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Definicja

Kardiomiopatia przerostowa (HCM, hypertropic
cardiomyopathy) to postac pierwotnej kardiomiopatii
charakteryzujaca sie przerostem migsnia sercowego,
do ktérego dochodzi w wyniku mutacji w genach
kodujacych biatka sarkomeru. W ponad potowie
przypadkéw wystepuje rodzinnie, w pozostatych
ma charakter sporadyczny. W dokumencie opraco-
wanym przez Grupe Robocza Europejskiego Towa-
rzystwa Kardiologicznego (ESC, European Society of
Cardiology) w 2008 roku HCM sklasyfikowano jako
jedna z pieciu podstawowych typéw kardiomiopatii
[1]. W najnowszym dokumencie ESC z 2014 roku [2]
HCM zdefiniowano jako pogrubienie $ciany lewe;

komory, ktére nie wynika jedynie z nieprawidlowych
warunkéw obcigzenia. Te definicje nalezy przyjac
jako obowiazujaca w Europie.

Wedtug klasyfikacji amerykanskiego towarzy-
stwa kardiologicznego [3], ktéra odchodzi od trady-
cyjnego, morfologicznego podzialu kardiomiopatii
na rzecz klasyfikacji bardziej przyczynowych, HCM
jest klasyfikowana wéréd kardiomiopatii pierwot-
nych uwarunkowanych genetycznie (ryc. 1).

Patogeneza

W klasyfikacji amerykanskiej zawezono rozpo-
znanie HCM jedynie do przerostu w przebiegu mu-
tacjibiatek sarkomeru; podzial wedtug ESC jest mniej

Kardiomiopatie

| . .

. .

HCM DCM ARVC

RCM Niesklasyfikowane

_/

Rodzinna/uwarunkowana genetycznie

Niewystepujaca rodzinnie/
/nieuwarunkowana genetycznie

v v

v v

Niezidentyfikowany

defekt genetyczny Podtyp choroby

Idiopatyczna Podtyp choroby

Rycina 1. Klasyfikacja kardiomiopatii wediug European Society of Cardiology; HCM (hypertrophic
cardiomyopathy) — kardiomiopatia przerostowa; DCM (dilated cardiomyopathy) — kardiomiopatia
rozstrzeniowa; ARVC (arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy) — arytmogenna kardiomiopatia
prawej komory; RCM (restrictive cardiomyopathy) — kardiomiopatia restrykcyjna
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konsekwentny, za to bardziej tradycyjny i pozwala na
rozpoznanie HCM takze wtedy, gdy nie ma rzeczywi-
stego przerostu kardiomiocytéw, a pogrubienie mies-
nia sercowego stwierdzane w badaniach obrazowych
wynika na przyklad z obecnoéci choroby uktadowej,
spichrzania lub nacieku. Kardiomiopatia przerostowa
charakteryzuje si¢ dziedziczeniem autosomalnym do-
minujgcym, przy czym w wiekszoscibadan wystepuje
niewielka przewaga chorych pici meskiej [2]. Ziden-
tyfikowano kilkaset réznych mutacji; bardzo silne
dowody dotycza 8 bialek sarkomeru, ktére tacznie
odpowiadaja za okolo 60% wszystkich przypadkéw
[2]. Czestos¢ wystepowania HCM w populacji szacuje
sie na okolo 0,2%, tj. 1 przypadek/500 os6b [4].

Obraz kliniczny

Fenotyp kliniczny bywa niezwykle zréznicowany,
podobnie jak penetracja genuiwiek, w ktérym HCM
sie ujawnia. Choroba moze przebiega¢ dtuzszy czas
bezobjawowo, w obrazie klinicznym — zaleznie od
stadium choroby — moga dominowac objawy za-
burzen rytmu serca, zastabniecia, dlawica lub cechy
niewydolnosci serca. Bywa, ze pierwszym objawem
choroby jest nagly zgon sercowy (SCD, sudden car-
diac death). W przypadku stwierdzenia przerostu
w badaniu obrazowym (za kryterium diagnostyczne
przyjeto arbitralnie warto$¢ > 15 mm dla gruboéci
rozkurczowej przynajmniej jednego segmentu lewej
komory, zmierzong dowolna technika obrazowania
[2]) nalezy wykluczy¢ inne wtérne przyczyny jego
obecnoéci, miedzy innymi nadci$nienie tetnicze, ste-
noze aortalng, serce sportowca, amyloidoze, chorobe
Fabry’ego i inne. Charakterystycznym zjawiskiem
w HCM jest obecnos¢ zawezania w drodze odplywu
lewej komory (LVOT, left ventricular outflow tract),
wynikajacego ze znacznego pogrubienia segmen-
téw podstawnych przegrody miedzykomorowejiich
wpuklania w LVOT z réwnoczesnym skurczowym
przemieszczaniem przedniego platka mitralnego
w kierunku LVOT (SAM, systolic anterior motion)) [5].

Postepowanie

Postepowanie w HCM obejmuje diagnostyke r6z-
nicowg, poszukiwanie ewentualnych wtérnych przy-
czyn przerostu lub pogrubienia mig$nia lewej komo-
ry, a takze leczenie farmakologiczne ukierunkowane
naograniczenie objaw6w oraz spowalnianie postepu
choroby. U opornych na farmakoterapie pacjentéw

z objawami z istotnym zawezaniem w LVOT nalezy
rozwazy¢leczenie zabiegowe. U wszystkich chorych
zHCM nalezy oszacowaé ryzyko SCDiw przypadku
obecnodci czynnikow ryzyka rozwazy¢ kwalifikacje
doimplantacji. W przypadku potwierdzenia diagno-
zy HCM wszyscy krewni pierwszego stopnia powin-
ni zostac objeci badaniem przesiewowym.

Diagnostyka

Diagnostyka HCM rozpoczyna sie zazwyczaj od
oceny klinicznej uwzgledniajacej nie tylko wystepo-
wanie objawo6w, ale rowniez analizg rodowodu ge-
netycznego, badanie elektrokardiograficzne (EKG),
badan obrazowych i laboratoryjnych. Pelna ocena
kliniczna powinna by¢ ukierunkowana na identyfi-
kacje swoistych ,ostrzezen diagnostycznych” (ang.
red flags), ktére moga sugerowac specyficzng chorobe.
W przypadku braku takich cech w wytycznych zale-
ca sie rozwazenie badan genetycznych. Najnowszy
dokument ESC [2] zawiera list charakterystycznych
nieprawidiowosciiodchylen w badaniach dodatko-
wych w odniesieniu do poszczegélnych jednostek
chorobowych.

Leczenie farmakologiczne

Nalezy podkresli¢, ze leczenie farmakologiczne
powinno dotyczy¢ wylacznie pacjentéw wykazuja-
cych objawy i obejmowac w pierwszym rzedzie za-
stosowanie f-adrenolitykéw pozbawionych dzialan
rozszerzajacych naczynia. W przypadku ich niesku-
tecznosci, przeciwwskazan lub nietolerancji alterna-
tywe stanowi antagonista wapnia— werapamil. Oba
te leki mozna Iaczy¢ z disopiramidem u pacjentéw
z zawezajaca postacia HCM (HOCM, hypertrophic ob-
structive cardiomyopathy) [5]. W przypadku wystepo-
wania objaw6éw niewydolno$ci serca z towarzysza-
cym pogorszeniem funkcji skurczowej lewej komory
(LVEEF [left ventricular ejection fraction] < 50%) nalezy
leczy¢ pacjentéw zgodnie z odpowiednimi dla tej
sytuacji wytycznymi [6]. JeSli objawom towarzyszy
przetrwala niska LVEE to do stosowanych uprzed-
nio beta-adrenolitykéw lub werapamilu mozna
dolaczy¢ diuretyk, inhibitor konwertazy angioten-
syny lub sartan. Nalezy jednak podkreéli¢, ze trzy
ostatnie leki, zmniejszajace obcigzenie nastepcze,
nalezy stosowaé w HCM z bardzo duza ostroznoscia.
Ponadto nalezy unika¢ lekéw o dzialaniu inotro-
powo dodatnim, zwlaszcza w HOCM, w tym digo-
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ksyny oraz innych lekéw rozszerzajacych naczynia,
takich jak pochodne dihydropirydynowe antago-
nistéw wapnia [4, 5]. W przypadku wystepowania
migotania przedsionkéw wskazane jest wdrozenie
leczenia przeciwzakrzepowego doustnymi lekami
przeciwzakrzepowymi. W celu kontroli czestosci
rytmu nalezy stosowac beta-adrenolityki lub werpa-
mil, natomiast w kontroli rytmu lekami z wyboru sa
disopiramid i amiodaron.

Leczenie zahiegowe

W przypadku istnienia objawowego, tj. skutku-
jacego ciezka dusznoscia, bélami w klatce piersiowej
lub innymi objawami wysitkowymi (omdlenia, stany
przedomdleniowe), ktére zaburzajq codzienne funk-
cjonowanie pacjenta lub znacznie obnizajg jakos¢
jego zycia, opornego na farmakoterapie zawezenia
w drodze odptywu lewej komory (LVOT, left ventri-
cular outflow tract) mozna rozwazy¢ leczenie zabiego-
we. Obecnie przyjmuje sie, ze zabiegi zmniejszajace
zawezenia w LVOT u pacjentéow z HCM powinny
by¢ wykonywane wyltacznie u opornych na farma-
koterapie chorych z objawami, z istotnym zaweza-
niemw LVOT (= 50 mm Hg), z odpowiednig anatomia
przegrody miedzykomorowej [4].

Istnieja dwie metody zabiegowego zmniejszenia
gradientu w LVOT u wykazujacych objawy pacjentéw
z HCM — miektomia chirurgicznaiablacja alkoholo-
wa. Korekcja chirurgiczna jest z powodzeniem stoso-
wana w do$wiadczonych osrodkach od wielu lat, przy
minimalnym ryzyku powiktan okolooperacyjnych[7].
W przypadku pacjentéw w zaawansowanym wie-
ku lub z licznymi czynnikami ryzyka operacyjnego
i chorobami wspélistniejacymi alternatywe stanowi
ablacja alkoholowa [8]. W przypadku przeciwwska-
zan do obu typéw zabiegdéw u pacjentéw powyzej
65.roku zycia mozna rozwazy¢ sekwencyjna stymula-
cje dwujamowa przedsionkowo-komorowa z kr6tkim
czasem opdznienia przedsionkowo-komorowego.
Wiecej szczegbtowych informacji na temat leczenia
zabiegowego HCM zamieszczono w artykule I1.80.

Prewencja nagiego zgonu sercowego

Nagty zgon sercowy to najpowazniejsze powikla-
nie HCM. Dlatego kluczowe znaczenie w postepowa-
niu w HCM ma stratyfikacja ryzyka SCD i kwalifika-
cjado implantacji kardiowertera-defibrylatora (ICD,
implantable cardioverter-defibrillator). Bezdyskusyjna

(klasa zalecen I) pozostaje implantacja ICD w pre-
wencji wtérnej, tj. w grupie pacjentéw, u ktérych
wystapily migotanie komér lub ztozone komérkowe
zaburzenia rytmu (utrwalone czestoskurcze komoro-
we) [5]. W przypadku prewencji pierwotnej nalezy
rozwazy¢implantacje ICD u pacjentéw obciazonych
czynnikami ryzyka SCD. Do klasycznych czynnikéw
ryzyka przed lata zaliczano: wywiad rodzinny SCD,
przynajmniej jeden epizod omdlenia o niewyjasnio-
nej przyczynie, grubo$¢ miesnia lewej komory nie
mniejsza niz 30 mm, nieprawidlowgq reakcje cisnie-
nia tetniczego w prébie wysitkowej, wystepowanie
nieutrwalonych czestoskurczéw komorowych w ba-
daniu holterowskim. Dwa ostatnie, o ile wystepuja
jedynie jako pojedyncze czynnikiryzyka, w ostatniej
odstonie wytycznych amerykanskich maja nieco niz-
sza range (IIb) [4]. W najnowszej edycji wytycznych
ESC [2] podsumowano najbardziej aktualng wiedze
na temat czynnikow ryzyka SCD, omawiajac miedzy
innymi wiek pacjenta, wielko$¢ lewego przedsionka,
zawezenie w LVOT. W wytycznych zaproponowano
rewolucyjne podejscie do szacowania ryzyka SCD
opartego na specyficznym kalkulatorze ryzyka —
HCM Risk-SCD [2], dostepnym online (doc2do.com/
/hem/webHCM.html). Na koniec nalezy podkre-
§li¢, ze profilaktyczna implantacja ICD u pacjenta
z HCM bez czynnikéw ryzyka jest postepowaniem
potencjalnie szkodliwym, podobnie jak implantacja
urzadzenia w celu umozliwienia uprawiania sportéw
z elementami wsp6izawodnictwa (klasa zalecen I1I)
[3]. Wiecej informacji na ten temat mozna znalez¢
w artykule [.4.
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Wstep

Choroby spichrzeniowe w $cistym znaczeniu to
wrodzone defekty metaboliczne, skutkujace brakiem
lub niewystarczajacg aktywnoécia pojedynczych
enzyméw komoérkowych. Sa uwarunkowane gene-
tycznie, o dziedziczeniu zazwyczaj autosomalnym
recesywnym. Choroby te zwykle maja charakter
uogolniony, a serce jest jednym z objetych choro-
ba narzadow. Nierzadko zajecie mig$nia sercowego
nie jest wiodagcym problemem, czasem jednak obja-
wy kardiologiczne wysuwaja sie na pierwszy plan
i bywaja przyczyna ostatecznego niepowodzenia
leczenia. O prawdziwym spichrzaniu méwi sie wte-
dy, gdy dochodzi do odkladania r6znych substancji
wewnatrz komdrek (np. choroba Fabry’ego, hemo-
chromatoza) w odréznieniu od choréb naciekowych,
kiedy dochodzi do nacieku przestrzeni zewnatrz-
komérkowej (np. amyloidoza, choroba Gauschera).
Z uwagi na podobny obraz kardiologiczny, charak-
teryzujacy sie pogrubieniem Scian serca zwigzanym
zodkladaniem sie r6znych substancji, a wymagajacy
w pierwszym rzedzie r6znicowania z prawdziwym
przerostem miesnia sercowego, kiedy dochodzi do
zwiekszenia masy kardiomiocytéw, zazwyczaj te
zespoly sa omawiane wspdlnie, a klasyfikowane
w grupie kardiomiopatii wtérnych [1]. Inna ciekawa
grupa niezwykle rzadkich choréb sa uwarunkowane
genetycznie zespoly spichrzania glikogenu ograni-

czone do mieénia sercowego (np. choroba Danona),
zaliczane wedlug amerykanskich towarzystw kar-
diologicznych do kardiomiopatii pierwotnych [1].
Sposréd zawartych w tabeli 1 bardzo rzadkich cho-
rob krotko omoéwio cztery wystepujace wzglednie naj-
czesciej: kardiomiopatie w przebiegu hemochromato-
zy, chorobe Fabry’ego, amyloidoze i chorobe Gausche-
ra; gléwnie w aspekcie réznicowania z kardiomiopatiag
przerostowa (HCM, hypertrophic cardiomyopathy).

Kardiomiopatia w przebiegu hemochromatozy

Hemochromatoza jest spowodowana odktada-
niem zelaza w narzadach miazszowych. Oprécz serca
zazwyczaj zajeciu ulegaja watroba, trzustka, a takze
gonady. Pierwotna hemochromatoza jest uwarun-
kowana genetycznie (defekt genu HFE). W obrazie
kardiologicznym dominuja zaburzenia funkcji skur-
czowejirozkurczowej, bywa ze obecne sa zaburzenia
przewodnictwa. Leczenie przyczynowe obejmuje
upusty krwi i leki chelatujace. Niewydolnos¢ serca
leczy sie objawowo, bywa ze chorzy wymagaja prze-
szczepienia serca [2].

Kardiomiopatia w przebiegu choroby Fabry’ego
Choroba Fabry’ego jest spowodowana wro-
dzonym uwarunkowanym genetycznie niedobo-
rem a-galaktozydazy A, co skutkuje spichrzaniem
glikosfingolipidow w lizosomach komérek, w tym
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Tabela 1. Choroby spichrzeniowe i naciekowe z zajeciem mige$nia sercowego

Kardiomiopatie pierwotne Spichrzeniowe

Naciekowe

Kardiomiopatie wtérne Spichrzeniowe

Naciekowe

HCM (hypertrophic cardiomyopathy) — kardiomiopatia przerostowa

kardiomiocytéw. Obok zajecia mies$nia sercowego,
charakteryzujacego sie obrazem przypominajagcym
HCM, zmiany dotycza miedzy innymi skéry, nerek,
przewodu pokarmowego, narzadu wzroku i stuchu.
Diagnostyka opiera si¢ na ocenie aktywnosci swoiste-
go enzymu w badaniu krwi obwodowej, bywa wy-
konywana biopsja endomiokardialna. Rozpoznanie
powinno by¢ potwierdzone badaniem genetycznym.
Istnieje przyczynowe leczenie substytucyjne rekom-
binowana a-galaktozydaza [3].

Kardiomiopatia w przebiegu amyloidozy

Zajecie serca w przebiegu amyloidozy nie ma
charakteru spichrzania, ale naciekania przestrzeni
zewnatrzkomoérkowej przez zlogi amyloidu. Wyste-
puje kilka postaci amyloidozy, z ktérych najczestsza
jest amyloidoza pierwotna (AL, light chain amyloido-
sis). U okoto polowy pacjentéw dochodzi do zajecia
serca, objawiajacego sie typowo pogrubieniem jego
§cian, charakterystyczna zwiekszong echogenicznos-
ciag miokardium, powiekszeniem przedsionkéw oraz
dominujaca w obrazie klinicznym niewydolnoscia
serca, wtorng do ciezkiej dysfunkcji rozkurczowej.
Typowej ciezkiej restrykcji napetniania komor towa-
rzysza zaburzenia rytmu serca (migotanie przedsion-
kéw)iprzewodnictwa przedsionkowo-komorowego.
Rokowanie jest bardzo zte. Poza chemioterapig i au-
tologicznym przeszczepem komoérek macierzystych,
leczeniem niewydolnosci serca ostatniej szansy jest
przeszczepienie serca [4].

Kardiomiopatia w przebiegu choroby Gauchera
W przebiegu choroby Gauchera dochodzi do
gromadzenia cerebrozydéw w réznych narzadach,

Choroba Danona

HCM zwigzana z mutacjg w genie PRKAG2

Hemochromatoza
Choroba Fabry’ego
Choroba Pompego
Choroba Niemanna-Picka
Amyloidoza

Choroba Gauchera
Choroba Hurlera

Choroba Huntera

w tym w mie$niu sercowym, spowodowanego dzie-
dzicznym defektem enzymatycznym: brakiem -glu-
kozydazy. Klinicznie kardiomiopatia ma charakter re-
strykcyjny, z dominujacymi objawami niewydolnosci
serca. Obecnie dostepne jest substytucyjne leczenie
enzymatyczne, pozwalajace na znaczne spowolnie-
nie postepu choroby [2].

Réznicowanie zespotow przebiegajacych z pogrubieniem
migs$nia sercowego z kardiomiopatiq przerostowa

W przypadku pacjenta, u ktérego wysunieto
podejrzenie HCM na podstawie oceny serca w ba-
daniach obrazowych, zasadnicze znaczenie przed
ostatecznym rozpoznaniem HCM ma wykluczenie
innych zespoléw chorobowych przebiegajacych
z pogrubieniem mie$nia sercowego. Jest to nastep-
ny krok po wykluczeniu nadci$nienia tetniczego,
stenozy aortalnej oraz serca sportowca, jako naj-
czestszych przyczyn wtérnego przerostu miesnia
sercowego. Réznicowanie opiera sie na obrazie kli-
nicznym, wystepowaniu objawdéw pozasercowych,
badaniach biochemicznych, obrazowych (echokar-
diografia i rezonans magnetyczny serca), czasem
biopsji miesnia sercowego lub innych narzadéw
oraz badaniu genetycznym [5, 6]. W tabeli 2 podsu-
mowano zasadnicze réznice w obrazie najczesciej
spotykanych choréb.

Podsumowanie

Réznicowanie przyczyn przerostu, czy tez precy-
zyjniej pogrubienia mie$nia sercowego ma zasadni-
cze znaczenie dla mozliwoéci wdrozenia przyczyno-
wego, czasem skutecznego leczenia. Taka diagnosty-
ka powinna odbywac sie w osrodkach referencyjnych
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Tabela 2. Badania dodatkowe przydatne w réznicowaniu zespotéw przebiegajgcych z pogrubieniem

i przerostem miesnia sercowego

obecnosci fali delta, poszerze-

Koncentryczne umiarkowane

wsierdziowe, gtéwnie w seg-
mentach podstawnych $ciany

Badanie HCM Choroba Fabry’ego
EKG Cechy przerostu lewej Skrocenie odstepu PQ, bez
komory
nie zespofu QRS
ECHO Umiarkowany lub cigzki
przerost miesnia, czesto pogrubienie lewej komory
asymetryczny, czesto za-
wezenie w drodze odpty-
wu lewej komory i SAM
Rezonans P6zZzne wzmocnienie na P6Zne wzmocnienie pod-
magentyczny  catfej grubosci migsnia
poczatkowo ogniskowe,
pozniej rozsiane dolno-bocznej
Badania Nieprzydatne

biochemiczne

Zmniejszona osoczowa aktyw-
nos¢ alfa-galaktozydazy

,Ztoty standard” diagnostycz-
ny, dziedziczenie sprzezone

w mikroskopie $wietlnym, we-
wnatrzkomorkowe spichrzanie

Objawy skérne, oczne, zabu-

Badania Mutacje zidentyfikowane
genetyczne w 30% przypadkow, dzie-
dziczenie autosomalnie z picig
dominujgce
Biopsja Disarray wtokien mig$nio- Puste kardiomiocyty
wych
sfingolipidéw
Objawy Nie wystepujg
pozasercowe

rzenia stuchu, niewydolnos¢
nerek, objawy ze strony prze-
wodu pokarmowego

Amyloidoza

Niski woltaz zespotow QRS, wydtuze-
nie odstepu PQ

Koncentryczne umiarkowane lub ciez-
kie pogrubienie lewej komory, zwigk-
szona echogeniczno$¢, pogrubienie
ptatkow zastawek, znaczne powigksze-
nie przedsionkéw, restrykcja

P6zZzne wzmocnienie w przegrodzie
miedzykomorowej (rozsiane, pod-
wsierdziowe)

Biatka monoklonalne lub wolne tancu-
chy lekkie

Mozliwe badania genetyczne, dziedzi-
czenie autosomalnie dominujgce lub
recesywne

Ztogi amyloidu, kluczowe znaczenie
dla rozpoznania (raczej tkanki ttusz-
czowej)

Niewydolno$¢ nerek, zajecie watroby,
Sledziony, miopatia, neuropatia

HCM (hypertrophic cardiomyopathy) — kardiomiopatia przerostowa; SAM (systolic anterior motion) — skurczowy ruch przedniego ptatka zastawki

mitralnej

dysponujacych calym spektrum badan, poczynajac
od technik obrazowych, przez badania inwazyjne,
na badaniach genetycznych koniczac.
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Nagly zgon sercowy w przebiegu
kardiomiopatii przerostowej — stratyfikacja ryzyka
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Wstep

Kardiomiopatia przerostowa (HCM, hypertro-
phic cardiomyopathy) to posta¢ pierwotnej kardio-
miopatii charakteryzujaca sie¢ przerostem mie$nia
sercowego, do ktérego dochodzi w wyniku mu-
tacji w genach kodujacych bialka sarkomeru [1].
Nagty zgon sercowy (SCD, sudden cardiac death)
moze wystapi¢ na kazdym etapie tej choroby.
Zdarza sie, ze jest pierwszym objawem HCM.
W grupie mlodych pacjentéw, w tym takze mlo-
dych sportowcéw, jest gldéwna przyczynag nagtych
zgonéw. Nalezy pamietaé, ze w calej populacji
pacjentéw z HCM chorzy zagrozeni SCD stano-
wig mniejszo$¢, przy czym ryzyko w takim przy-
padku szacuje sie na okolo 1% rocznie [2]. Istnieje
skuteczna metoda prewencji zar6wno pierwot-
nej, jak i wtérnej SCD w postaci implantowalnych
kardiowerterow-defibrylatoréw (ICD, implanta-
ble cardioverter-defibrillator). Kluczowe znaczenie
w postepowaniu z pacjentami z HCM ma stratyfika-
cjaryzyka SCD [2].

Stratyfikacja ryzyka nagtego zgonu sercowego
Bezdyskusyjna (I klasa zalecel) pozostaje im-
plantacja ICD w prewencji wtornej, tj. w grupie pa-
cjentow, u ktérych wystapity migotanie komoér lub
zlozone komorowe zaburzenia rytmu (utrwalone
czestoskurcze komorowe). W prewencji pierwotnej
w kazdym przypadku nalezy bardzo ostroznie roz-
wazac¢ wskazania i bilansowac¢ korzysci z ryzykiem
potencjalnych powiklan. We wspélnie opracowa-
nych wytycznych Amerykanskiego (ACC, American
College of Cardiology) i Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego (ESC, European Society of Cardio-
logy) z 2003 roku [2] zaproponowano system oceny

Tabela 1. Czynniki ryzyka nagtego zgonu serco-
wego

Wskazanie do ICD w profilaktyce wtérnej
(I klasa zalecen)

Przebyty epizod nagtego zatrzymania krgzenia
Utrwalony czegstoskurcz komorowy

Wskazania do ICD w profilaktyce pierwotnej
(lla klasa zalecen)

SCD lub adekwatna interwencja ICD u krewnego I°
Niewyjasnione omdlenia
Grubos$¢ miesnia lewej komory > 30 mm

Epizody nieutrwalonych czgstoskurczéw komorowych
w badaniu holterowskim*

Nieprawidtowa (hipotensyjna) reakcja na wysitek*
Inne mniejsze czynniki ryzyka

Obecnos¢ podwaéjnej mutacji lub mutacji bardzo wyso-
kiego ryzyka SCD

Istotne zawezanie w LVOT

Obecnos¢ obszaréw péznego wzmocnienia w CMR**
Obecnos¢ tetniaka koniuszka lewej komory**

Migotanie przedsionkow***

Niedokrwienie miesnia sercowego***

Uprawianie sportéw z elementami wspofzawodnictwa***

*Wedtug wytycznych amerykanskich (2011) jesli oba wystepujg wy-
tacznie jako pojedyncze czynniki ryzyka, to implantacje ICD mozna
jedynie rozwazyc¢ (lIb); **jako czynniki modyfikujgce pojawiaja sie tylko
w wytycznych ACCF/AHA (2011) [3]; ***jako czynniki modyfikujgce po-
jawiajg sig tylko w wytycznych ACC/ESC (2003) [4]; ICD (implantable
cardioverter-defibrillator) — implantowalny kardiowerter-defibrylator;
SCD (sudden cardiac death) — nagty zgon sercowy; LVOT (left ventricu-
lar outflow tract) — droga odptywu lewej komory; CMR (cardiovascular
magnetic resonance) — rezonans magnetyczny serca

ryzyka SCD u pacjentéw z HCM oparty na wyste-
powaniu poszczegdlnych czynnikéw ryzyka. Pro-
ponowane elementy oceny, obejmujace zardéwno
te, wobec ktérych wykazano istotne znaczenie
w prognozowaniu wystapienia migotania komor,
jakinowe, wlaczone do dokumentu amerykanskie-
go z 2011 roku [3], wymieniono w tabeli 1. Zalicza
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Tabela 2. Badania wykonywane w ramach oceny ryzyka nagtego zgonu sercowego u pacjentow

|
z kardiomiopatig przerostowg ,

Badania podstawowe

Wywiad lekarski

Badanie echokardiograficzne
24-godzinne badanie holterowskie

Test wysitkowy

sie do nich rodzinny wywiad SCD (definiowanego
jako nagly zgon przed 40. rz. u krewnego pierwsze-
go stopnia), przynajmniej jeden epizod omdlenia
0 niewyjasnionej przyczynie w ciggu 6 miesiecy
poprzedzajacych ocene oraz grubo$¢ miesnia le-
wej komory nie mniejsza niz 30 mm. Pozostate
dwa czynniki ryzyka, tj. nieprawidlowa reakcja
ci$nienia tetniczego w probie wysitkowej oraz wy-
stepowanie nieutrwalonych czestoskurczéw komo-
rowych (nsVT, nonsustained ventricular tachycardia)
w badaniu holterowskim (> 3 pobudzenia o cze-
stosci min. 120/min), o ile wystepuja jedynie jako
pojedyncze czynniki ryzyka, w ostatniej odstonie
wytycznych amerykanskich maja nieco nizsza range
(klasa IIb) [3]. Obecno$¢ nsVT ma istotne znaczenie
zwlaszcza wtedy, gdy pojawia sie przed 30. rokiem
zycia. Nalezy rowniez uwzgledniaé czas trwania,
czesto$¢ arytmii oraz czestotliwos¢ jej wystepowa-
nia. Poza og6lnie przyjetymi 7 czynnikami ryzyka
SCD (por. tab. 1) istnieja inne — mniejsze i niejako
pomocnicze elementy oceny, takie jak: obecnos¢
podwdjnej mutacji lub mutacji bardzo wysokiego
ryzyka SCD, istotne zawezanie w drodze odptywu
lewej komory (LVOT, left ventricular outflow tract),
obecnoéc¢ obszaréw pdznego wzmocnienia w rezo-
nansie magnetycznym, obecno$¢ tetniaka koniusz-
ka lewej komory, migotanie przedsionkéw, niedo-
krwienie mie$nia sercowego oraz uprawianie spor-
tow z elementami wsp6izawodnictwa. W celu oceny
wystepowania podstawowych czynnikéw ryzyka,
poza zabraniem szczegélowych wywiadéw, nalezy
wykonac badanie obrazowe (zwykle echokardiogra-
ficzne), 24-godzinne monitorowanie rytmu metoda
Holtera oraz test wysilkowy. Dodatkowe informacje
mozna uzyskaé, poszerzajac diagnostyke o rezo-
nans magnetyczny serca oraz badania genetyczne
(por. tab. 2). W praktyce klinicznej wystapienie juz
jednego z przedstawionych czynnikéw ryzyka jest
wskazaniem do rozwazenia implantacji ICD. Nalezy
przy tym podkresli¢, ze w wytycznych amerykanskich

Badania dodatkowe
Rezonans magnetyczny serca

Badania genetyczne

22011 roku poraz pierwszy wprowadzono zréznico-
wanie w zakresie wagi poszczegdlnych elementow.
W przypadku stwierdzenia epizodéw nsVT w bada-
niu holterowskim lub nieprawidlowej (hipotensyjnej)
reakcji w teécie wysitkowym implantacje ICD mozna
jedynie rozwazy¢ (klasa zalecen IIb) [3].

Wydaje sie rowniez, ze nie ma prostej liniowej
zalezno$ci miedzy liczba czynnikéw ryzyka a praw-
dopodobienstwem SCD — obecnos¢ juz jednego
z nich istotnie zwieksza prawdopodobienstwo wy-
stapienia SCD [5]. W ocenie ryzyka u konkretne-
go pacjenta nalezy przy tym uwzgledni¢ nie tylko
obecnoé¢ danego czynnika, ale réwniez stopief jego
nasilenia, np. liczby SCD w rodzinie czy stopnia na-
silenia zaburzen rytmu w badaniu holterowskim,
a takze wiek pacjenta poddawanego ocenie [5].
W przypadku implantacji ICD w prewencji wtor-
nej nalezy si¢ spodziewa¢ okoto 10-procentowej
szansy na adekwatna interwencje w kolejnym roku,
w przypadku prewencji pierwotnej wskaznik ten
wynosi okolo 4% [6].

Podsumowanie

Nalezy podkreéli¢, ze za kazdym razem kwa-
lifikacja do wszczepienia ICD powinna by¢ prze-
dyskutowana z pacjentem, z uwzglednieniem ko-
rzysci, ale i potencjalnego ryzyka, w tym wynika-
jacego m.in. z powiklian okolozabiegowych (odma
oplucnowa, tamponada, miejscowe powiklania
krwotoczne, infekcja, przemieszczenie elektrod),
nieadekwatnych interwencji czy koniecznosci cze-
stych wymian urzadzenia (co 4-6 lat) u pacjentéw
z nierzadko prognozowanym wieloletnim przezy-
ciem. Ponadto trzeba pamietac o dodatkowym ryzyku
wynikajacym z rozwoju odelektrodowego zapalenia
wsierdzia czy nieadekwatnych interwengji, a takze
o ktopotach natury psychologicznej. Ryzyko nieade-
kwatnych interwencji jest szacowane na okoto 30%
do nawet 50% w czasie pierwszych kilku lat po im-
plantacji urzadzenia [4, 5]. Profilaktyczna implantacja
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ICD u pacjenta z HCM nieobarczonego czynnikami
ryzyka jest postepowaniem potencjalnie szkodli-
wym, podobnie jak implantacja urzadzenia w celu
umozliwienia uprawiania sportéw z elementami
wspolzawodnictwa (klasa zalecen III) [3].
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Wstep

Ostra niewydolnos¢ serca (AHE acute heart failure)
to nagly poczatek lub nasilenie objawéw podmioto-
wych i przedmiotowych niewydolnosci serca. Jest
stanem bezposredniego zagrozenia zycia i wyma-
ga pilnego leczenia. Objawy moga narasta¢ powoli
(w ciagu dni, tygodni) lub rozwina¢ sie bardzo szybko
(w ciagu kilku godzin lub nawet minut), prowadzac
do szybkiego pogorszenia stanu pacjenta. Epizod
AHF moze by¢ pierwszym klinicznym przejawem
niewydolnodci serca, najczesciej jednak jest wyni-
kiem pogorszenia stanu pacjenta z uprzednio roz-
poznana przewlekla niewydolnoscia serca (zaréwno
z zachowana, jak i z obnizona frakcja wyrzutowa).

Przyczyny ostrej niewydolnosci
Czynniki wywolujace AHF przedstawiono w ta-
beli 1.

Obraz kliniczny

Ostra niewydolnos¢ serca przebiega zazwyczaj
z zastojem w krazeniu plucnym, cho¢ u niektérych
chorych moga dominowac¢ objawy zmniejszonego
rzutu serca i hipoperfuzji tkankowej. W wytycznych
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego (ESC,
European Society of Cardiology) z 2008 roku dotyczacych
postepowania w ostrej i przewleklej niewydolnosci
serca zaproponowano klasyfikacje AHF na podsta-
wie obrazu klinicznego z wyszczegélnieniem sze$ciu
grup: zaostrzenie lub dekompensacja przewlektej
niewydolnosci serca, obrzek ptuc, ostra niewydol-
no$¢ serca nadci$nieniowa, wstrzas kardiogenny,
niewydolno$¢ prawokomorowa i niewydolnos¢ ser-
caw przebiegu ostrego zespolu wieicowego. Ponie-
waz czynniki sprawcze czesto ze soba wspdlistnieja,
stany te czesto wzajemnie sie nakladaja. Z tego po-
wodu klasyfikacja ta ma ograniczone zastosowanie.
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Tabela 1. Czynniki wywotujgce ostrg niewydolno$é W niewydolnosci serca wiklajacej zawat stosuje sie

sercai przyczyny (na podstawie: McMurray J.J.V. takze oparta na objawach klinicznych i obrazie radio-
i wsp. Eur. Heart J. 2012; 33: 1787-1847)

logicznym klasyfikacje Killipa oraz hemodynamiczna

Czynniki prowadzace do szybkiego narastania objawow

klasyfikacje Forrestera (patrz artykut I11.10).

Szybka arytmia lub bradykardia/zaburzenia przewodzenia

Ostry zespot wiencowy L
Postepowanie diagnostyczne

Rozpoznanie AHF opiera sie na objawach pod-

Mechaniczne powiktania zawatu serca

Ostra zatorowo$¢ ptucna

Przefom nadciénieniowy miotowych i przedmiotowych (ryc. 1). W pierwszej

Tamponada serca kolejnosci nalezy wyjasnié, czy objawy u danego pa-
Rozwarstwienie aorty cjenta sa spowodowane AHF lub inng chorobg, czy
Operacja i problemy w okresie okotooperacyjnym mozna zidentyfikowa¢ czynnik sprawczy oraz czy
Kardiomiopatia potogowa stan pacjenta stwarza bezposrednie zagrozenie zy-
C;_yﬂni'Ki prowadzgce do wolniejszego narastania cia (hipoksja, hipotonia prowadzaca do hipoperfuzji
objawéw

waznych narzadéw). Diagnostyke i leczenie nalezy
Zakazenie (w tym IE) cs . . .
prowadzi¢ réwnolegle. Konieczne jest monitorowa-
Zaostrzenie POCHP/astmy oskrzelowej . . .
) o nie ci$nienia tetniczego, rytmu serca, wysycenia he-
Niedokrwisto$¢ lobi Krwi wlodniczk - SO
m iny krwi nicz nem raz
Dysfunkcja nerek oglobiny krwi wtoéniczkowej tlenem (SpQO,) ora

s e e el diurezy do czasu uzyskania stabilizacji i poprawy

nieprzyjmowanie zaleconych lekow stanu klinicznego. Kazdy pacjent z objawami AHF
Stosowanie NLPZ, glikokortykosteroidow powinien mie¢ wykonane badanie elektrokardio-
Zaburzenia rytmu, bradyarytmie graficzne (EKG), rentgenowskie klatki piersiowej,
Zle kontrolowane nadcisnienie tetnicze podstawowe badania laboratoryjne (morfologia krwi,
el NREE LD el e e parametry nerkowe, stezenie sodu, potasu, glukozy,

SDENETE LR, MEELray e 2 E el aktywno$¢ enzymow watrobowych, stezenie marke-

|E (infective endocarditis) — infekcyjne zapalenie wsierdzia; POChP
— przewlekta obturacyjna choroba ptuc; NLPZ — niesteroidowe leki
przeciwzapalne

réw sercowych i przesaczanie kiebuszkowe [eGFR,

Podejrzenie AHF

v

Wywiady i badanie przedmiotowe (ci$nienie tetnicze, czestos¢ oddechéw)
Zdjecie rentgenowskie klatki piersiowej
Echo serca i/lub oznaczenie peptydu natriuretycznego, badania biochemiczne
EKG
Pulsoksymetria
Morfologia krwi obwodowej

; ’ v 3 !

Przyczyna Ostry SBP < 85 mm Hg aGrr?r:;:/ Nieodpowiednia
mechaniczna zespot wiencowy lub wstrzas /braéykardia wentylacja
v v v v v
. Tlenoterapia
. Leki inotropowe/ . .
Leczenie . . . Nieinwazyjne
Echo serca fuzyi /naczynioskurczowe Kardiowersja )
Interwenci reperfuzyjne Mechani lekt wspomaganie
ja . echaniczne elektryczna .
o Leczenie ) . wentylacji
chirurgiczna ) . wspomaganie Stymulacja :
przeciwkrzepliwe e Wentylacja
krazenia (np. IABP) mechaniczna

Rycina 1. Poczgtkowa ocena pacjenta z podejrzeniem ostrej niewydolnosci serca (na podstawie: McMurray
J.J.V.iwsp. Eur. Heart J. 2012; 33: 1787-1847); AHF (acute heart failure) — ostra niewydolnos¢ serca; EKG —
badanie elektrokardiograficzne; SBP (systolic blood pressure) — skurczowe ci$nienie tetnicze; IABP (intraaortic
balloon counterpulsation) — kontrapulsacja wewnatrzaortalna
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estimated glomerular filtration rate]). U pacjentéw
z zaburzeniami oddychania lub we wstrzasie nalezy
wykona¢ gazometrie. Pomocne moze by¢ oznaczenie
peptydow natriuretycznych, zwlaszcza w diagnosty-
ce réznicowej przyczyn dusznosci. Kazdy pacjent
powinien mie¢ wykonane badanie echokardiogra-
ficzne. U chorych niestabilnych hemodynamicznie,
niereagujacych na stosowane leczenie istnieja wska-
zania do cewnikowania serca.

Leczenie
Celeleczenia w AHF zostaly przedstawione w ta-
beli 2.

Tlenoterapia

Tlen w duzym przeplywie (zawartos¢ tlenu
w mieszaninie oddechowej 40-60%) stosuje sie w celu
korygowania hipoksemii, dgzgc do uzyskania SpO,
ponad 95%. Nie nalezy rutynowo stosowac tlenu
u pacjentoéw bez hipoksemii, poniewaz w nadmiarze
prowadzi do skurczu naczyn i zmniejszenia pojem-
nosci minutowej serca. Tlen nalezy ostroznie stoso-
wacé u pacjentéw z przewlekla obturacyjng chorobg
ptuc (POCHP).

Diuretyki

Dozylne podanie diuretyku u pacjentéw z zasto-
jem w krazeniu ptucnym z reguly powoduje szybka
poprawe (zmniejszenie dusznoéci i zastoju krwi), co
wynika z natychmiastowego dziatania rozszerzajace-
go zyly oraz pdzniejszego efektu w postaci wydalenia
plynéw przez nerki. U pacjentéw z obrzekiem pluc,
stosujacych diuretyk uprzednio, nalezy zastosowac
lek w dawce réwnowaznej 2-2,5-krotnosci dotych-
czasowej dawki doustnej. W przypadku braku za-
dowalajacej diurezy (< 20 ml/h) mozna zwiekszy¢
dawke, maksymalnie do réwnowaznej 500 mg furo-
semidu (dawki > 250 mg nalezy podawac we wlewie
trwajacym >4 h).

Opioidy

Zmniejszaja niepokdj zwigzany z dusznoscia
u chorych z obrzekiem pluc, obcigzenie wstepne po-
przezrozszerzenie zyl, a takze aktywacje wspotczul-
na. Poniewaz moga powodowac nudnosci, nalezy je
stosowac z lekami przeciwwymiotnymi.

Tabela 2. Cele leczenia w ostrej niewydolnosci

serca (na podstawie wytycznych ESC z2012r.)

Natychmiastowe

Leczenie objawow

Przywrécenie odpowiedniego utlenowania

Poprawa stanu hemodynamicznego i perfuzji narzagdéw
Ograniczenie uszkodzenia serca i nerek

Zapobieganie powiktaniom zakrzepowo-zatorowym

Minimalizacja dfugos$ci pobytu na oddziale
intensywnej opieki

Srednioterminowe

Stabilizacja stanu klinicznego i optymalizacja strategii
leczenia

Wdrozenie i zwigkszenie dawek lekéw modyfikujacych
przebieg choroby

Rozwazenie leczenia za pomocg wszczepianych urzadzen
Okreslenie etiologii i istotnych choréb wspétistniejgcych

Postepowanie przed wypisaniem ze szpitala
i dlugoterminowe

Zaplanowanie strategii dalszej obserwacji i leczenia

Witgczenie do programu leczenia choroby, edukacja
oraz wdrozenie odpowiednich zmian stylu zycia

Zaplanowanie optymalizacji dawek lekéw modyfikuja-
cych przebieg choroby

Upewnienie sie, ze oceniono wskazania do leczenia
za pomocg urzgdzen wszczepialnych

Zapobieganie ponownym wczesnym hospitalizacjom

Poprawa objawéw klinicznych, jakosci zycia
i przezywalnosci

Leki rozszerzajgce naczynia

Najbardziej uzyteczne u pacjentéw z nadciénie-
niem tetniczym sg leki rozszerzajace naczynia, na
przyklad nitrogliceryna, nitroprusydek sodu, dwu-
azotanizosorbidu (mozna je stosowac, gdy ci$nienie
skurczowe wynosi > 110 mm Hg). Zmniejszaja ob-
cigzenie wstepne i nastepcze oraz zwiekszaja obje-
tos¢ wyrzutowa serca. Nalezy zachowac ostroznos¢
u pacjentdw z istotna stenoza zastawki mitralnej
i aortalnej oraz izolowang niewydolnoscia prawe;
komory (masywna zatorowo$¢ ptucna, zawal prawe;
komory).

Leki inotropowe

Zastosowanie dobutaminy nalezy rozwazy¢
u pacjentow z hipotonia (ci$nienie skurczowe
< 85 mm Hg), hipoperfuzja obwodowa lub wstrza-
sem. Dobutamina wywoluje tachykardie zatoko-
wa, zaburzenia rytmu, moze nasila¢ niedokrwienie
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miesnia sercowego. U pacjentéw stosujacych wezes-
niej f-adrenolityk mozna rozwazy¢ stosowanie lewo-
simendanu (lub inhibitora fosfodiesterazy) w celu
przeciwdzialania efektom blokady receptoréw ad-
renergicznych typu beta.

Leki obkurczajace naczynia

Dopamine lub noradrenaline mozna rozwazy¢
uchorych we wstrzasie kardiogennym, u ktérych nie
uzyskano poprawy po zastosowaniu leku inotropo-
wego. Dopamina w duzych dawkach (> 5 ug/kg mc./
/min) wykazuje aktywno$¢ inotropowgq i obkurcza-
jaca naczynia. W matych dawkach (< 3 ug/kg mc./
/min) prawdopodobnie rozszerza naczynia nerkowe
isprzyja diurezie. Noradrenaline stosuje sig¢ w przy-
padku opornej hipotonii lub wspdlistnienia sepsy.
Nalezy ja stosowa¢ w najmniejszych mozliwych
dawkachiodstawi¢, gdy skurczowe ci$nienie tetnicze
(SBP systolic blood pressure) wzro$nie do 80 mm Hg.

Nesiritid

Rekombinowany ludzki peptyd natriuretyczny
typu B (BNE, B type natriuretic peptide) o dziataniu
gtéwnie naczyniorozszerzajacym, ale tez diure-
tycznym i sodopednym, stosowany w polaczeniu
z diuretykami zmniejsza dusznos$¢. Zmniejsza takze
aktywno$¢ ukladu renina-angiotensyna-aldosteron.

Inne leki

U pacjentéw z AHF zaleca sie stosowanie profi-
laktyki przeciwzakrzepowej heparyng drobnocza-
steczkowa lub innym lekiem przeciwzakrzepowym,
o ile nie ma przeciwwskazan. W przypadku arytmii
nadkomorowej z szybkim rytmem komor, zwlasz-
cza uchorych zrozleglym zawatem i niewydolnoscia
serca, nalezy zastosowac leczenie zwalniajace rytm
komér (digoksyna, amiodaron).

W dalszym postepowaniu, po uzyskaniu stabili-
zacji stanu pacjenta, o ile nie wystepuja hipotonia,
hipowolemia i ciezka dysfunkcja nerek, nalezy jak
najszybciej dolaczy¢ leki modyfikujace przebieg
choroby: inhibitor konwertazy angiotensyny (ACE,
angiotensin-converting enzyme) lub antagoniste recep-
tora angiotensynowego (ARB, angiotensin receptor
blocker), antagoniste receptora mineralokortykoido-
wego (MRA, mineralocariticoid receptor antagonist) oraz
p-adrenolityk. Nalezy dazy¢ do mozliwie jak najwiek-
szego zwiekszenia dawki przed wypisem ze szpitala.

Metody niefarmakologiczne
Ultrafiltracja zylno-zylna

Te metode mozna zastosowaé w celu usuniecia
nadmiaru ptynéw u pacjentéw nieodpowiadajacych
na diuretyki.

Nieinwazyjne wspomaganie wentylacji
Nieinwazyjna wentylacja (oddychanie pod cia-
glym dodatnim ci$nieniem w drogach oddechowych
[CPAE, continuous positive airway pressure] lub nieinwa-
zyjna wentylacja pod dodatnim ci$nieniem [NIPPV,
non-invasive positive pressure ventilation]) moze by¢
stosowana jako uzupelniajaca metoda leczenia w celu
zmniejszenia objawdw u pacjentéw z obrzekiem ptuc
i AHE u ktérych farmakoterapia nie przyniosta po-
prawy. Nie nalezy stosowac¢ tych metod w przypadku
hipotonii (ci$nienie skurczowe < 85 mm Hg).

Intubacja i wentylacja mechaniczna

U pacjentéw z narastajaca hipoksemia, stabnacym
wysitkiem oddechowym i postepujacymi zaburze-
niami $wiadomosci nalezy rozwazy¢ wskazania do
intubacjii wentylacji mechanicznej.

Mechaniczne wspomaganie krazenia

Zastosowanie kontrapulsacji wewnatrzaortalnej
iurzadzen do wspomagania czynnosci komor — tym
zagadnieniom po$wiecono osobne rozdzialy (patrz
artykuty II1.27 i I11.28).

Kardiowersja elektryczna

W przypadku zaburzen rytmu serca, ktére nasi-
laja niestabilno$¢ hemodynamiczna, zwlaszcza u pa-
¢jentéw z utrzymujacym sie niedokrwieniem, nalezy
przywrdcic¢ rytm zatokowy.

Elektrostymulacja

Jest zalecana u pacjentéw z bradykardia lub za-
burzeniami przewodzenia przedsionkowo-komoro-
wego przebiegajacych z zaburzeniami hemodyna-
micznymi.

Leczenie reperfuzyjne

Rewaskularyzacje nalezy wykona¢ w trybie pil-
nym u chorych niestabilnych hemodynamicznie ze
wspolistniejacym ostrym zespolem wieficowym lub
w trybie natychmiastowym u pacjentow we wstrzasie
kardiogennym. U pacjentéw z zawalem bez uniesie-
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nia odcinka ST, bez niestabilnosci hemodynamicznej
zaleca si¢ wczesng strategie inwazyjna.

Sugerowane pismiennictwo
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lines for the diagnosis and treatment of acute and chronic heart
failure 2012. Eur. Heart J. 2012; 33: 1787-1847.

2. DicksteinK., Cohen-Solal A., Filippatos G. iwsp. ESC Guidelines
for the diagnosis and treatment of acute and chronic heart failure
2008. Eur. Heart J. 2008; 29: 2388-2442.

KOSZYK III. PYTANIE 10

3. StegG., James S.K., Atar D. iwsp. ESC Guidelines for manage-
ment of acute myocardial infarction in patients presenting with
ST-segment elevation. The task Force on the management of
ST-segment elevation acute myocardial infarction of the European
Society of Cardiology. Eur. Heart J. 2012; 33: 2569-2619.

4. Zymlinski P, Siwotowski P, Biegus J. i wsp. Ostra niewydolno$c¢
serca. W: Szczeklik A., Tendera M. (red). Kardiologia. Podrecznik
oparty nazasadach EBM. Tom Il. Medycyna Praktyczna, Krakéw
2010: 723-737.

Postepowanie w ostrych powiklaniach zawatu serca

lek. Gabriela Parol

| Katedra i Klinika Kardiologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

Przedrukowano za zgoda z: Filipiak K.J., Grabowski M. (red.). Repetytorium z kardiologii. Koszyki pytan do egzaminu specjalizacyjnego. Tom 2. Via

Medica, Gdansk 2013: 445-448

Wstep

Do ostrych powiklan zawalu naleza: niewydol-
no$¢ serca, zaburzenia rytmu i przewodzenia, nawrot
niedokrwienia i ponowny zawal serca, powiklania
mechaniczne, powiklania zakrzepowe, tetniak lewej
komory, ostre zapalenie osierdzia.

Ostra niewydolnosé serca
Mechanizmy odpowiedzialne za dysfunkcje mie-

$nia lewej komory w ostrej fazie zawatu to:

* utrata czynnego miokardium (najczesciej w pet-
nosciennym zawale $ciany przedniej) i patolo-
giczny remodeling wtérny do zawalu;

¢ ogluszenie mie$nia sercowego;

* arytmie komorowe i nadkomorowe;

¢ bradykardia i zaburzenia przewodzenia przed-
sionkowo-komorowego;

¢ dysfunkcjazastawek (nowalubistniejaca wczesniej);

* mechaniczne powiklania zawatu.

Choroby wspélistniejace, takie jak: zakazenie, cu-
krzyca, niedokrwistoé¢, niewydolnoé¢ nerek, moga
pogtlebiac istniejace zaburzenia hemodynamiczne.

W niewydolnoéci serca zwigzanej z zawatem
stosuje sie oparta na objawach klinicznych i obrazie
radiologicznym klasyfikacje Killipa i Kimballa (tab. 1)
oraz hemodynamiczna klasyfikacje Forrestera, na
podstawie ktérej rozréznia sie cztery grupy chorych

Tabela 1. Klasyfikacja Killipa i Kimballa
(na podstawie: Zymlinski R. i wsp. Ostra
niewydolnos$¢ serca. W: Szczeklik A., Tendera

M. (red.). Kardiologia. Podrecznik oparty na
zasadach EBM. Tom Il. Medycyna Praktyczna,
Krakéw 2010: 723-737)

Stadium Cechy
| Bez zastoju w kragzeniu ptucnym, bez Il tonu

Il Zastoj w krgzeniu ptucnym z rzezeniami na
obszarze mniejszym niz 50% pol ptucnych,
tachykardia zatokowa lub obecnos¢ Il tonu

I} Obrzek ptuc z rzezeniami na obszarze
wigkszym niz 50% pol ptucnych

I\ Wstrzas kardiogenny (hipotensja, skurczo-
we cisnienie tetnicze < 90 mm Hg, cechy
hipoperfuzji obwodowej: skapomocz, sini-
ca, obfite pocenie sie)

w zaleznosci od perfuzji obwodowejizastoju w kra-
zeniu plucnym (ryc. 1).

Postepowanie

¢ Tlenoterapia i monitorowanie saturacji tlenem
z docelowg wartoscig SaO, > 95% (> 90% u pa-
cjentéw z przewlekla obturacyjna choroba ptuc
[POCHPY]).

¢ Diuretyki petlowe i leki rozszerzajace naczynia
(azotany, nitroprusydek sodu) w celu zmniejsze-
nia obciazenia wstepnego, dusznosci i zastoju
w krazeniu ptucnym.
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Perfuzja tkanek
obwodowych

Zastdj w krazeniu ptucnym

Rycina 1. Uproszczony schemat klasyfikaciji
niewydolnosci serca wedtug Forrestera (zrédto:
Dickstein K. i wsp. Kardiol. Pol. 2008; 66: 11 [supl. 4])

¢ Morfina w celu zmniejszenia dusznosciiuczucia
leku u pacjentéw z obrzekiem ptuc.

¢ Nieinwazyjne wspomaganie wentylacji u pacjen-
téw z obrzekiem ptluc.

¢ Intubacjaiwentylacja mechaniczna u pacjentow,
ktorzy nie s3 w stanie utrzymaé odpowiedniej
oksygenacji krwi.

* Leki inotropowe lub obkurczajace naczynia (do-
pamina), gdy wystepuje hipotonia < 90 mm Hg.
Gdy skurczowe cis$nienie tetnicze wynosi ponad
90 mm Hg, mozna stosowaé dobutamine lub lewo-
simendan. Noradrenaline mozna rozwazy¢ wy-
lacznie u pacjentéw z oporna hipotonig i cechami
wstrzasu kardiogennego i/lub towarzyszaca sepsa.

* U pacjentéow z przewodnieniem i hiponatremia
opornych na leczenie przydatna moze by¢ ultra-
filtracja.

¢ Mechaniczne wspomaganie krazenia u chorych
we wstrzasie kardiogennym (kontrapulsacja we-
wnatrzaortalna lub urzadzenia do wspomagania
czynnosci lewej komory).

* Natychmiastowa rewaskularyzacja (przezskérna
[PCI, percutaneous coronary intervention] lub kar-
diochirurgiczna [CABG, coronary artery bypass
grafting]) u chorych we wstrzasie, pilna strategia
inwazyjna u chorych z zawatem i niestabilnoscia
hemodynamiczng, wczesna strategia u chorych
z ostrym zespolem bez uniesienia ST (NSTEMI,
non-ST-elevation myocardial infarction) i niewydol-
noscia serca, ale bez zaburzeh hemodynamicznych.

¢ Dolgczenie inhibitora konwertazy angiotensyny
(ACE, angiotensin-converting enzyme) lub antagoni-
sty receptora dla angiotensyny (ARB, angiotensin
receptor blocker) oraz antagonisty receptora mi-
neralokortykoidowego (MRA, mineralocariticoid
receptor antagonist) w dalszym postepowaniu, oile
nie wystepuje hipotonia, hipowolemia i ciezka
dysfunkcja nerek.

* Powyzsze zagadnienia szerzej omowiono w roz-
dzialach dotyczacych postepowania w ostrej
niewydolnosci serca i wstrzasie kardiogennym
(artykuty: 11116, II1.21, 111.27, I11.28).

Nawrot niedokrwienia i dorzut zawatu

O dorzucie zawalu serca (reinfarction) mowi sie
w sytuacji, gdy ponowny incydent niedokrwienia
wystapiw ciagu 28 dni od poprzedniego. W przypad-
ku gdy ponowny incydent wystapi po 28 dniach od
poprzedniego, traktuje sie go jako nowe zdarzenie
(recurrent MI). Potwierdzenie dorzutu zawatu, oprocz
typowych objawéw klinicznych i elektrokardiogra-
ficznych (ponowne uniesienie odcinka ST > 0,1 mV
lub nowe zalamki Q w co najmniej dwdch sasiaduja-
cych odprowadzeniach), wymaga udokumentowania
wzrostu markerdw sercowych przynajmniej o 20%
w prébce pobranej w czasie 3-6 godzin od poczatku
dolegliwosci, w poréwnaniu z prébka pobrana na-
tychmiast po nawrocie dolegliwosci. Nie powinno
sie rozpoznawac dorzutu zawatu serca tylko na pod-
stawie obnizenia odcinka ST lub bloku lewej odnogi
peczka Hisa (LBBB, left bundle branch block) w zapisie
elektrokardiograficznym (EKG).

Postepowanie

¢ Koronarografia i ewentualnie inwazyjne lecze-
nie reperfuzyjne (przede wszystkim chorzy
z ponownym uniesieniem odcinka ST i niesta-
bilnoéciag hemodynamiczna). Wyjatek stanowia
chorzy uprzednio zdyskwalifikowani od leczenia
inwazyjnego z uwagina stwierdzenie zmian unie-
mozliwiajacych podjecie takiego leczenia.

¢ Intensyfikacja leczenia zachowawczego ff-adreno-
litykiem i ewentualnie azotanem — przy nawrocie
diawicy po leczeniu reperfuzyjnym. Jezeli wcze-
$niej nie stosowano heparyny, tonalezy ja dotaczy¢.

* Leczenie fibrynolityczne u chorych z ponownym
uniesieniem odcinka ST i bélem wieficowym,
u ktérych w ciggu 60 minut nie mozna wykonaé
koronarografii i PCIL. Zaleca sie nieimmunogen-
ne leczenie fibrynolityczne (alteplaza, reteplaza,
tenekteplaza).

Powiktania mechaniczne zawatu serca

Postepowanie w mechanicznych powiktaniach za-
walu zostalo szczegétowo oméwione w osobnym roz-
dziale poswieconym temu zagadnieniu (artykul I11.34).
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Zahurzenia rytmu i przewodzenia
przedsionkowo-komorowego

Postepowanie w zaburzeniach rytmu i przewo-
dzenia wiklajacych swiezy zawal serca, wskazania
do elektrostymulacji oraz wszczepienia uktadu kar-
diowertera-defibrylatora zostaly opisane w osobnych
rozdzialach (artykuly I1.3, I1.23 oraz I11.49).

Zapalenie osierdzia w przebiegu zawatu serca

Czestos¢ tego powiklania ulegta istotnemu
zmniejszeniu w ostatnich latach wraz z rozwojem
i wiekszg dostepnosciag nowoczesnej terapii reper-
fuzyjnej. Pozawalowe zapalenie osierdzia objawia
sie jako nawracajacy, nietypowy bol w klatce pier-
siowej. Moze sie pojawi¢ tarcie osierdzia. W zapisie
EKG mozna zaobserwowac uniesienie odcinka ST
w wiekszosci odprowadzen. Kluczowym badaniem
jestechokardiografia. Dolegliwosci z reguly ustepu-
ja po duzych dawkach kwasu acetylosalicylowego,
paracetamolu lub kolchicynie. Nalezy unika¢ gliko-
kortykosteroidéw z tego wzgledu, ze ich stosowanie
moze wplynaé na Scieficzenie blizny pozawalowej
zryzykiem wytworzenia tetniaka lub perforacji. Pe-
rikardiocenteza jest rzadko wymagana. W przypad-
ku wysieku do osierdzia nalezy, o ile to mozliwe,
zaprzestac terapii antykoagulantem, chyba ze jest
bezwzglednie wskazana.

Tetniak lewej komory

Powstaje u pacjentéw zrozlegtym petnosciennym
zawalem, zwlaszcza w obrebie Sciany przednio-bocz-
nej. Ten niekorzystny remodeling skutkuje ztozona
skurczowgq i rozkurczowg dysfunkcja lewej komory
i czesto niedomykalnoscia zastawki mitralnej. Leki
z grup inhibitoréw ACE, ARB i MRA majg udowod-
niona skuteczno$¢ w zapobieganiu niekorzystne;
przebudowie mieénia sercowego w przypadku pet-
nosciennego zawalu sercaimaja korzystny wplyw na

przezycie. Powinny by¢ wlaczone mozliwie jak naj-
wezeéniej po uzyskaniu stabilizacji stanu pacjenta.

Skrzeplina w lewej komorze

Czesto$¢ tego powiklania ulegta zmniejszeniu
w ostatnich latach, gléwnie z uwagi na postep w le-
czeniu reperfuzyjnym oraz szerokie zastosowanie
lekéw przeciwzakrzepowych. Do powstania skrze-
pliny w lewej komorze przyczynia sie rozlegly za-
wat $ciany przedniej serca, z zajeciem segmentéw
koniuszkowych. Przyscienne skrzepliny wymagaja
leczenia przeciwkrzepliwego przez minimum sze$¢
miesiecy, jednak polaczenie doustnego antykoagu-
lantu z podwojna terapig przeciwplytkowa zwieksza
istotnie ryzyko krwawien. Optymalny czas trwania
terapii potrdjnej nie jest znany i powinien by¢ efek-
tem wywazenia ryzyka krwawieniairyzyka zakrze-
picy w stencie. Wydaje sie, ze kontrola obrazowa po
trzech miesigcach terapii potréjnej pozwala odsta-
pi¢ od stosowania doustnego antykoagulantu, o ile
wykazano nieobecnos¢ skrzepliny w lewej komorze,
zwlaszcza jezeli stwierdzono poprawe kurczliwosci
w obrebie segmentéw koniuszkowych lewej komory.

Sugerowane pismiennictwo
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Kardiomiopatia przerostowa z zawezeniem w drodze
odplywu lewej komory. Metody leczenia niefarmakologicznego
— wskazania, wybor metody, wyniki odlegle
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Wstep

Kardiomiopatia przerostowa (HCM, hypertrophic
cardiomyopathy) to jedna z czestszych postaci pierwot-
nych, uwarunkowanych genetycznie kardiomiopatii.
W wyniku mutacji w genach biatek sarkomerowych
dochodzi do zaburzen strukturalnych tkanki mie-
$niowej (disarray), ktére fenotypowo manifestuja
sie pod postacig patologicznego przerostu mieénia
sercowego [1]. Opisywane sa r6zne postaci HCM.
W zaleznosci od dominujacej lokalizacji przerostu
moze on by¢ uogélniony badz czeéciej — ograniczo-
ny do jednej lokalizacji, na przyklad przegrody mie-
dzykomorowej lub segmentéw koniuszkowych lewej
komory, a takze, cho¢ znacznie rzadziej, segmentow
prawej komory [2].

Patofizjologia zjawisk zachodzacych w sercu pa-
cjenta z HCM jest zlozona. Obejmuje niedokrwienie
miesnia sercowego, dysfunkcje rozkurczows, skton-
noéc¢ do groznych ztozonych komorowych zaburzen
rytmu serca, niedomykalno$¢ zastawki mitralnej oraz
dotyczace okoto jednej trzeciej chorych zjawisko za-
wezenia w drodze odplywulewejkomory (LVOT, left
ventricular outflow tract).

Mechanizm zawezania w LVOT obejmuje nie tyl-
ko wpuklanie sie przero$nietych segmentéw lewe;
komory do LVOT w trakcie skurczu, ale takze ,za-
sysanie” powodujace skurczowy ruch przedniego
platka zastawki mitralnej (SAM, systolic anterior mo-
tion) w kierunku przegrody oraz nieprawidtowosci
morfologiczne badz czynnosciowe innych elemen-
tow aparatu podzastawkowego. Zawezanie jest zja-
wiskiem dynamicznym. Przyjmuje sie, ze w HCM,
oprécz jednej trzeciej chorych ze spoczynkowym gra-
dientem w LVOT, dalsza jedna trzecia chorych pre-
zentuje gradient dynamiczny, obecny jedynie w trak-
cie zwiekszonego obcigzenia: wysilek, tachykardia,
hipowolemia, zwiekszone obcigzenie nastepcze [3].
Okolo jednej trzeciej pacjentéw z HCM wolnych jest
od jakiejkolwiek postaci zawezenia w LVOT (tab. 1).

Wskazania

Tradycyjnie zaistotny gradient w LVOT przyjmu-
je sie gradient maksymalny na poziomie 30 mm Hg
lub wiecej. Odpowiada maksymalnej predkosci prze-
plywu w LVOT wynoszacej okolo 2,75 m/s. Nalezy
pamieta¢, ze zawezenie w LVOT jest zjawiskiem dy-

Tabela 1. Ocena zawezania w drodze odptywu lewej komory (LVOT, left ventricular outflow tract)

u pacjentow z kardiomiopatig przerostowg (HCM, hypertrophic cardiomyopathy)

Posta¢ HCM Gradient
spoczynkowy

Bez zawezania w LVOT -

Ze spoczynkowym >30 mm Hg

zawezaniem w LVOT

Z dynamicznym -
zawezaniem w LVOT

Gradient w trakcie Czestosé
proby prowokacyjnej wystepowania
- 1/3
>30 mm Hg 1/3
>30 mm Hg 1/3

e ————————
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namicznym, zmiennym w czasie i zaleznym od wie-
lu réznych czynnikéw. Jezeli w badaniu spoczynko-
wym predkos¢ przeplywu jest nizsza, wskazane jest
poszerzenie badania o ocene przeptywéw w LVOT
w trakcie prob prowokacyjnych (np. préba Valsalvy)
[3]. Preferowang metoda jest echokardiografia wysil-
kowa, nie zaleca sie wykonywania w tym celu proby
dobutaminowej [3, 4].

Obecnie przyjmuje sie, ze zabiegi redukcji zawe-
zeniaw LVOT u pacjentéw z HCM powinny by¢ wy-
konywane tylko przez doswiadczonych operatoréw
w ramach programu leczenia HCM. Na zabieg po-
winno sie kierowaé wylacznie objawowych pacjen-
tow, uktorych stwierdzonoistotny gradient w LVOT
(jednak nie mniejszy niz 50 mm Hg) z odpowiednia
anatomia przegrody miedzykomorowej (tab. 2).

Wyhor metody

Nalezy przyja¢, ze obecnie dysponujemy dwie-
ma metodami zabiegowego zmniejszenia gradientu
w LVOT u objawowych pacjentéw z HCM: miektomia
chirurgiczna i ablacjg alkoholowg. Korekgja chirur-
giczna jest z powodzeniem stosowana w do$wiad-
czonych osrodkach od wielu lat, przy minimalnym
ryzyku powiklan okolooperacyjnych. W przypadku
pacjentow w zaawansowanym wieku lub z licznymi
czynnikamiryzyka operacyjnego i chorobami wspot-
istniejacymi alternatywe stanowi ablacja alkoholowa.

W trakcie ablacji po podaniu stezonego alkoholu do
galezi przegrodowej lewej tetnicy wieficowej una-
czyniajacej podstawny segment przegrody miedzy-
komorowej i przy sprzyjajacej anatomii dochodzi
do martwicy w dorzeczu naczynia, z wytworzeniem
blizny i wtdrnego Scieczenia segmentu i poszerzenia
LVOT. W przypadku przeciwwskazan do obu typéw
zabieg6w lub tez braku odpowiedniejanatomii okres-
lanej przy zastosowaniu miedzy innymi echokardio-
grafii kontrastowej mozna rozwazy¢ sekwencyjna
stymulacje dwujamowa przedsionkowo-komorowa
zkrétkim czasem op6Znienia przedsionkowo-komo-
rowego (klasa zalecen IIb), nie nalezy jednak trak-
towa¢ stymulacji przedsionkowo-komorowej jako
réwnorzednej alternatywy dla zabiegéw zmniejsza-
nia gradientu w LVOT (klasa zalecen III) [4]. Takie
postepowanie, rozwazane zazwyczaj u pacjentow
powyzej 65. roku zycia, spelniajacych powyzsze
kryteria, lub u chorych ze wspélistniejgcymi inny-
mi wskazaniami do stymulacji, moze spowodowac
zmniejszenie gradientu w LVOT.

Rozwazajac wybdr metody redukcji gradientu
u objawowych, opornych na leczenie farmakolo-
giczne pacjentéow z HCM, nalezy uwzgledni¢ miedzy
innymi wiek pacjenta oraz choroby wspélistniejace.
W tabeli 3 podsumowano podstawowe przeslanki
kliniczne pomocne w wyborze metody redukcji gra-
dientu w LVOT u objawowych pacjentéw z HCM.

Tabela 2. Pacjenci, ktérych powinno si¢ kierowaé na zabieg (zmodyfikowano na podstawie [4])

Ocena kliniczna

Ciezka dusznos$¢ lub béle w klatce piersiowej, lub inne objawy wysitkowe (omdlenia, stany

przedomdleniowe), ktére zaburzajg codzienne funkcjonowanie pacjenta lub znacznie obni-

zajg jakosc¢ jego zycia

Ocena hemodynamiczna

Dynamiczny gradient w LVOT w spoczynku lub w trakcie préby prowokacyjnej nie mniejszy

niz 50 mm Hg i zwigzany z przerostem przegrody migdzykomorowej i zjawiskiem SAM

Ocena anatomiczna

Odpowiednia w ocenie operatora grubos¢ przedniej czesci przegrody dla bezpiecznego

i skutecznego przeprowadzenia zabiegu

LVOT (left ventricular outflow tract) — droga odptywu lewej komory; SAM (systolic anterior motion) — ruch przedniego ptatka zastawki mitralnej

Tabela 3. Wybér metody zabiegowego zmniejszania gradientu w drodze odptywu lewej komory

u objawowych pacjentéw z kardiomiopatia przerostowg

Miektomia chirurgiczna
Mtody wiek

Znaczna grubosc¢ przegrody miedzykomorowej

Istotna niedomykalno$¢ mitralna

Mozliwos$¢ korekcji chirurgicznej w obrebie aparatu
mitralnego

Konieczno$¢ pomostowania aortalno-wiencowego

Ablacja alkoholowa
Starszy wiek

Obecnos¢ chordb wspdtistniejgcych (przewlekta choroba
nerek, przewlekie choroby ptuc)

Brak zgody pacjenta na zabieg chirurgiczny

Odpowiednia anatomia tetnic wiencowych
(gatezi przegrodowych)
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Wyniki odlegte

Bezposrednia, pozabiegowa skuteczno$¢ miekto-
mii chirurgicznej jest szacowana na 90-95%, podczas
gdy ablacji alkoholowej jest nieznacznie nizsza i wy-
nosi ponizej 90% [3]. Nalezy przy tym pamietac, ze
oile korekcja chirurgiczna jest mozliwa u wiekszosci
chorych, o tyle u 20-25% pacjentéw ablacja jest nie-
osiggalna z powodu nieodpowiedniej anatomii tetnic
wiencowych. Poza zdecydowanie wyzszym ryzykiem
zaburzen przewodnictwa przedsionkowo-komoro-
wego, wymagajacych statej stymulacji serca po ablacji
alkoholowej, a szacowanym na 10-20% wszystkich za-
biegow, ryzyko innych powiktan okotozabiegowych
jest poréwnywalne. Wyniki odlegle sg réwniez po-
dobne, cho¢ brakuje danych z badan randomizowa-
nych. Przezycie odlegte po operacji kardiochirurgicz-
nej jest porownywalne do przezycia w calej populacji
iistotnie wyzsze niz w grupie z zawezeniem w LVOT
niepoddanych operacji [5]. Réwniez ryzyko naglego
zgonu jest istotnie mniejsze po zabiegu redukcji gra-
dientu w LVOT, cho¢ skuteczna redukcja gradientu
nie zwalnia z koniecznosci implantacji kardiower-
tera-defibrylatora u pacjentéw ze wspdlistniejacymi
czynnikami ryzyka naglego zgonu sercowego. Nie
mozna obecnie potwierdzi¢ sugerowanego uprzednio
wyzszego ryzyka nagtego zgonu po ablacji alkoholo-

wej w poréwnaniu z miektomig chirurgiczna, wynika-

jacego z obecnodci potencjalnie proarytmicznej blizny

pozawalowej [6]. Przy czym istnieja dane sugerujace, ze

w grupie pacjentéw ponizej 65. roku zycia lepsze wyniki

odlegle daje leczenie chirurgiczne [7].
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