάτων από τους πνεύμο-
νες και το μεσοθωράκιο που θα ήταν υπέρ της σαρ-
κοείδωσης), ήταν αρνητικός.

Από 100 περιπτώσεις ARVC/D στις ΗΠΑ, εν ζωή 
διαγνώσθηκε το 69%. Το 50% των ασθενών ήταν ασυ-
μπτωματικοί μέχρι την ηλικία των 35 ετών. Στο 50% η 
πρώτη εκδήλωση της νόσου ήταν κακοήθης ή δυνητι-
κά κακοήθης αρρυθμία (26% συγκοπή, 23% αιφνίδι-
ος θάνατος). Η εξέλιξη σε καρδιακή ανεπάρκεια ήταν 
ασυνήθης (10%).22

Για τους ασθενείς με ιστορικό κοιλιακής ταχυ-
καρδίας, ο κίνδυνος θανάτου κυμαίνεται σε διάφο-
ρες δημοσιεύσεις από 0,08%23 έως και 4% ετησί-
ως.24,25 Σε αυξημένο κίνδυνο αιφνιδίου θανάτου εί-
ναι οι ασθενείς με ARVC/D και ιστορικό καρδιακής 
ανακοπής ή αιμοδυναμικά ασταθούς κοιλιακής τα-
χυκαρδίας, με υποτροπιάζοντα συγκοπτικά επεισό-
δια, με προσβολή της αριστερής κοιλίας, οι νεότεροι 
ασθενείς και εκείνοι με διασπορά QRS≥40 msec.24-27 
Στην προαναφερθείσα μελέτη από την Ελλάδα και 
την Κύπρο με γονοτυπημένο πληθυσμό ARVC/D, δι-
ασπορά QRS≥40 msec σχετιζόταν με αυξημένο κίν-
δυνο για μη θανατηφόρα αρρυθμικά επεισόδια (συ-
γκοπή, εμμένουσα κοιλιακή ταχυκαρδία) όχι όμως 
με αιφνίδιο θάνατο. Με τον αιφνίδιο θάνατο τάση 
συσχέτισης έδειξε η προσβολή της αριστερής κοιλί-
ας.15 Οι ασθενείς με τη νόσο Νάξος έχουν βαρύτερη 
πρόγνωση. Σε μία μελέτη, το 62% παρουσίασε δομι-
κή εξέλιξη της νόσου στη δεξιά κοιλία στη δεκαετία, 
ενώ το 27% παρουσίασε καρδιακή ανεπάρκεια. Το 
46% παρουσίασε συμπτωματικές κοιλιακές αρρυθμί-
ες και η ετήσια καρδιακή θνητότητα ήταν 3% (αιφνί-
διος θάνατος 2,3%).28

Η ηλεκτροφυσιολογική μελέτη (ΗΦΜ) δεν φαί-
νεται να είναι ιδιαίτερα ωφέλιμη για τη διαστρω-
μάτωση κινδύνου και τα δεδομένα είναι αντιφατι-
κά. Στη μελέτη των Corrado και συν,26 από τους 132 
ασθενείς που έλαβαν απινιδωτή οι 111 είχαν προη-
γουμένως υποβληθεί σε ΗΦΜ και εμμένουσα κοι-
λιακή ταχυκαρδία είχε εισαχθεί στους 98. Η θετική 
και αρνητική προγνωστική αξία της ΗΦΜ για ορθή 
παρέμβαση της συσκευής ήταν μόνο 49% και 54% 
αντίστοιχα. Αντίθετα, η ΗΦΜ είχε την τάση να προ-
βλέπει την ορθή παρέμβαση του απινιδωτή (p=0,07) 
στη μελέτη των Wichter και συν,29 και την προέβλεψε 
με στατιστική σημαντικότητα (p=0,024) στη μελέτη 

των Roguin και συν.30 Σύμφωνα με τις κατευθυντή-
ριες οδηγίες, η ΗΦΜ μπορεί να είναι χρήσιμη για τη 
διαστρωμάτωση του κινδύνου για αιφνίδιο καρδια-
κό θάνατο σε ασθενείς με ARVC/D (Κατηγορία IIb, 
επίπεδο απόδειξης C).31

Η θεραπεία αποσκοπεί κυρίως στην πρόληψη 
και αντιμετώπιση των κακοήθων αρρυθμιών και του 
αιφνιδίου θανάτου. Ασθενείς με δεξιά ή αμφικοιλια-
κή καρδιακή ανεπάρκεια πρέπει να λαμβάνουν επι-
πλέον την ανάλογη θεραπεία. Εξάλλου, οι ασθενείς 
πρέπει να αποφεύγουν τα ανταγωνιστικά αθλήματα 
και οποιαδήποτε δραστηριότητα προκαλεί αίσθημα 
παλμών, προσυγκοπτικά ή συγκοπτικά επεισόδια.23

Ασθενείς με καλά ανεκτές και μη επικίνδυνες 
για τη ζωή κοιλιακές αρρυθμίες έχουν σχετικά χαμη-
λό κίνδυνο αιφνιδίου θανάτου και μπορούν να αντι-
μετωπισθούν με αντιαρρυθμική αγωγή, καθοδηγού-
μενη από Holter ρυθμού και δοκιμασία κοπώσεως ή 
από ηλεκτροφυσιολογική μελέτη.32 Η σοταλόλη κατέ-
στειλε την υποτροπή της κοιλιακής ταχυκαρδίας στο 
68,4% των ασθενών με εισαγόμενη και στο 82,8% 
των ασθενών με μη εισαγόμενη κοιλιακή ταχυκαρ-
δία.33 Τα αντιαρρυθμικά φάρμακα εξετάσθηκαν σε 
όλους τους καταχωρημένους ασθενείς με ARVC/D 
στη βόρειο Αμερική στους οποίους έχει εμφυτευθεί 
απινιδωτής. Ούτε η σοταλόλη ούτε οι β-αναστολείς 
φάνηκαν να προστατεύουν, ενώ σε μικρό αριθμό 
ασθενών η αμιοδαρόνη υπερείχε στην πρόληψη των 
κοιλιακών αρρυθμιών.34 Η κατάλυση με ρεύμα ρα-
διοσυχνότητας έχει χαμηλή επιτυχία. Αυτό πιθανώς 
οφείλεται στην πολλαπλότητα των αρρυθμιογόνων 
εστιών που είναι αποτέλεσμα της ανομοιόμορφης 
φύσης της νόσου, και στον προοδευτικό της χαρα-
κτήρα, που οδηγεί στην εμφάνιση νέων μορφολογι-
ών ταχυκαρδίας. Η κατάλυση μπορεί να είναι χρήσι-
μη ως συμπληρωματική θεραπεία στην αντιμετώπιση 
των ασθενών με ARVC/D που φέρουν εμφυτεύσιμο 
απινιδωτή και παρουσιάζουν συχνές υποτροπές κοι-
λιακής ταχυκαρδίας παρά τη βέλτιστη αντιαρρυθμι-
κή φαρμακευτική αγωγή. (Κατηγορία ΙΙa στις κατευ-
θυντήριες οδηγίες, επίπεδο απόδειξης C).31

Οι ασθενείς με ιστορικό ανάταξης από καρδια-
κή ανακοπή ή που δεν ανταποκρίνονται στην αντιαρ-
ρυθμική αγωγή, ή που δεν την ανέχονται είναι υπο-
ψήφιοι για εμφύτευση απινιδωτή.22,26,29,30,35,37 Είναι 
φανερή η τάση τα τελευταία χρόνια να εμφυτεύεται 
απινιδωτής για πρωτογενή πρόληψη σε ολοένα αυ-
ξανόμενα ποσοστά.26,29,30,35 Η εμφύτευση απινιδωτή 
συνιστάται για την πρόληψη του αιφνιδίου καρδια-
κού θανάτου σε ασθενείς με ARVC/D με τεκμηρι-
ωμένη εμμένουσα κοιλιακή ταχυκαρδία ή κοιλιακή 
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μαρμαρυγή που λαμβάνουν χρονίως βέλτιστη φαρ-
μακευτική αγωγή και έχουν λογικό προσδόκιμο επι-
βίωσης με ικανοποιητική λειτουργική κατάσταση 
για περισσότερο από ένα έτος (Κατηγορία Ι, επίπε-
δο απόδειξης Β).32 Η εμφύτευση απινιδωτή μπορεί 
να είναι αποτελεσματική για την πρόληψη του αιφ-
νιδίου καρδιακού θανάτου σε ασθενείς με ARVC/D 
με εκτεταμένη νόσο, περιλαμβανομένων εκείνων με 
συμμετοχή της αριστερής κοιλίας (όπως η ασθενής 
μας), με ένα ή περισσότερα προσβεβλημένα μέλη της 
οικογένειας με αιφνίδιο καρδιακό θάνατο ή με αδι-
άγνωστη συγκοπή όταν η κοιλιακή ταχυκαρδία ή η 
κοιλιακή μαρμαρυγή δεν έχουν αποκλεισθεί ως αι-
τίες της συγκοπής, που λαμβάνουν χρονίως βέλτιστη 
φαρμακευτική αγωγή και έχουν λογικό προσδόκιμο 
επιβίωσης με ικανοποιητική λειτουργική κατάσταση 
για περισσότερο από ένα έτος (Κατηγορία ΙIa, επί-
πεδο απόδειξης C).31

Σε ασθενείς που παρουσιάζουν ηλεκτρικές κα-
ταιγίδες, ο απινιδωτής μπορεί να είναι σωτήριος αλλά 
απαιτείται καταστολή των αρρυθμιών με φαρμακευτι-
κή αγωγή. Στη σειρά των Roguin και συν, 5 από τους 
42 ασθενείς παρουσίασαν ηλεκτρικές καταιγίδες και 
αντιμετωπίστηκαν όλοι επιτυχώς με σοταλόλη.30

Χειρουργική μέθοδος αντιμετώπισης των αρρυθ-
μιών είναι η ολική απομόνωση του ελευθέρου τοιχώ-
ματος της δεξιάς κοιλίας.38 Πλεονέκτημα της αποτε-
λεί το ότι απομονώνει τις δύο κοιλίες μεταξύ τους. 
Έτσι περιορίζει τη μυοκαρδιακή μάζα που είναι δι-
αθέσιμη για μαρμαρυγή και δεν επιτρέπει την εξά-
πλωση της κοιλιακής ταχυκαρδίας που ξεκινά από τη 
δεξιά κοιλία προς την αριστερή κοιλία. Ακολουθεί-
ται από οξεία μετεγχειρητική ανεπάρκεια της δεξι-
άς κοιλίας, που προοδευτικά υποχωρεί.39 Η μέθοδος 
αυτή έχει πρακτικά εγκαταλειφθεί μετά τη διάδοση 
του απινιδωτή.

Η πρώτη εκδήλωση της νόσου στην ασθενή μας 
έγινε σε ηλικία 41 ετών με άτυπα –στηθαγχικού τύ-
που– ενοχλήματα και διαταραχές επαναπόλωσης 
στο ΗΚΓ ηρεμίας, ενώ ακολούθησαν επεισόδια σχε-
τιζόμενα πιθανόν με αρρυθμία (αίσθημα προκάρδι-
ων παλμών και λιποθυμική τάση). Σε ηλικία 48 ετών 
φαίνεται να κάνει νέα ώση της νόσου με στηθάγχη, 
πιθανά αρρυθμικά επεισόδια, εξέλιξη των διαταρα-
χών επαναπόλωσης στο ΗΚΓ και δομική εξέλιξη της 
νόσου στη δεξιά κοιλία με επέκταση και στην αρι-
στερή κοιλία. Ο τρόπος αυτός εξέλιξης της ARVD/C 
είναι γνωστός στη βιβλιογραφία.40,41 Το ΗΚΓ με βα-
θειά ανεστραμμένα κύματα T στις αριστερές προ-
κάρδιες και στις κατώτερες απαγωγές είναι χαρα-
κτηριστικό προσβολής της αριστερής κοιλίας.41,42 Το 

ότι ο απεικονιστικός έλεγχος (ηχωκαρδιογράφημα, 
MRI) έδειχνε (επί αρκετά χρόνια) ήπια μόνο ευρή-
ματα από την αριστερή κοιλία (ελαφρά υποκινησία 
κατωτέρου-πλαγίου τοιχώματος) δεν σημαίνει ελα-
φρά προσβολή διότι η παθολογική εξεργασία λαμ-
βάνει χώρα κυρίως στις υποεπικαρδιακές στιβάδες 
μη δίνοντας συνήθως αξιόλογες κινητικές διαταρα-
χές.41,42 Η νέα δομική εξέλιξη της νόσου κατά τον 5ο 
χρόνο της παρακολούθησης από το Τμήμα μας (15 
χρόνια από την έναρξη των συμπτωμάτων), με σημα-
ντική πλέον προσβολή της αριστερής κοιλίας επιβά-
ρυνε την πρόγνωση της νόσου. Η ασθενής εντάχθηκε 
πλέον σε κατηγορία υψηλού κινδύνου για αιφνίδιο 
καρδιακό θάνατο, γι αυτό και συστήθηκε να υποβλη-
θεί σε εμφύτευση απινιδωτή για πρωτογενή πρόληψη 
με ένδειξη κατηγορίας ΙΙa.31

Ο αρνητικός γονιδιακός έλεγχος δεν είναι ασύμ-
βατος με τη διάγνωση της νόσου. Μετάλλαξη στα γο-
νίδια που κωδικοποιούν τις πρωτεΐνες του συμπλέγ-
ματος των δεσμοσωμάτων ανιχνεύεται στο 40-43% 
των πασχόντων (με βάση τα ισχύοντα κριτήρια) από 
ARVC/D.36,37 Στην οικογενή ARVC/D, μετάλλαξη 
ανιχνεύεται σχεδόν στο 70% των ασθενών και σε 
ακόμα ψηλότερο ποσοστό όταν υπάρχει οικογενει-
ακό ιστορικό πρωίμου αιφνιδίου θανάτου.37 Στους 
ασθενείς που πληρούν τα κριτήρια για τη διάγνωση 
της ARVC/D αλλά έχουν αρνητικό γονιδιακό έλεγ-
χο, η εμφάνιση της νόσου είναι περισσότερο σπορα-
δική.

Σε ότι αφορά την εκδοχή να σχετίζεται η μυο-
καρδιοπάθεια της ασθενούς με την ακτινοθεραπεία 
του τραχήλου στην οποία υποβλήθηκε για τον καρκί-
νο του λάρυγγα προ 17 ετών, η θωράκιση που εφαρ-
μόσθηκε ήταν σχολαστική και η πιθανότητα σημαντι-
κής ακτινοβόλησης του θώρακα κρίνεται ως εξαιρε-
τικά χαμηλή.

Στον προσδιορισμό των κλινικών, παθολογοανα-
τομικών και γενετικών χαρακτηριστικών της ARVC/D, 
στην αξιολόγηση των διαγνωστικών κριτηρίων, στον 
προσδιορισμό των πρωτοκόλλων αντιμετώπισης της 
νόσου και της πρόληψης του αιφνιδίου θανάτου, προσ-
δοκούμε να συνεισφέρουν οι δύο μεγάλες καταχω-
ρήσεις περιπτώσεων ARVC/D, η Ευρωπαϊκή43 και η 
Αμερικανική, που είναι σε εξέλιξη. Η Ελλάδα συμμε-
τέχει με κέντρο αναφοράς το Ιατρικό Κέντρο «Γιάννης 
Πρωτονοτάριος» στη Νάξο.
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