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SOUHRN

Arytmogenni kardiomyopatie pravé komory boxertt (AKPKB) je jedno z onemocnéni, které se sleduje v chovu tohoto plemene. AKP-
KB patfi mezi primarni kardiomyopatie s genetickou pfi¢inou. Onemocnéni je podobné jako u lidi. Jde o onemocnéni s vyskytem
klinickych projevii v dospélosti. Popsany jsou tii formy onemocnéni: skrytd, zjevna a forma s dysfunkci myokardu. Diagnostika je
zalozena na rodinné anamnéze, vyskytu komorovych arytmii, anamnéze synkopy nebo intoleranci zatéze. Byl vyvinut geneticky test.
Terapie se provadi na zdkladé zjisténé formy onemocnéni. U mnohych boxert s timto onemocnénim hrozi riziko nahlé srde¢ni smrti.
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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.
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Uvod

U boxert1 se vyskytuji tfi onemocnéni srdce, kterd
jsou sledovina v chovech tohoto plemene. Tato onemoc-
néni jsou subaortalni a pulmondlni stendza, dilata¢ni
kardiomyopatie a onemocnéni arytmogenni kardio-
myopatie pravé srdecni komory boxertt (AKPKB). AKP-
KB je také mnohdy nazyvina kardiomyopatii boxert.
(Broschk, 2005; Jenni, 2009; Meuers, 2004). AKPKB je
znama pod zkratkou ARVC z anglického Arrhythmoge-
nic Right Ventricular Cardiomyopathy. U subaortalni
a pulmonalni sten6zy neni dédi¢nost zndma a uvazuje se
o polygenni dédi¢nosti. Dilata¢ni kardiomyopatie m4 ne-
znamou genetickou etiologii stejné jako u jinych plemen.
AKPKB je dédéna jako autosomalné dominantni onemoc-
néni s netplnou penetranci.

Onemocnéni myokardu u boxert popsal jako prvni Dr.
Neil Harpster na poc¢atku 80. let minulého stoleti. Pii pec-
livém zkoumani se ptislo na to, ze kardiomyopatie boxe-
rt se podobd onemocnéni myokardu u lidi - tzv. arytmo-
genni kardiomyopatii pravé srde¢ni komory (AKPK). Po-
doba je v klinické presentaci, patologickém ndlezu a prav-
dépodobné etiologii. AKPK u lid{ je dédi¢né onemocné-
ni srde¢niho svalu charakterizované infiltraci stény pra-
vé srde¢ni komory tukovou a fibrézné-tukovou tkdni. Na
EKG je patrnd komorova tachykardie a arytmie. Postize-
ni jedinci maji riziko nahlé srde¢ni smrti. (Meuers,2004).

Zarazeni mezi kardiomyopatie vychdzi z definice
kardiomyopatie, kterou vydala American Heart Associa-

tion v roce 2006. , Kardiomyopatie je heterogenni skupi-
na onemocnéni myokardu, ktera jsou spojena s mechanic-
kou a/nebo elektrickou dysfunkci. Obvykle vykazuji ne-
adekvatni komorovou hypertrofii nebo dilataci a vznika-
ji v diisledku fady pricin, které jsou ¢asto genetické. Kar-
diomyopatie se mohou manifestovat pouze v srdci, nebo
jsou soucdasti celkového onemocnéni, ¢asto vedou ke kar-
diovaskularni smrti nebo progresivnimu selhani srdce.“
Arytmogenni kardiomyopatie pravé komory patii mezi
primarni kardiomyopatie (postihuje pfimo srde¢ni sval)

vy

s genetickou pfi¢inou vzniku (viz Tab. 1). (Kvapil, 2008)

Tabulka 1: Proteiny a geny zpisobujici AKPK u lid{

Protein Gen
Ryanodinovy receptor typu 2 RYR2
Laminin receptor Lamrl
LBD3 (Cypher/ZASP) Lbd3
Desmoplakin Dsp
Plakophilin 2 Pkp2
Desmocollin 2 Dsc2
Junkéni plakoglobin Jup
Plakoglobin

Desmoglein 2 DSG2
Transmembranovy protein 43 TMEM43
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Patologické zmény

Pti patologickém vysetfeni srdce boxert s AKPK byla
zjisténa dilatace pravé srde¢ni komory u 35 % pst1 (8 z 23).
Histopatologické zmény byly nalezeny u vSech psti a byly
velmi podobné tém u lidi s AKPK. Nejcastéji byla zjisté-
na nahrada kardiomyocytti pravé srdecni komory adipo-
zni nebo fibrézni tkdni. Na zikladé tohoto miizeme roz-
lisit dvé formy: tukovou formu (15 boxert, 65 %) a fibroz-
né-tukovou (8 boxerti, 35 %). U 48 % (11) pst byly stejné
léze nalezeny i ve sténé levé srde¢ni komory a u 35 % bo-
xer1 (8) byly postizeny stény levé a pravé predsiné. Myo-
karditis charakterizovana lymfocytarnimi fokalnimi nebo
multifokalnimi infiltrty byla zji$téna v pravé srdecni ko-
mote u 61 % boxerti (14). U 70 % pst (16) postihla nehni-
savd myokarditis sténu levé srde¢ni komory. Apoptédza
myokardocytt byla zjisténa u 39 % psi (9). Myokarditis
a fibrézné-tukové postizeni myokardu byly charakteris-
tické u boxertt s AKPK, ktef{ uhynuli néhle. (Basso, 2004)

Klinicky obraz

Jde o onemocnéni s vyskytem klinickych projevii v do-
spélosti. U nékterych jedinct se mohou zmény na holte-
rovském EKG a klinické priznaky objevit teprve az v Ses-
ti letech.

Postizeni jedinci mohou néhle uhynout v dasledku le-
talni komorové arytmie, nebo se mohou rozvinout pfizna-
ky kongestivniho selhani srdce v diisledku systolické dys-
funkce, nebo mohou prozit Zivot asymptomaticky. One-
mocnéni primarné postihuje elektrofyziologické vlastnos-
ti myokardu.

Popsany jsou tfi formy onemocnéni skrytd, zjevna a for-
ma s dysfunkci myokardu. Skrytd forma je charakterizova-
na asymptomatickymi psy s ob¢asnymi komorovymi pied-
casnymi komplexy (KPK). Zjevna forma je charakterizova-
na psy s tachyarytmiemi a synkopou nebo netoleranci zaté-
Ze. Nejméné ¢asto diagnostikovanou formou je tieti forma,
kterd je spojena s diastolickou dysfunkci myokardu a né-
kdy s priznaky kongestivniho selhdni srdce. (Meuers, 2004)

Ze souboru 239 pst bylo u 23 boxert diagnostikova-
no AKPKB. Arytmie komorového ptivodu zaznamenané na
24hodinovém holterovském EKG byly pied¢asné komoro-
vé komplexy u 19 psti (83 %) a komorova tachykardie u 11
psti (48 %). Klinicky u 12 boxerti (52 %) byla zaznamendna
synkopa. Z téchto 23 boxert 3 (13 %) byli utraceni z diivo-
du zdvazného a na léky rezistentniho selhani srdce, 9 boxe-
1t (39 %) uhynulo néhle a 11 boxert (48 %) uhynulo nebo
byli utraceni z jinych dtivodt. (Basso, 2004)

Diagnostika

Diagnostika je zaloZena na vyskytu kombinace fak-
tort. Témito faktory jsou rodinnd anamnéza, vyskyt ko-
morovych arytmii, anamnéza synkopy nebo netolerance
z4téze a postmortdlni nalez fibrézni a tukové infiltrace
v myokardu. V roce 2007 veterinarni kardiolozka Meuers
z Washington State University popsala gen, ktery zptiso-
buje AKPK u boxert, a vyvinula test detekujici zmutova-
ny gen. Je v§ak nutné provést dalsi prace, které ovéfi, zda
tato mutace je jedinou, kterd zptisobuje AKPK u boxert,
nebo neexistuji-li dal$i mutace zptsobujici toto onemoc-

Obr.. 1: Boxer v ndvleku pro méreni holterovského EKG.
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Obr. 2: Predcasny komorovy komplex na holterovském EKG u bo-
xera s pozitivnim genetickym testem na AKPK.

néni. (Meuers, 2009) Vyse uvedeny geneticky test je moz-
né si objednat na internetovych strankach Washigtonské
statni university - http://www.vetmed.wsu.edu/deptsVC-
GL/Boxer/index.aspx .

Klinické vySetieni

Vétsina pstt ma normalni klinicky nélez. U nékterych
jedinct mtizeme auskultaci detekovat pulzovy deficit. Sr-
dec¢ni Selest, nejcastéji slysitelny levy apikalni Selest, mtize
vypovidat o dysfunkci myokardu. Pfi posouzeni srdec-
niho Selestu u boxert vSak musime byt opatrni, protoze
mnoho dospélych boxertt m4 Selest auskultovany nad le-
vou srdeéni bazi, ktery muize byt fyziologicky nebo v né-
kterych pripadech spojeny se subvalvuldrni nebo valvu-
larni aortalni stendzou. (Jenni, 2009)

Elektrokardiografie

Postizeni psi mohou mit zvy$enou komorovou ekto-
pii, kterd vSak muize byt intermitentni. Vyskyt KPK na-
znacuje onemocnéni. Normalni EKG vsak nevylucuje di-
agnézu AKPKB, protoze arytmie m4 intermitentni cha-
rakter. Zjistime-li auskulta¢né arytmii a objevi se klinické
ptiznaky (synkopa, intolerance ztéze, rodinnd anamnéza
onemocnéni), je indikovdno 24hodinové EKG (holterov-
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Tabulka 2: Hodnoceni screeningového Holter EKG vysetieni u boxeri (Meuers, 2004)

Hodnoceni Nilez na holterovském EKG Doporuéeni

Normalni 0-20 KPK/24 hod

Piechodné 20-100 KPK/ 24 hod

Podezielé 100-300 KPK/24 hod Na 1 rok vyfazeni z chovu a opakovani

holterovského EKG vySetieni

Pravdépodobné postizeny
300-1000 KPK/24 hod

100-300 KPK/24 hod se zvysenou komplexitou

Postizeny

Vice nez 1000 KPK/24 hod

Terapie

ské vysetfeni). Doporucovano bylo vysetieni pst1 starsich 3
let, které by se mélo kazdoroc¢né opakovat. (Meuers, 2004)

Casova variabilita vyskytu komorové arytmie béhem
dne byla popsdna u 162 boxertt s AKPKB. Celkem bylo
srovnano 1181 zdznamt Holterovského EKG z obdo-
bi 1997 az 2004. Pravdépodobnost vyskytu KPK u bo-
xert1 byla relativné konstantni béhem dne, ackoliv mir-
né vyssi byla v dobé od 8 do 12 hodin a od 16 do 20 ho-
din. (Scansen, 2009)

Holterovské EKG vysetreni

Toto vysetfeni je diileZitou soucasti diagnostiky, scre-
eningu a kontroly terapie AKPKB. Holterovské EKG vy-
etfeni umoznuje lepsi zhodnoceni frekvence a komple-
xity arytmie a je diileZitou soucasti pro monitoring tera-
pie. Pfed¢asné komorové extrasystoly se vyskytujiiu zdra-
vych pst. Pfi posouzeni vice nez 300 asymptomatickych
dospélych boxert se zjistilo, Ze 75 % populace md méné
nez 75 KPK za 24 hodin. Proto zjisténi vice nez 100 KPK
béhem 24 hodin u dospélého boxera poukazuje silné na
diagnézu AKPK, zvlasté pfi vyskytu komplexity arytmie
(kuplety, triplety, bigeminy nebo ventrikularni tachykar-
die). (Meuers, 2005)

V nékterych pripadech muze viak byt ndlez na holte-
rovském vySetfeni negativni a presto na zakladé klinickych
ptiznak existuje podezfeni na AKPKB. Toto je ddno va-
riabilitou vyskytu arytmii ze dne na den u postiZzenych
pst. Neléceni boxefi s AKPK maji vice nez 83% variabilicu
poctu KPK z jednoho dne na druhy den. (Meuers, 2004)

Echokardiografie

Ackoliv AKPKB je onemocnéni myokardu, vétSina
zmén myokardu jsou abnormality zaznamenané az pii
histologickém vySetieni. Proto vétsina postizenych pst
ma normalni echokardiogram. V nékterych pripadech
muZeme zaznamenat zvéteni pravé srde¢ni komory a né-

kdy dysfunkci pravé srde¢ni komory.

Vysetieni troponinit a natriuretického peptidu

Boxefi s AKPK maji signifikantné zvySenou sérovou
koncentraci srde¢niho troponinu I (cardiac troponin I
cTnl). Také byla nalezena korelace mezi hladinou c¢Tnl
a poctem KPK/24 hodin. (Baumwart, 2007)

Nebyl zjistén signifikantni rozdil v koncentraci moz-
kového natriuretického peptidu (BNP -brain natriuretic
peptide) mezi boxery s AKPK a zdravymi boxery. BNP neni
indikator AKPK u boxert. (Baumwart, 2005)

Screening

Zavedenim genetického testu je screeing jednoduchy,
avsak nesmime zapomenout, Ze se presné nevi, zda pfici-
nou AKPK u boxerti je jen jedna mutace. Holterovské EKG
vysetfeni tedy dédle ziistavd vySetfovaci metodou pouziva-
nou v screeningu AKPK u boxerti. AKPKB je onemocnéni
s vyskytem klinickych ptiznakii v dospélosti a stuperi ko-
morové ektopie se zvysuje s vékem. Proto jedno holterov-
ské EKG vysetfeni provedené v mladém véku psa nemusi
odhalit postizené zvife. Doporucuje se proto kazdoroc-
ni holterovské EKG vySetieni. Neexistuje striktni vztah
mezi rozvojem symptomu a po¢tem KPK. I kdyz synko-
pa téchto pacientt byva spojena s vétsim poctem KPK
a vétsim stupném komplexity. Navrzeno bylo nasleduji-
ci screeningové vyhodnoceni holterovského EKG u bo-
xerll (viz. Tab. 2). (Meuers, 2004)

Terapie

Terapie postizenych pst obvykle sestava pouze z po-
davani antiarytmik, protoze vét§ina nemocnych pst
nema systolickou dysfunkci. Po zahdjeni terapie antia-
rytmiky by mélo byt za 2 az 3 tydny provedeno opétov-
né holterovské EKG vysetfeni. Za pozitivni odpovéd na
terapii se bere 80% redukce poctu KPK, jakoz redukce
komplexity arytmie. (Meuers, 2004)

Asymptomaticti boxeri

Neni doposud dobfe znimé, kdy zacit s terapif
u asymptomatickych boxert. Néktef{ boxefi uhynou
z dtivodu arytmie pfed tim, nez se u nich projevi klinic-
ké priznaky. Rizikova z hlediska ndhlé smrti u lidi je se-
trvald komorova tachykardie (delsi nez 30 sekund). Také
KPK, kterd vznikne v ¢asné diastole, R na T fenomén, je
nebezpecnd. Proto se doporucuje terapii zahdjit u paci-
entd, ktefi maji vice jak 1000 KPK /24 hodin, epizody
ventrikuldrni tachykardie nebo evidenci R na T fenomé-
nu. (Meuers, 2004)

Boxeri se synkopou a intoleranci zdtéze

Idedlni stav je zahdjit terapii az po holterovském EKG
vySetfeni. Ke snizeni poctu KPK a komplexity arytmie
doslo u dvou popsanych protokolt. Prvni zahrnuje po-
dévani sotalolu (1,5-2,0 mg/kg po 12 hodinich). Dru-
hym je poddvani kombinace mexiletinu (5-8 mg/kg po
8 hodinach) a atenololu (12,5 mg pro toto po 12 ho-
dinach). (Mexiletin viak neni na trhu v Ceské republi-
ce - pozndmka autora.)
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Boxeri s dilataci komor a systolickou dysfunkci
V téchto pripadech se doporucuje stejna terapie jako
u dilata¢ni kardiomyopatie.

Jako vhodna doplrkova terapie se jevi podavani rybiho
tuku. Zjistilo se, Ze jeho podavani po dobu 6 tydnt boxe-
ram s AKPK redukuje arytmii. Nutné je vsak jesté stano-
vit optimalni davku a dobu podavani rybiho tuku. (Smi-
th, 2007) Rybi olej mutize byt podavan v davce 40 mg/kg
EPA (kyselina eicosapentaenova) a 25 mg/kg DHA (kyse-
lina dodecahexaenova). (Meuers, 2003)

Prognéza
Psi s AKPKB maji vzdy riziko ndhlé srde¢ni smrti.
Mnoho nemocnych pst Zije bez terapie cely Zivot, také
medikovani psi mohou prozit cely Zivot bez symptomul.
U malého procenta psii se rozvinou pfiznaky chronické-
ho selhani srdce, které je spojené s dilataci komor a sy-
stolickou dysfunkci

Zavér

Arytmogenni kardiomyopatie pravé komory boxerti
(AKPKB) je jednim z onemocnéni srdce, ktera se vysky-
tuji u tohoto plemene. Onemocnéni se dédi autosomal-
né dominantné s nedplnou penetranci. Vyvinuty gene-
ticky test pomahd odhalit postizené jedince a muize slou-
zit jako kritérium pro selekci v chovu boxerti. Diagnosti-
ka AKPKB je zalozena na rodinné anamnéze, vyskytu ko-
morovych arytmii, anamnéze synkopy, netoleranci zaté-
ze a na typickém histopatologickém nilezu.

Otazkou ztistavaji mutace jinych gent zptsobujici
AKPKB . Proto holterovské vysetfeni ziistavd vySetfenim,
které odhali jedince postizené AKPKB. Toto vysetfeni
také dovoluje zhodnotit Gspésnost antiarytmické terapie.

MVDr. Roman Kvapil
Veterindrni klinika

Kolmd 12/686

190 00 Praba 9

e-mail: kvapa.rom@seznam.cz
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