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Egenreklam…☺



Bakgrund

• Först beskriven 1982, ärftlig hjärtmuskelsjukdom, kan ge rytmrubbningar och
hjärtsvikt

• 1:5000 – 1:2000

• Mikroskopiska skador i myokardiet läker med inlagring av fett och bindväv

• Mycket brett fenotypiskt spektrum

• AC eller ACM – arrhythmogenic cardiomyopathy

• Diagnostiska kriterier presenterades 1994, de reviderade Task Force Criteria 2010 
(TFC2010)

• Imaging, vävnadskaraktäristik, depolarisation o repolarisationsstörningar, arytmier, 
familjehistoria inkl genetiska fynd



ARVC



ARVC utredning

• Bilddiagnostik
- Ekokardiografi (med mer fokus på höger kammare än vid standardundersökning)
- MR hjärta

• Vävnadsdiagnostik
- Hjärtmuskelbiopsi utförs numera sällan på ren diagnostisk indikation

• Repolarisations- och depolarisationsstörningar
- Vilo-EKG
- SAECG (Signal-averaged electrocardiography, ”sena potentialer”, högfrekvens-EKG)

• Arytmier
- Holter-EKG/telemetri (för att räkna antal VES per 24 timmar och eventuellt dokumentera icke-
ihållande VT)
- Cykelarbetsprov (ansträngningsutlöst arytmi?)

• Familjeanamnes inklusive genetisk analys 





”Diagnosis of 
arrhythmogenic
cardiomyopathy: 
The Padua criteria”

Corrado et al, 2020



Fig. 2 

Corrado et al. International Journal of Cardiology 2020 319106-114



Fig. 3 

Corrado et al. 
International Journal of Cardiology 2020 
319106-114

ACM
diagnos



Diff-diagnoser



Biopsi

• Biopsi del av TFC2010, men görs sällan primärt
• Fria väggen tunn -> risk för perforation
• Septum “tryggare”, men påverkas sent av ARVC
• “Fläckigt” engagemang

• Som led i diff-diagnostik, helst guidat av elektroanatomisk kartläggning
• Viktigt fortsatt vid obduktion (komplikationsrisken begränsar inte längre)

• Utveckling av MR- o CT-tekniker kan förhoppningsvis framgent mäta fibros o 
fett icke-invasivt



ARVC - ECG

• 12-avlednings-EKG – hörnsten i diagnostiken

• T-vågsnegativitet i avledningarna V1-V3 
(TFC2010 major-kriterium)

• Depolarisations- och
repolarisationsstörningarna kan variera över
tid och även vara reversibla

• Diagnosen kan ställas “bara” utifrån EKG
1 major (LBBB VT, superior axel)

1 major (epsilonvåg)

1 major (neg T V1-V3)



ARVC riskvärdering

Bosman LP, Heart Rhythm 2018



ARVC 
riskvärdering

Bosman LP, Heart Rhythm 2018



ARVC riskvärdering

Cadrin-Tourigny J, et al. Eur Heart J. 2019 
Cadrin-Tourigny J, et al. Eur Heart J. 2022 



ICD-indikation?

Bosman LP, Heart 2022



ARVC handläggning/behandling

• Arytmier 
• betablockad

• Antiarytmika (amiodarone, sotalol)

• ICD?

• VT-ablation?

• Vid hjärtsvikt – sedvanlig behandling för detta

• I uttalade fall hjärttransplantation – i regel på sviktindikation

• Begränsa fysisk aktivitet – men exakt till vilken grad är okänt

• Graviditet och förlossning tolereras i regel väl



ARVC genetik

Elliott et al, Eur J Heart Fail. 2019



ARVC genetik, forts

• Autosomalt dominant ärftlighetsgång (mestadels)

• Indexpatienten (probanden) testas initial, sedan diagnosen ställts
• Pedigree/ familjeträd
• Kaskadtestning

• Tyvärr inte sällan mer svårtolkade fynd



Användbarhet för genetiska fynd

European Heart Rhythm Association (EHRA)/Heart Rhythm Society (HRS)/Asia Pacific Heart Rhythm Society (APHRS)/Latin American Heart
Rhythm Society (LAHRS) Expert Consensus Statement on the Q2Q1 State of Genetic Testing for Cardiac Diseases. Wilde et al. 2022



PKP2 en gen – många varianter



Genetisk analys









ARVC – take home message

• Misstänk vid

• T-negativitet i V1-V3 utan annan bakomliggande orsak

• Vid dilaterad högerkammare / nedsatt högerkammarfunktion

• Ventrikulära arytmier, främst hos unga patienter

• Behandling

• Arytmier – betablockad, antiarytmika, ev ICD, ev VT-ablation

• Vid hjärtsvikt – sedvanlig behandling för detta

• I uttalade fall hjärttransplantation

• Begränsa fysisk aktivitet – men exakt till vilken grad är okänt



ARVC – take home message

• Genetik

• Efter ställd diagnos

• För familjeutredning, inte riskvärdering hos individen



Tack!


