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Wstep

Wraz z rozwojem metod diagnostycznych i po-
prawg ich dostepnoS§ci wrasta liczba dzieci, u kto-
rych w oSrodkach kardiologii dzieciecej rozpoznaje
sie kardiomiopatie. NajczeSciej jest to kardiomio-
patia przerostowa, rozstrzeniowa i arytmogenna
kardiomiopatia prawej komory. Rozmowa z rodzi-
cami, podczas ktorej ttumaczy sie istote choroby
dziecka oraz informuje o mozliwoSci wystapienia
naglej Smierci, jest zawsze bolesnym przezyciem
dla rodzicéw i lekarza. Tym bardziej, ze zwykle s3
to dzieci pozornie zdrowe, u ktérych nie wystepuja
dolegliwo$ci, czesto uprawiajace sport.

Znaczacy postep, jaki osiagnieto w ostatnich
latach, umozliwil bardziej precyzyjne okre§lenie
przyczyn i mechanizmoéw prowadzacych do naglej
$mierci u tych chorych oraz dokladniejsze pozna-
nie wskaznikow zapowiadajacych wystapienie na-
glej Smierci. Mimo to przewidywanie zagrozenia
nagla Smiercig u chorych z kardiomiopatiami jest
wciaz bardzo trudnym problemem klinicznym. Do-
tyczy to w szczegdlnoSci dzieci i mlodziezy.

Kardiomiopatia przerostowa

Kardiomiopatia przerostowa (HCM, hypertro-
phic cardiomyopathy) jest choroba serca genetycz-
nie uwarunkowana, z autosomalnym dominujacym
typem dziedziczenia. Istota choroby jest samoist-
ny przerost mie$nia sercowego. W badaniu histo-
patologicznym stwierdza sie calkowicie zaburzony

Adres do korespondencji: Dr med. Waldemar Bobkowski
Klinika Kardiologii Dzieciecej AM im. K. Marcinkowskiego
ul. Szpitalna 27/33, 60-572 Poznan

Nadestano: 12.05.2003 r.

Przyjeto do druku: 30.07.2003 r.

ukiad wiokien i miofibrylli, przerost komorek mies-
niowych oraz ogniska martwicy i widknienia. Cha-
rakterystyczna jest rowniez proporcjonalnie nie-
wielka liczba organelli komorkowych 1 skape tozy-
sko naczyniowe w poréwnaniu z duzg masg
mie$niowa lewej komory [1]. Opisane zmiany pro-
wadza do upoSledzenia podatno$ci rozkurczowej
lewej komory, niedokrwienia mie$nia sercowego
oraz stanowig substrat dla groznych dla zycia zabu-
rzen rytmu serca [2]. Czesto§¢ HCM w populacji
ogoblnej ocenia sie na 0,2% [3]. Oznaczaloby to, ze
w Polsce ok. 80 000 os6b dotknietych jest tym scho-
rzeniem, z czego istotng cze$é stanowig dzieci
1mlodziez. Mimo réznych badan prowadzonych przez
wiele lat, nadal nie wynaleziono skutecznego lecze-
nia HCM, ciagle nie ma sposobu zapobiegania naj-
grozniejszym jej powikianiom — naglej Smierci [1,
4, 5]. Objawy choroby moga pojawic sie juz w okre-
sie niemowlecym, jednak bardziej typowe jest wy-
stgpienie przerostu w pozniejszym dziecinstwie lub
w okresie miodzieficzym. W tym czasie szczegol-
nie czesto dochodzi do znacznego przyrostu grubo-
§ci mieSnia sercowego, co nie zawsze przebiega
z pojawieniem sie lub nasileniem objaw6w klinicz-
nych.

Najczestszym mechanizmem prowadzacym do
naglej $mierci u dzieci z HCM jest migotanie ko-
mor, rzadziej bradyarytmie. Do najczestszych czyn-
nikow wyzwalajacych migotanie komor u chorych
z HCM naleza komorowe zaburzenia rytmu, napa-
dowe migotanie przedsionkow lub czestoskurcz
nadkomorowy (zwlaszcza przy wspolistnieniu do-
datkowej drogi przewodzenia przedsionkowo-ko-
morowego), blok przedsionkowo-komorowy, zabu-
rzenia hemodynamiczne, niedokrwienie mieénia
sercowego i nadmierny wysitek fizyczny [6, 7].

Kardiomiopatia przerostowa jest schorzeniem
zwykle o tagodnym przebiegu klinicznym. Nagta
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Smier¢ najczeSciej wystepuje u dzieci 1 mlodziezy
oraz u chorych ponizej 30 rz. Roczng Smiertelno$¢
ocenia sie na 1-4% [8-11]. Rokowanie jest lepsze
w przypadku koniuszkowej postaci HCM [12]. Po-
niewaz wiekszo$¢ chorych, ktorzy zmarli nagle, nie
zgltaszata zadnych dolegliwosci, konieczna jest oce-
na innych czynnikoéw ryzyka naglej Smierci.

Czynniki genetyczne

Powszechnie obserwowane czeste wystepowa-
nie naglych zgonéw w jednych rodzinach w porow-
naniu z fagodnym przebiegiem w innych, sugerowa-
o obecno$¢ czynnikow genetycznych odpowiedzial-
nych za przebieg kliniczny choroby, w tym za
wystepowanie naglych zgonow. Dotychczas ziden-
tyfikowano 7 genow, ktorych mutacje dziedziczy sie
wsp6lnie z HCM ze zmiennym stopniem penetra-
cjiiekspresji. Ustalenie rozpoznania molekularne-
go umozliwia zdiagnozowanie choroby przed wysta-
pieniem jej cech klinicznych 1 moze by¢ pomocne
W prognozowaniu przebiegu choroby. W przypad-
ku stwierdzenia niektérych mutacji genu tancucha
ciezkiego p-miozyny sercowej (Val606Met,
Leu908Val) oraz genu MBP-C rokowanie jest lep-
sze. Wystepowanie mutacji genu sercowej S-mio-
zyny, takich jak Arg403Gln, Arg719Trp, zwigzane
jest natomiast z czestym wystepowaniem naglej
$mierci sercowej [13, 14]. Mutacje genu troponiny T
prowadza do nasilenia zaburzen struktury tkanki
mie$nia sercowego i1 zwykle niezbyt nasilonego
przerostu mie$nia lewej komory [13, 15, 16]. Obec-
no$§¢ mutacji genu troponiny T wiaze sie z wyraz-
nym wzrostem ryzyka wystapienia naglej Smierci
[13, 16]. Rozpoznanie HCM u dziecka jest wskaza-
niem do wykonania badania echokardiograficznego
1, o ile jest to mozliwe, badan genetycznych u naj-
blizszych czlonkoéw rodziny.

Stwierdzenie wystepowania naglych zgonow
w najblizszej rodzinie dziecka z HCM pogarsza roko-
wanie. Wskaznik ten charakteryzuje sie jednak niska
czulo$cia w wykrywaniu zagrozonych dzieci [6].

Objawy kliniczne

Nie stwierdzono zaleznoSci miedzy wystepo-
waniem bolu w klatce piersiowej, duszno$ci i ogra-
niczeniem tolerancji wysitku fizycznego a wystepo-
waniem naglej $mierci u chorych z HCM [9, 17].
Przebyte naglte zatrzymanie krazenia oraz wyste-
powanie nawracajacych utrat przytomnos§ci w wy-
wiadzie, szczego6lnie przy wspolistniejacych innych
czynnikach zagrozenia nagla $miercia, pogarsza
rokowanie u tych chorych. Przebyte nagle zatrzy-

manie krazenia nie jest jednak jednoznacznym czyn-
nikiem rokowniczym u danej osoby, bowiem u ok.
50% pacjentow dalszy przebieg choroby jest po-
my$lny, ale az 33% chorych umiera nagle na sku-
tek nastepnego zatrzymania krazenia w ciaggu roku
od pierwszego incydentu [5, 9, 17].

Wskazniki hemodynamiczne

U chorych z HCM istnieje bezsporny zwigzek
miedzy wysitkiem i naglymi zgonami — u wiekszo-
Sci nagla Smier¢ nastepuje w czasie lub bezposred-
nio po wysitku [18, 19]. U 25-40% mtodych os6b
z HCM obserwuje sie reakcje hipotensyjng podczas
wysitku fizycznego, tzn. obnizenie wartoSci ciSnie-
nia tetniczego o wiecej niz 20 mm Hg wzgledem
osiaggnietej warto$ci maksymalnej. Towarzyszy
temu spadek oporu naczyn obwodowych. Obnize-
nie ci$nienia tetniczego moze prowadzi¢ do wtor-
nego niedokrwienia mie$nia sercowego i zaburzen
rytmu serca. Tego rodzaju reakcja wskazuje na
zwiekszone ryzyko naglej Smierci u miodych cho-
rych, jednak wskaznik ten charakteryzuje sie niskg
czuto$cig [17, 19-21].

Echokardiografia jest mato przydatng metodg
w ocenie wskaznikow zagrozenia w tej grupie cho-
rych. Cze§¢ autorow wskazuje na istotny przerost
wolnej Sciany lewej komory jako czynnik ryzyka,
jednak inni tego nie potwierdzaja. Nie potwierdzo-
no takze znaczenia obecno$ci gradientu w drodze
odptywu lewej komory (LVOTO, left ventricular
outflow tract obstruction), upo$ledzenia funkcji roz-
kurczowej lewej komory oraz powiekszenia lewe-
go przedsionka jako czynnikow zagrozenia nagla
Smiercig u chorych z HCM [2, 6, 18, 22, 23]. Jednak
prawdopodobnie u dzieci ze znacznym stopniem
LVOTO wzrost ci$nienia w lewej komorze, wywo-
tujac szereg wtornych patomechanizmoéw, jest po-
tencjalnym zagrozeniem wystapienia czestoskurczu
komorowego i nagtej Smierci sercowej [7, 19].

Zaburzenia rytmu serca

Nieutrwalony czestoskurcz komorowy wyste-
puje w badaniu holterowskim u ok. 20% dorostych
chorych, u dzieci rzadziej [10]. Jego podiozem jest
specyficzna dla HCM dezorganizacja wiokien mio-
kardialnych (disarray), stwarzajaca warunki do po-
wstania zjawiska fali nawrotnej. Ryzyko wystapie-
nia tachyarytmii komorowej wzrasta, jesli opisanym
wyzej czynnikom (hipotensja wysitkowa, niedo-
krwienie, substrat dla fali nawrotnej) towarzysza
zaburzenia elektrolitowe lub dysfunkcja uktadu au-
tonomicznego [7]. Stwierdzenie nieutrwalonego
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czestoskurczu komorowego u miodziezy i mtodych
dorostych wigze sie ze wzrostem ryzyka naglej
Smierci [6, 24, 25]. Czulo$¢ tej postaci arytmii
w przewidywaniu naglej Smierci jest niska, jednak
warto$¢ predykcyjna ujemna przekracza 90%. Ozna-
cza to, ze niestwierdzenie nieutrwalonego czesto-
skurczu komorowego u tych pacjentdow stanowi
dobre rokowanie [25]. Niektorzy autorzy sugeruja,
ze nieutrwalony czestoskurcz komorowy ma istot-
ne znaczenie prognostyczne jedynie u chorych z to-
warzyszacymi utratami przytomnos$ci [26]. U dzie-
ci nieutrwalony czestoskurcz komorowy nalezy
traktowac jako czynnik ryzyka naglej Smierci [4].
Stwierdzenie nieutrwalonego czestoskurczu komo-
rowego podczas wysitku wiaze sie z bardzo wyso-
kim ryzykiem. Utrwalony czestoskurcz komorowy
u chorych z HCM wystepuje niezwykle rzadko
1 w istotny sposob pogarsza rokowanie [6, 18].

Programowana stymulacja komor nie znalazta
zastosowania w ocenie stopnia ryzyka naglej Smier-
ciu dzieci z HCM. Obok trudnego do zaakceptowa-
nia ryzyka chorych, warto§¢ czulo$ci i swoistosSci in-
dukowanego czestoskurczu komorowego jest po-
rownywalna ze stwierdzeniem nieutrwalonego
czestoskurczu komorowego w badaniu EKG me-
toda Holtera [6, 7, 17, 18]. Saumarez 1 wsp. [27] za-
proponowali inne wykorzystanie badania elektrofi-
zjologicznego w ocenie ryzyka naglej Smierci
w HCM. Dezorganizacja utkania mie$nia sercowe-
go oraz widknienie §rodmigzszowe moga byé przy-
czynami niejednorodnego rozprzestrzeniania impul-
sOw elektrycznych, opdznienia przewodzenia $rod-
komorowego 1 powstania wielu dodatkowych
szlakow przewodzenia, ktore moga przewodzic lub
blokowaé impulsy zaleznie od lokalnych warunkéw
refrakcji. Tworzy to warunki do powstania komoro-
wych zaburzen rytmu w mechanizmie fali nawrot-
nej. Autorzy ci wykazali, ze im wieksze jest op6z-
nienie czasu przewodzenia wystymulowanych po-
budzen rejestrowanych réwnocze$nie w czterech
punktach w prawej komorze, tym wieksze jest ry-
zyko wystapienia groznych dla zycia tachyarytmii
komorowych [27].

Podsumowujac, mozna stwierdzic, ze w HCM ry-
zyko naglej Smierci zwiekszaja nastepujace czynniki:
— nagle zgony w rodzinie dziecka;

— nosicielstwo mutacji genowej zwiazanej ze
zwiekszong Smiertelno$cia;

— nagle zatrzymanie krazenia w wywiadzie;

— nawracajace utraty przytomnos$ci w wywiadzie;

— utrwalony i nieutrwalony czestoskurcz komo-
rowy;

— czestoskurcz nadkomorowy (ze wspolistnieja-
cym zespolem preekscytacji lub bez niego);

— bradykardia;
— opobznienie przewodzenia Srodkomorowego
w badaniu elektrofizjologicznym.

Leczenie

Zasadniczg role w zapobieganiu naglej Smierci
ma wczesne rozpoznanie choroby. W badaniach au-
topsyjnych przeprowadzonych wéréd miodych osob
zmartych nagle podczas wysitku fizycznego u nie-
mal 30% stwierdzono nierozpoznang wczesniej
HCM [28]. Podstawowym zaleceniem jest unikanie
wysitkow fizycznych, szczegodlnie naglych. Lecze-
nie profilaktyczne powinni rozpoczac chorzy, u kto-
rych wystgpilo zatrzymanie krazenia i pacjenci,
u ktorych stwierdzono dwa lub wiecej czynnikow
ryzyka zagrozenia nagia $miercia. U chorych z cze-
stoskurczem komorowym lub migotaniem przed-
sionkow w leczeniu przewleklym zaleca sie amio-
daron w matych dawkach. U dzieci z migotaniem
komor oraz u 0sob z czestoskurczem komorowym,
u ktorych leczenie amiodaronem jest nieskutecz-
ne, wskazane jest wszczepienie kardiowertera-de-
fibrylatora (ICD, implantable cardioverter-defibrilla-
tor). Kardiowerter-defibrylator wydaje sie obecnie
najbardziej skuteczna metoda zabezpieczenia cho-
rych przed nagla Smiercig spowodowang tachyaryt-
miami komorowymi. Dlatego tez coraz wiecej
osrodkow stosuje ICD w profilaktyce pierwotnej
u chorych ze stwierdzonymi czynnikami ryzyka,
jednak nie wszystkich pacjentow mozna obecnie za-
bezpieczy¢ w ten sposob (dotyczy to w szczegdlno-
§ci dzieci). Alternatywnym sposobem jest leczenie
farmakologiczne amiodaronem. Wystepowanie za-
burzen przewodzenia przedsionkowo-komorowego
z bradykardig wymaga wszczepienia ukiadu stymu-
lujacego serce. Stwierdzenie zespolu preekscytacji
komor, przy wspolistnieniu napadowego migotania
przedsionk6w lub napadowego czestoskurczu
przedsionkowo-komorowego, stanowi wskazanie do
wykonania ablacji pradem o wysokiej czestotliwo-
Sci podloza czestoskurczu. U dzieci z LVOTO i na-
padowymi utratami przytomnos$ci spowodowanymi
wysitkiem zaleca sie wykonanie miektomii. W in-
dywidualnych przypadkach nalezy rozwazy¢ prze-
szczepienie serca [6, 18, 29, 30].

Arytmogenna kardiomiopatia
prawej komory

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
(ARVCM, arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy) jest schorzeniem rzadszym od kardiomio-
patii przerostowej. Czesto§¢ ARVCM wedtug roz-
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nych zrodel mieSci sie w granicach 1/1000-1/10 000
[6, 31]. Istota choroby jest zastepowanie mieSnia
sercowego tkanka wioknisto-ttuszczowa, najcze-
§ciej w obrebie prawej komory, rzadziej komory le-
wej. W obrazie histopatologicznym stwierdza sie
obecno$§¢ tkanki ttuszczowej, przetrwatych wiokien
mie$niowych oraz wzmozone wioknienie Srodmiaz-
szowe. Klinicznym wyrazem tych zmian moga by¢
zaburzenia kurczliwo§ci prawej komory serca
[32, 33]. Najbardziej typowa postacia arytmii u cho-
rych z ARVCM jest jednoksztattny czestoskurcz ko-
morowy o morfologii bloku lewej odnogi peczka
Hisa (70-92%). U dzieci z ARVCM mozna zaobser-
wowac cale spektrum komorowych zaburzen rytmu,
od nielicznych pojedynczych pobudzen przedwcze-
snych do Zle zwykle tolerowanego wieloksztaltne-
go czestoskurczu komorowego. U 7-24% chorych
z ARVCM stwierdza sie nadkomorowe zaburzenia
rytmu, w tym utrwalone lub napadowe migotanie
1 trzepotanie przedsionkow [34, 35]. Czestos$c i sto-
pief nasilenia arytmii komorowej u dzieci czesto nie
zalezy od stopnia nasilenia zmian morfologicznych
w sercu. Rozpoznanie bywa niezwykle trudne, tym
trudniejsze, im mlodszy jest chory. Choroba ma cha-
rakter postepujacy, u dzieci zmiany moga by¢ bar-
dzo subtelne [36]. U znacznej czeSci dzieci
z ARVCM obraz echokardiograficzny jest prawidio-
wy, a jedyng uznang metoda diagnostyczng umozli-
wiajaca przyzyciowe rozpoznanie ARVCM jest biop-
sja mie$nia sercowego [33].

Nagte zgony stanowia 80% wszystkich zgonow
w ARVCM. Choroba ta jest odpowiedzialna za 25%
naglych zgonoéw wsrod mlodych oséb uprawiaja-
cych sport i jest jedng z najczestszych przyczyn
naglej Smierci przed ukonczeniem 35 rz. [37].
Schorzenie to u dzieci czesto przebiega bezobja-
wowo. Pierwsze objawy w postaci komorowych
zaburzen rytmu odnotowuje sie najczeSciej u na-
stolatkow. Arytmie komorowe u dzieci ponizej 10
rz. sa rzadko$cia. Niekiedy pierwszym objawem
choroby u dzieci 1 mlodziezy jest utrata przytom-
nos$ci (29%), migotanie komor z zatrzymaniem
krazenia (7-23%), a czasami nagla Smier¢ serco-
wa. U tych chorych czestoskurcz komorowy, naj-
czeScie] wywolany wysitkiem, moze by¢ pierw-
szym 1 jednocze$nie letalnym objawem choroby
[34-36]. Smiertelnoéé w ARVCM jest wielokrot-
nie mniejsza w grupie chorych leczonych antyaryt-
micznie [31, 32]. Dlatego, szczegolnie w tej postaci
kardiomiopatii, zasadnicze znaczenie w zapobiega-
niu naglej Smierci ma rozpoznanie choroby przed
wystapieniem pelnej symptomatologii. Jest to o
tyle istotne, ze oprocz wysitku fizycznego, dzieci
te narazone sg na zwiekszone ryzyko naglej Smier-

ciréwniez podczas zabiegdw operacyjnych w znie-
czuleniu ogbélnym [31, 37, 38].

Dotychczas nie poznano dobrze czynnikéw ry-
zyka wystapienia naglej Smierci u chorych z ARVCM.
Nie potwierdzono znaczenia rokowniczego obciazo-
nego wywiadu rodzinnego oraz wystepowania utrat
przytomnos$ci w wywiadzie. Takze ocena dyspers;ji
QT 1 stwierdzenie nieutrwalonego czestoskurczu
komorowego w badaniu EKG metoda Holtera nie
stanowia czynnikow wplywajacych na ocene roko-
wania. Stwierdzenie w badaniu holterowskim
utrwalonego czestoskurczu komorowego znacznie
pogarsza rokowanie, chociaz badanie to ma stosun-
kowo niska czuto§¢ w wykrywaniu tej postaci aryt-
mii [6, 34]. Natomiast 24-godzinne badanie EKG
metoda Holtera jest istotne w ocenie skuteczno$ci
leczenia antyarytmicznego tych chorych. Programo-
wana stymulacja komor ma ograniczone znaczenie
kliniczne u dzieci z ARVCM.

Po6zne potencjaly komorowe (LP, late poten-
tials) wystepuja u 47-91% badanych [39, 40]. Wy-
kazano istotna zalezno$¢ pomiedzy wzrostem stop-
nia zwloknienia prawej komory a wystepowaniem
LP. U dorostych chorych LP stanowia niezalezny
czynnik ryzyka wystapienia utrwalonego czesto-
skurczu komorowego, a w przypadku wspolistnie-
nia zaburzenia czynnoS$ci prawej komory takze mi-
gotania komor [39]. Stwierdzenie LP u dzieci
z arytmia komorowa o morfologii bloku lewej od-
nogi powinno dla lekarza stanowi¢ wskazanie do
poszerzenia diagnostyki obrazowej w kierunku
ARVCM. Jest to o tyle istotne, ze u dzieci czesto
obserwuje sie ,,idiopatyczne” komorowe zaburze-
nia rytmu z drogi odplywu prawej komory o mor-
fologii bloku lewej odnogi (a wiec podobnej jak
w ARVCM), zwykle o tagodnym przebiegu klinicz-
nym. Tej postaci arytmii bardzo rzadko towarzy-
szy nieprawidlowy wynik uSrednionego zapisu
EKG.

Badania prowadzone w ostatnich latach wska-
zuja na duza przydatno$¢ oceny dyspersji depola-
ryzacji (dyspersji QRS) w ocenie zagrozenia naglym
zgonem w ARVCM. Warto$c¢ dyspersji QRS = 40 ms,
a wedlug innych = 50 ms, wskazuje na zagrozenie
nagla $miercia u dorostych chorych z czuloScia
wynoszaca 90% 1 swoisto$cia — 77% [41, 42].

Wielu autorow podziela opinie, ze jednym
z najbardziej istotnych czynnikow obcigzajacych ro-
kowanie w tej chorobie jest obecno§é rozstrzeni lub
zaburzen kurczliwo$ci prawej komory serca,
zwlaszcza z jednoczesnym zajeciem komory lewej.
Chorzy, ktorych nie poddano leczeniu, w szczegol-
ny sposob sg zagrozeni utrwalonym czestoskurczem
komorowym i nagla Smiercia [6, 34, 35, 42].
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Leczenie

Podstawowym zaleceniem dla dzieci i mlodzie-
zy z ARVCM jest unikanie wysitku fizycznego
1 uprawiania sportu. Lekiem z wyboru w leczeniu
tachyarytmii komorowych jest sotalol. W wybra-
nych przypadkach stosuje sie (pojedynczo lub
w kombinacji) inne leki (amiodaron, amiodaron wraz
z B-blokerem lub leki antyarytmiczne grupy Ic
tacznie z B-blokerem). U chorych opornych na le-
czenie antyarytmiczne nalezy rozwazy¢ wykonanie
ablacji pradem o wysokiej czestotliwoSci podioza cze-
stoskurczu, chociaz nie ma przekonujacych danych
o skuteczno$ci tej metody w zapobieganiu naglej
Smierci. Do$wiadczenia z uzyciem ICD u dzieci
z ARVCM s3 niewielkie. Stosowanie tej metody
u chorych z ARVCM (szczegolnie dzieci) wiaze sie
z wieloma problemami technicznymi. Z dotychcza-
sowych obserwacji wynika, ze wszczepienie ICD
zmniejsza ryzyko naglej Smierci u chorych po epi-
zodzie migotania komor, z opornymi na farmakote-
rapie utrwalonymi tachyarytmiami komorowymi
oraz w grupie szczegdblnego ryzyka (obecno$§¢
utrwalonego czestoskurczu komorowego ze wspot-
istnieniem zaburzen kurczliwo$ci prawej i lewej
komory serca) [6, 33-35].

Kardiomiopatia rozstrzeniowa

Kardiomiopatia rozstrzeniowa (DCM, dilated
cardiomyopathy) jest przewleklia chorobg serca, cha-
rakteryzujaca sie rozstrzenig z obnizeniem kurczli-
wosci lewej lub obu jego komoér. U podloza tej po-
staci kardiomiopatii lezg najczesciej nieprawidiowo-
Sci genetyczne, infekcje wirusowe 1 zaburzenia
immunologiczne. Ze wzgledu na czeste (ok. 40%)
rodzinne wystepowanie choroby (w wiekszo§ci dzie-
dziczenie autosomalne dominujace), po rozpoznaniu
choroby u dziecka zaleca sie wykonanie badania
echokardiograficznego u najblizszej rodziny [43].
W przypadku DCM 5-letnia $miertelno$¢ wynosi ok.
20%, z czego ok. 1/3 stanowi Smier¢ nagla [44, 45].
W przeciwienstwie do HCM i ARVCM nagta Smierc
sercowa niezwykle rzadko wystepuje jako pierwszy
objaw choroby. Réznorodno$¢ potencjalnych czyn-
nik6w etiologicznych i mechanizmow patogenetycz-
nych w DCM moze wplywac na réznorodny prze-
bieg kliniczny i rokowanie. W odréznieniu od wcze-
$niej omawianych postaci kardiomiopatii, w DCM
tachyarytmie komorowe stanowia jedna z kilku bez-
posrednich przyczyn naglej Smierci. Istotng role
odgrywaja tu takze bradyarytmie, rozkojarzenie
elektromechaniczne oraz zatorowo$c¢ ptucna i obwo-
dowa [46]. Mnogo$¢ mechanizm6ow odpowiedzial-

nych za nagla Smierc¢ wiaze sie z obecno$cig wielu
czynnik6w obcigzajacych rokowanie.

Przebieg kliniczny DCM u dzieci moze by¢ roz-
ny. U wiekszoS$ci chorych wdrozenie leczenia far-
makologicznego po rozpoznaniu choroby powoduje
szybka poprawe wydolnoSci fizycznej 1 ustapienie
objaw6w niewydolno$ci serca, mimo czesto utrzy-
mujacych sie cech dysfunkcji lewej komory, stwier-
dzanych za pomoca badania echokardiograficznego.
U niewielkiej czesci chorych, mimo intensywnego
leczenia, stan kliniczny stopniowo pogarsza sie i je-
zeli nie zostanie wykonana transplantacja serca, do-
chodzi do zgonu wérod objawow niewydolnoSci ser-
ca [47]. Nalezy jednak podkresli¢, ze na kazdym eta-
pie zaawansowania procesu chorobowego moze
doj$¢ do naglej Smierci sercowe;.

Ryzyko nagtej Smierci w DCM roénie z wie-
kiem oraz stopniem uszkodzenia lewej komory ser-
ca [48]. Uogoblniajac, mozna stwierdzic, ze im bar-
dziej sa nasilone zaburzenia hemodynamiczne, tym
gorsze jest rokowanie. Wystepowanie utrat przy-
tomnoSci jest waznym wskaznikiem zagrozenia
nagla $miercia w tej grupie chorych [49]. Obserwa-
cje chorych z DCM i utratg przytomno$ci w wywia-
dzie ze wszczepionym z tego powodu ICD wykaza-
ly wystapienie wyladowania u 50% chorych
w ciggu Srednio 32-miesiecznej obserwacji [50].

Komorowe zaburzenia rytmu czesto rejestru-
je sie udzieci z DCM [51]. Wi6knienie mie$nia ser-
cowego, wzrost naprezenia widkien mieSniowych
lewej komory, zaburzenia elektrolitowe, zwiekszo-
na aktywno$¢ uktadu renina-angiotensyna-aldoste-
ron, wzrost stezenia katecholamin oraz stosowane
leki (m.in. leki moczopedne i naparstnica) stanowig
potencjalng przyczyne arytmii komorowej u tych
chorych [7]. Wielu (choé nie wszyscy [44]) autorow
uwaza, ze stwierdzenie czestoskurczu komorowego
oraz licznych (> 1000/d.) pojedynczych pobudzen
przedwczesnych komorowych w badaniach elektro-
kardiograficznych stanowi istotny czynnik ryzyka na-
glej Smierci, w szczegblnoSci u chorych z obnizong
frakcja wyrzutowa lewej komory ponizej 30%, a we-
diug innych juz ponizej 40% [6, 45, 52].

Autorzy nielicznych prac dotyczacych tego pro-
blemu wskazuja na istotne znaczenie obecnos§ci LP
w usrednionym zapisie EKG, zmiennoSci zatam-
ka T oraz catkowitego bloku lewej odnogi peczka
Hisa jako czynnikéw ryzyka wystapienia utrwalo-
nego czestoskurczu komorowego i migotania komor
oraz naglej Smierci u chorych z DCM [53-56].

Nie wykazano przydatno$ci programowane;j sty-
mulacji komér w ocenie ryzyka wystapienia utrwa-
lonego czestoskurczu komorowego, migotania ko-
mor oraz nagtej Smierci u chorych z DCM [57].
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Zmniejszenie stopnia ryzyka naglej Smierci
sercowej u tych chorych wymaga przede wszystkim
dazenia do zmniejszenia stopnia zaburzen hemody-
namicznych. Dlatego postepowanie terapeutyczne
w DCM obejmuje w pierwszej kolejnosSci leczenie
niewydolnoSci serca (leki 8-adrenolityczne, moczo-
pedne, inhibitory konwertazy) oraz u niektoérych
chorych terapie antykoagulantami w celu zmniej-
szenia ryzyka powiklan zatorowo-zakrzepowych
[58, 59]. Lekiem z wyboru w terapii arytmii komo-
rowe]j jest amiodaron, natomiast w prewencji wtor-
nej nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD [50, 60]. Sto-
sowanie -blokerow oraz amiodaronu u wielu cho-
rych prowadzi do zmniejszenia liczby 1 stopnia
nasilenia komorowych zaburzen rytmu serca. Nie
wykazano jednak istotnego zmniejszenia ryzyka
wystapienia naglej Smierci u chorych z DCM podda-
nych terapii tymi lekami [6, 44, 61]. U chorych
z DCM 1 zaawansowanymi objawami niewydolnoS§ci
serca nalezy rozwazy¢ przeszczepienie serca.
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