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SOUHRN

Arytmogenní kardiomyopatie pravé komory boxerù (AKPKB) je jedno z onemocnìní, které se sleduje v chovu tohoto plemene. AKP-
KB patøí mezi primární kardiomyopatie s genetickou pøíèinou. Onemocnìní je podobné jako u lidí. Jde o onemocnìní s výskytem 
klinických projevù v dospìlosti. Popsány jsou tøi formy onemocnìní: skrytá, zjevná a forma s dysfunkcí myokardu. Diagnostika je 
založena na rodinné anamnéze, výskytu komorových arytmií, anamnéze synkopy nebo intoleranci zátìže. Byl vyvinut genetický test. 
Terapie se provádí na základì zjištìné formy onemocnìní. U mnohých boxerù s tímto onemocnìním hrozí riziko náhlé srdeèní smrti.   
Klíèová slova: arytmogenní kardiomyopatie pravé komory, boxer, holterovské EKG, komorové pøedèasné komplexy

SUMMARY

The Boxer dog’s arrhytmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC) is one of the diseases that are monitored in bree-
ding program of this race. ARVC is one of primary cardiomyopathies of genetic etiology. The disease is similar to the one in hu-
mans. Clinical symptoms manifest only in adult animals. Three forms of this disease are classified: concealed, overt and the 
form with myocardial dysfunction. The diagnostics is based on family anamnesis, ventricular arrhythmia incidence, anamnesis 
of syncope or stress intolerance. A genetic test was developed. The therapy is based on the detected form of the disease. There is 
a risk of sudden cardiac death in many Boxers suffered from this disease.
Key words: Arrhytmogenic right ventricular cardiomyopathy, Boxer, Holter ECG, premature ventricular complex

Úvod
U boxerù se vyskytují tøi onemocnìní srdce, která 

jsou sledována v chovech tohoto plemene. Tato onemoc-
nìní jsou subaortální a pulmonální stenóza, dilataèní 
kardiomyopatie a onemocnìní arytmogenní kardio-
myopatie pravé srdeèní komory boxerù (AKPKB). AKP-
KB je také mnohdy nazývána kardiomyopatií boxerù. 
(Broschk, 2005; Jenni, 2009; Meuers, 2004). AKPKB je 
známá pod zkratkou ARVC z anglického Arrhythmoge-
nic Right Ventricular Cardiomyopathy. U subaortální 
a pulmonální stenózy není dìdiènost známá a uvažuje se 
o polygenní dìdiènosti. Dilataèní kardiomyopatie má ne-
známou genetickou etiologii stejnì jako u jiných plemen. 
AKPKB je dìdìna jako autosomálnì dominantní onemoc-
nìní s neúplnou penetrancí. 

Onemocnìní myokardu u boxerù popsal jako první Dr. 
Neil Harpster na poèátku 80. let minulého století. Pøi peè-
livém zkoumání se pøišlo na to, že kardiomyopatie boxe-
rù se podobá onemocnìní myokardu u lidí – tzv. arytmo-
genní kardiomyopatii pravé srdeèní komory (AKPK). Po-
doba je v klinické presentaci, patologickém nálezu a prav-
dìpodobné etiologii. AKPK u lidí je dìdièné onemocnì-
ní srdeèního svalu charakterizované infiltrací stìny pra-
vé srdeèní komory tukovou a fibróznì-tukovou tkání. Na 
EKG je patrná komorová tachykardie a arytmie. Postiže-
ní jedinci mají riziko náhlé srdeèní smrti. (Meuers,2004).

Zaøazení mezi kardiomyopatie vychází z definice 
kardiomyopatie, kterou vydala American Heart Associa-

tion v roce 2006. „Kardiomyopatie je heterogenní skupi-
na onemocnìní myokardu, která jsou spojena s mechanic-
kou a/nebo elektrickou dysfunkcí. Obvykle vykazují ne-
adekvátní komorovou hypertrofii nebo dilataci a vznika-
jí v dùsledku øady pøíèin, které jsou èasto genetické. Kar-
diomyopatie se mohou manifestovat pouze v srdci, nebo 
jsou souèástí celkového onemocnìní, èasto vedou ke kar-
diovaskulární smrti nebo progresivnímu selhání srdce.“  
Arytmogenní  kardiomyopatie pravé komory patøí mezi 
primární kardiomyopatie (postihuje pøímo srdeèní sval) 
s genetickou pøíèinou vzniku (viz Tab. 1). (Kvapil, 2008)

Tabulka 1: Proteiny a geny zpùsobující AKPK u lidí

Protein Gen

Ryanodinový receptor typu 2 RYR2

Laminin receptor Lamr1

LBD3 (Cypher/ZASP) Lbd3

Desmoplakin Dsp

Plakophilin 2 Pkp2

Desmocollin 2 Dsc2

Junkèní plakoglobin Jup

Plakoglobin

Desmoglein 2 DSG2

Transmembránový protein 43 TMEM43
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Patologické zmìny
Pøi patologickém vyšetøení srdce boxerù s AKPK byla 

zjištìna dilatace pravé srdeèní komory u 35 % psù (8 z 23). 
Histopatologické zmìny byly nalezeny u všech psù a byly 
velmi podobné tìm u lidí s AKPK. Nejèastìji byla zjištì-
na náhrada kardiomyocytù pravé srdeèní komory adipó-
zní nebo fibrózní tkání. Na základì tohoto mùžeme roz-
lišit dvì formy: tukovou formu (15 boxerù, 65 %) a fibróz-
nì-tukovou (8 boxerù, 35 %). U 48 % (11) psù byly stejné 
léze nalezeny i ve stìnì levé srdeèní komory a u 35 % bo-
xerù (8) byly postiženy stìny levé a pravé pøedsínì. Myo-
karditis charakterizovaná lymfocytárními fokálními nebo 
multifokálními infiltráty byla zjištìna v pravé srdeèní ko-
moøe u 61 % boxerù (14). U 70 % psù (16) postihla nehni-
savá myokarditis stìnu levé srdeèní komory. Apoptóza 
myokardocytù byla zjištìna u 39 % psù (9). Myokarditis 
a fibróznì-tukové postižení myokardu byly charakteris-
tické u boxerù s AKPK, kteøí uhynuli náhle. (Basso, 2004)

Klinický obraz
Jde o onemocnìní s výskytem klinických projevù v do-

spìlosti. U nìkterých jedincù se mohou zmìny na holte-
rovském EKG a klinické pøíznaky objevit teprve až v šes-
ti letech.

Postižení jedinci mohou náhle uhynout v dùsledku le-
tální komorové arytmie, nebo se mohou rozvinout pøízna-
ky kongestivního selhání srdce v dùsledku systolické dys-
funkce, nebo mohou prožít život asymptomaticky. One-
mocnìní primárnì postihuje elektrofyziologické vlastnos-
ti myokardu.

Popsány jsou tøi formy onemocnìní skrytá, zjevná a for-
ma s dysfunkcí myokardu. Skrytá forma je charakterizová-
na asymptomatickými psy s obèasnými komorovými pøed-
èasnými komplexy (KPK). Zjevná forma je charakterizová-
na psy s tachyarytmiemi a synkopou nebo netolerancí zátì-
že. Nejménì èasto diagnostikovanou formou je tøetí forma, 
která je spojena s diastolickou dysfunkcí myokardu a nì-
kdy s pøíznaky kongestivního selhání srdce. (Meuers, 2004)

Ze souboru 239 psù bylo u 23 boxerù diagnostiková-
no AKPKB. Arytmie komorového pùvodu zaznamenané na 
24hodinovém holterovském EKG byly pøedèasné komoro-
vé komplexy u 19 psù (83 %) a komorová tachykardie u 11 
psù (48 %). Klinicky u 12 boxerù (52 %) byla zaznamenána 
synkopa. Z tìchto 23 boxerù 3 (13 %) byli utraceni z dùvo-
du závažného a na léky rezistentního selhání srdce, 9 boxe-
rù (39 %) uhynulo náhle a 11 boxerù (48 %) uhynulo nebo 
byli utraceni z jiných dùvodù. (Basso, 2004)

Diagnostika
Diagnostika je založena na výskytu kombinace fak-

torù. Tìmito faktory jsou rodinná anamnéza, výskyt ko-
morových arytmií, anamnéza synkopy nebo netolerance 
zátìže a postmortální nález fibrózní a tukové infiltrace 
v myokardu. V roce 2007 veterinární kardioložka Meuers 
z Washington State University popsala gen, který zpùso-
buje AKPK u boxerù, a vyvinula test detekující zmutova-
ný gen. Je však nutné provést další práce, které ovìøí, zda 
tato mutace je jedinou, která zpùsobuje AKPK u boxerù, 
nebo neexistují-li další mutace zpùsobující toto onemoc-

Obr. 1: Boxer v návleku pro mìøení holterovského EKG.

Obr. 2: Pøedèasný komorový komplex na holterovském EKG u bo-
xera s pozitivním genetickým testem na AKPK.

nìní. (Meuers, 2009) Výše uvedený genetický test je mož-
né si objednat na internetových stránkách Washigtonské 
státní university – http://www.vetmed.wsu.edu/deptsVC-
GL/Boxer/index.aspx .

Klinické vyšetøení
Vìtšina psù má normální klinický nález. U nìkterých 

jedincù mùžeme auskultací detekovat pulzový deficit. Sr-
deèní šelest, nejèastìji slyšitelný levý apikální šelest, mùže 
vypovídat o dysfunkci myokardu. Pøi posouzení srdeè-
ního šelestu u boxerù však musíme být opatrní, protože 
mnoho dospìlých boxerù má šelest auskultovaný nad le-
vou srdeèní bází, který mùže být fyziologický nebo v nì-
kterých pøípadech spojený se subvalvulární nebo valvu-
lární aortální stenózou. (Jenni, 2009)

Elektrokardiografie
Postižení psi mohou mít zvýšenou komorovou ekto-

pii, která však mùže být intermitentní. Výskyt KPK na-
znaèuje onemocnìní. Normální EKG však nevyluèuje di-
agnózu AKPKB, protože arytmie má intermitentní cha-
rakter. Zjistíme-li auskultaènì arytmii a objeví se klinické 
pøíznaky (synkopa, intolerance zátìže, rodinná anamnéza 
onemocnìní), je indikováno 24hodinové EKG (holterov-



108

Arytmogenní kardiomyopatie boxerù VETERINÁRNÍ LÉKAØ  ROÈNÍK 8  2010  ÈÍSLO 3

ské vyšetøení). Doporuèováno bylo vyšetøení psù starších 3 
let, které by se mìlo každoroènì opakovat. (Meuers, 2004)

Èasová variabilita výskytu komorové arytmie bìhem 
dne byla popsána u 162 boxerù s AKPKB. Celkem bylo 
srovnáno 1181 záznamù Holterovského EKG z obdo-
bí 1997 až 2004. Pravdìpodobnost výskytu  KPK u bo-
xerù byla relativnì konstantní bìhem dne, aèkoliv mír-
nì vyšší byla v dobì od 8 do 12 hodin a od 16 do 20 ho-
din. (Scansen, 2009)

Holterovské EKG vyšetøení
Toto vyšetøení je dùležitou souèástí diagnostiky, scre-

eningu a kontroly terapie AKPKB. Holterovské EKG vy-
šetøení umožòuje lepší zhodnocení frekvence a komple-
xity arytmie a je dùležitou souèástí pro monitoring tera-
pie. Pøedèasné komorové extrasystoly se vyskytují i u zdra-
vých psù. Pøi posouzení více než 300 asymptomatických 
dospìlých boxerù se zjistilo, že 75 % populace má ménì 
než 75 KPK za 24 hodin. Proto zjištìní více než 100 KPK 
bìhem 24 hodin u dospìlého boxera poukazuje silnì na 
diagnózu AKPK, zvláštì pøi výskytu komplexity arytmie 
(kuplety, triplety, bigeminy nebo ventrikulární tachykar-
die). (Meuers, 2005)

V nìkterých pøípadech mùže však být nález na holte-
rovském vyšetøení negativní a pøesto na základì klinických 
pøíznakù existuje podezøení na AKPKB. Toto je dáno va-
riabilitou výskytu arytmií ze dne na den u postižených 
psù. Neléèení boxeøi s AKPK mají více než 83% variabilitu 
poètu KPK z jednoho dne na druhý den. (Meuers, 2004)

Echokardiografie
Aèkoliv AKPKB je onemocnìní myokardu, vìtšina 

zmìn myokardu jsou abnormality zaznamenané až pøi 
histologickém vyšetøení. Proto vìtšina postižených psù 
má normální echokardiogram. V nìkterých pøípadech 
mùžeme zaznamenat zvìtšení pravé srdeèní komory a nì-
kdy dysfunkci pravé srdeèní komory. 

Vyšetøení troponinù a natriuretického peptidu
Boxeøi s AKPK mají signifikantnì zvýšenou sérovou 

koncentraci srdeèního troponinu I (cardiac troponin I 
cTnI). Také byla nalezena korelace mezi hladinou cTnI 
a poètem KPK/24 hodin. (Baumwart, 2007)

Nebyl zjištìn signifikantní rozdíl v koncentraci moz-
kového natriuretického peptidu (BNP –brain natriuretic 
peptide) mezi boxery s AKPK a zdravými boxery. BNP není 
indikátor AKPK u boxerù. (Baumwart, 2005) 

Screening
Zavedením genetického testu je screeing jednoduchý, 

avšak nesmíme zapomenout, že se pøesnì neví, zda pøíèi-
nou AKPK u boxerù je jen jedna mutace. Holterovské EKG 
vyšetøení tedy dále zùstává vyšetøovací metodou používa-
nou v screeningu AKPK u boxerù. AKPKB je onemocnìní 
s výskytem klinických pøíznakù v dospìlosti a stupeò ko-
morové ektopie se zvyšuje s vìkem. Proto jedno holterov-
ské EKG vyšetøení provedené v mladém vìku psa nemusí 
odhalit postižené zvíøe. Doporuèuje se proto každoroè-
ní holterovské EKG vyšetøení. Neexistuje striktní vztah 
mezi rozvojem symptomù a poètem KPK. I když synko-
pa tìchto pacientù bývá spojena s vìtším poètem KPK 
a vìtším stupnìm komplexity. Navrženo bylo následují-
cí screeningové vyhodnocení holterovského EKG u bo-
xerù (viz. Tab. 2). (Meuers, 2004)

Terapie
Terapie postižených psù obvykle sestává pouze z po-

dávání antiarytmik, protože vìtšina nemocných psù 
nemá systolickou dysfunkci. Po zahájení terapie antia-
rytmiky by mìlo být za 2 až 3 týdny provedeno opìtov-
né holterovské EKG vyšetøení. Za pozitivní odpovìï na 
terapii se bere 80% redukce poètu KPK, jakož redukce 
komplexity arytmie. (Meuers, 2004)

Asymptomatiètí boxeøi
Není doposud dobøe známé, kdy zaèít s terapií 

u asymptomatických boxerù. Nìkteøí boxeøi uhynou 
z dùvodu arytmie pøed tím, než se u nich projeví klinic-
ké pøíznaky. Riziková z hlediska náhlé smrti u lidí je se-
trvalá komorová tachykardie (delší než 30 sekund). Také 
KPK, která vznikne v èasné diastole, R na T fenomén, je 
nebezpeèná. Proto se doporuèuje terapii zahájit u paci-
entù, kteøí mají více jak 1000 KPK /24 hodin, epizody 
ventrikulární tachykardie nebo evidenci R na T fenomé-
nu. (Meuers, 2004)

Boxeøi se synkopou a intolerancí zátìže
Ideální stav je zahájit terapii až po holterovském EKG 

vyšetøení. Ke snížení poètu KPK a komplexity arytmie 
došlo u dvou popsaných protokolù. První zahrnuje po-
dávání sotalolu (1,5–2,0 mg/kg po 12 hodinách). Dru-
hým je podávání kombinace mexiletinu (5–8 mg/kg po 
8 hodinách) a atenololu (12,5 mg pro toto po 12 ho-
dinách). (Mexiletin však není na trhu v Èeské republi-
ce – poznámka autora.)

Tabulka 2: Hodnocení screeningového Holter EKG vyšetøení u boxerù (Meuers, 2004)

Hodnocení Nález na holterovském EKG Doporuèení

Normální 0-20 KPK/24 hod

Pøechodné 20-100 KPK/ 24 hod

Podezøelé 100-300 KPK/24 hod Na 1 rok vyøazení z chovu a opakování 
holterovského EKG vyšetøení

Pravdìpodobnì postižený 100-300 KPK/24 hod se zvýšenou komplexitou 
300-1000 KPK/24 hod

Postižený Více než 1000 KPK/24 hod Terapie
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Boxeøi s dilatací komor a systolickou dysfunkcí
V tìchto pøípadech se doporuèuje stejná terapie jako 

u dilataèní kardiomyopatie.

Jako vhodná doplòková terapie se jeví podávání rybího 
tuku. Zjistilo se, že jeho podávání po dobu 6 týdnù boxe-
rùm s AKPK redukuje arytmii. Nutné je však ještì stano-
vit optimální dávku a dobu podávání rybího tuku. (Smi-
th, 2007) Rybí olej mùže být podáván v dávce 40 mg/kg 
EPA (kyselina eicosapentaenová) a 25 mg/kg DHA (kyse-
lina dodecahexaenová). (Meuers, 2005)

Prognóza
Psi s AKPKB mají vždy riziko náhlé srdeèní smrti.  

Mnoho nemocných psù žije bez terapie celý život, také 
medikovaní psi mohou prožít celý život bez symptomù. 
U malého procenta psù se rozvinou pøíznaky chronické-
ho selhání srdce, které je spojené s dilatací komor a sy-
stolickou dysfunkcí

Závìr
Arytmogenní kardiomyopatie pravé komory boxerù 

(AKPKB) je jedním z onemocnìní srdce, která se vysky-
tují u tohoto plemene. Onemocnìní se dìdí autosomál-
nì dominantnì s neúplnou penetrancí. Vyvinutý gene-
tický test pomáhá odhalit postižené jedince a mùže slou-
žit jako kritérium pro selekci v chovu boxerù. Diagnosti-
ka AKPKB je založena na rodinné anamnéze, výskytu ko-
morových arytmií, anamnéze synkopy, netoleranci zátì-
že a na typickém histopatologickém nálezu.

Otázkou zùstávají mutace jiných genù zpùsobující 
AKPKB . Proto holterovské vyšetøení zùstává vyšetøením, 
které odhalí jedince postižené AKPKB. Toto vyšetøení 
také dovoluje zhodnotit úspìšnost antiarytmické terapie.      
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