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Rola autoimmunologicznego procesu zapalnego w patogenezie arytmogennej kardiomiopatii prawej
komory

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (AKPK) jest postgpujaca choroba mig$nia Sercowego,
ktora zwigzana jest z wystepowaniem groznych zaburzen rytmu serca, mogacych prowadzi¢ do naglego
zgonu sercowego, jak rowniez do rozwoju niewydolno$ci serca. Podlozem choroby jest zastgpowanie
komorek migsénia sercowego przez tkanke widknista i thuszczowa, lecz doktadny mechanizm tego zjawiska
nie zostal jak dotad poznany. Odkryto, ze choroba ma podtoze genetyczne i zwiagzana jest z mutacjami w
genach biatek tworzacych Sciste potaczenia miedzykomorkowe, czyli desmosomy. Gdy potaczenia te sa
wadliwie zbudowane, dochodzi do ich rozrywania, a w wyniku tego do $mierci oddzielonych od siebie
komorek. Miejsce po obumarlych komoérkach zajmuje tkanka widknista. Co ciekawe, badajac pod
mikroskopem wycinki mig$nia sercowego pobrane od chorych z AKPK, stwierdzono w miejscach
podlegajacych procesowi widknienia obecnos¢ komorek zapalnych. Nasuneto to hipoteze, iz proces zapalny
moze odgrywac¢ istotng rolg w degeneracji mig$nia sercowego w AKPK, bedac przyczyna progresji choroby.
Powyzsza obserwacja jest szczegolnie interesujagca w konteks$cie niedawnego odkrycia kanadyjskich
badaczy, ktorzy u pacjentow z AKPK znalezli autoprzeciwciata przeciwko jednemu z biatek uczestniczacych
w tworzeniu polaczen miedzykomorkowych, desmogleinie-2. Znaczenie tego waznego odkrycia pozostaje
nadal niejasne.

Celem naszego badania jest ocena roli zapalenia autoimmunologicznego w patogenezie
arytmogennej kardiomiopatii prawej komory oraz weryfikacja hipotezy, ze proces zapalny prowadzi do
postepujacego widknienia migsnia sercowego, skutkujacego progresja choroby. W ramach projektu u
chorych z AKPK zostanie wykonana pozytonowa tomografia emisyjna (PET) w celu wykrycia ognisk
zapalnych w obregbie mig$nia sercowego. Jednoczesnie we Krwi pacjentéw badane bedzie stezenie markerow
stanu zapalnego i wildknienia, a takze poziom wspomnianych powyzej autoprzeciwcial przeciwko
desmogleinie-2. Wykonane zostanie réwniez badanie genetyczne, aby wykry¢ patogenne mutacje w genach
kodujacych biatka potaczen miedzykomorkowych. Jezeli wyniki badan beda wskazywaé na obecno$¢ stanu
zapalnego w sercu, zostanie wykonana biopsja migsnia sercowego. Wycinki migsnia Sercowego zostana
poddane badaniu histologicznemu i immunohistochemicznemu dla potwierdzenia procesu zapalnego oraz
stwierdzenia jego charakteru.

Wierzymy, ze nasze badanie pozwoli na istotne poszerzenie obecnego stanu wiedzy na temat
patogenezy arytmogennej kardiomiopatii prawej komory oraz roli procesu zapalnego w progresji choroby.
Szczegolny nacisk potozony zostanie na znaczenie procesu autoimmunologicznego. Jest to nowe i
dotychczas bardzo stabo poznane zagadnienie. Wyniki badania moga skutkowa¢ rewolucyjnymi zmianami w
leczeniu pacjentow z AKPK, prowadzac do zastosowania lekéw immunosupresyjnych w celu zahamowania
zapalenia, a tym samym spowolnienia progresji choroby i poprawienia jakosci zycia chorych.



