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Ievads. Aritmogena laba kambara kardiomiopatija / displazija (ALKKMP) ir iedzimta slimiba.
Genétisku mutaciju dél miokarda rodas patologiskas parmainas desmosomu uzbilvé - normalu
miokardu aizstaj fibrotiski taukaudi, rodas substrats aritmijam. Pec American Heart Association
datiem, ALKKMP prevalence ir 1 : 2000-1 : 5000. Parsvara mutacijas notiek PKP2 (12p11.21), DSG2
(18q12.1) genos. Lidz Sim Latvija nav bijis $adu pacientu registra.

Darba merkis. Izveidot registru Latvija, lai apzinatu un noverotu ALKKMP pacientus, noteikt
péksnas kardialas naves (PKN) augsta riska pacientus, novértéet arstéSanu un noteikt pacientu gené-
tisko profilu Latvija.

Metodes. Multidisciplinars, prospektivs registrs, kurs ilgs 5 gadus. Latvijas Kardiologijas
centra tika atlasiti pacienti, kuri atbilda ALKKMP diagnosticeSanas kriterijiem (Revised Task Force
Criteria 2010). Pacientiem ieplanotas vizites reizi gada. Pirmas vizites laika tika analizéts - anamneéze,
iepriek3ejie izmeklejumi (Holtera monitorus, EKG), noverteta dzives kvalitate (Quality of Life of Patient
with Arrhythmia anketa), tika veikta EKG, ehokardiografija. Pacientiem tika ieteikta sirds magnetiska
rezonanse, genétiskas analizes. PKN risku noteica péc European Society of Cardiology (Ferndndez-
Armenta J., Brugada J., 2012) datiem. Genetiska testéSana veikta 14 registra pacientiem. PKP2 gens tika
analizets, izmantojot tieSo sekvenesanu, un atrastas genetiskas variacijas tika parbauditas ALKKMP
datu baze [http://www.arvcdatabase.info]. Datu analize tika izmantota SPSS IBM 22. versija. Petijjums
tiek veikts saskana ar LR CMEK atzinumu Nr. 01-29.1/6.

Rezultati. No 2014. gada 1. augusta atlasija 38 pacientus ar aizdomam par ALKKMP. Tika
atklati 13 ALKKMP pacienti, devini (69%) virieSi un Cetras (31%) sievietes. Videjais vecums - 44,38 gadi
(max 72, min 21 £ 15,682), dzives kvalitate - videji 72 + 9,8) punkti no 90. Pacientiem veica EKG,
Holtera monitoréSanu, ehokardiografiju, magnéetisko rezonansi. Veicot EKG, Epsilona vilni konsta-
teja diviem (15%) pacientiem, ventrikularas ekstrasistoles seSiem (46%), invertétus T vilnus vienam
(8%), nenoturigu ventrikularu tahikardiju trim (23%), noturigu ventrikularu tahikardiju vienam (8%).
pacientam Ehokardiografija izvelvets labais kambaris (LK), LK aneirisma - 10 (77%) pacientiem,
palielinats izmeros RVOT (LK izpludes trakts), RVOT / BSA - 6 (46%) pacientiem. Sirds magne-
tiska rezonansé 10 pacientiem (77%) konstatéja LK aneirismatiskus iztilpumus. Genetiski izmekleti
14 pacienti, tostarp viens pirmas pakapes radinieks. Terapija beta blokatorus pielietoja seSi pacienti,
radiofrekvences katetrablaciju (RFKA) - Cetri, implantéjamo kardiodefibrilatoru (IKD) - divi pacienti.
Augsts PKN risks - 6 (46%), vid€js risks - 3 (23%), zems risks - 4 (31%) pacientiem.

Pacientiem tika atklatas nepatogénas, ALKKMP datubazé aprakstitas genétiskas variacijas:
c.1097T>C (rs80325569), ¢.2145+45G>A (rs10772008), c.2145+72A>G (rs7967264), c.2578-69G>A
(rs7956824), ¢.2489+14insC un ¢.2300-21delG. Tika atklatas ALKKMP datu baze 1idz $im neaprakstitas,
domajams, nepatologiskas genétiskas variacijas: ¢.2489+131G>A un ¢.2489+72delA.

Secinajumi. Atklati 13 ALKKMP pacienti. Augsts PKN risks pastav 6 pacientiem. Beta bloka-
toru terapija nozimeta 35,3% (n = 6) pacientu, RFKA - 23% (n = 4), IKD - 12% (n = 2) gadijumu. Visas
atklatas genetiskas variacijas butu nepiecieS$ams parbaudit kontroles grupai, un neaprakstitas gene-
tiskas variacijas pieteikt registréSanai ALKKMP mutaciju datu bazé. Biezaka genétiska variacija
registra pacientiem ir ¢.2145+45G>A, kura tikpat bieZi sastopama ari Eiropas populacija. ¢.1097T>C
registra pacientiem sastopama 8 reizes biezak neka Eiropas populacija, un tiesi pacientiem ar augstu
PKN risku. Latvijas populacijas pacientiem butu nepiecieSams veikt ari citu ar ALKKMP saistitu genu
sekvenesanu, lai genétiski apstiprinatu ALKKMP diagnozi un palidzetu agrini noteikt slimibas attis-
tibas risku pirmas pakapes radiniekiem.

RSU ZINATNISKA KONFERENCE
2015. gada 26.-27. marta

II



