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Streszczenie

Kardiomiopatia przevostowa (HCM) stanowi jedng z glownych przyczyn naglych zgonow ser-
cowych. Wysoka smiertelnosc pacjentow powoduje, ze czynione sq szczegolne wysitki w celu
poznania patogenezy tej choroby oraz okreslenia nowych sposobow jej leczenia 1 profilaktyki
naglego zgonu sercowego. W wigkszym stopniu poznano podioze genetyczne HCM, pojawiajq
sig takze proby zastosowania nowych metod leczenia inwazyjnego. W niniejszej pracy podsu-
mowano aktualny stan wiedzy na temat kardiomiopatii przerostowej, ktora ze wzgledu na
obraz kliniczny stanowi duze wyzwanie dla lekarzy. (Folia Cardiologica Excerpta 2012; 7, 3:

152-158)

Stowa kluczowe: kardiomiopatia przerostowa, nagly zgon sercowy

Wstep

Kardiomiopatie to grupa chordb prowadzacych
do dysfunkcji mie$nia sercowego. W zwiazku z co-
raz lepszym dostepem do diagnostyki liczba pacjen-
tow z rozpoznaniem tej jednostki stale roS$nie,
arozwo0j medycyny poszerza takze wachlarz mozli-
wosci terapeutycznych. W niniejszej pracy podsu-
mowano aktualny stan wiedzy na temat kardiomio-
patii przerostowej (HCM, hypertrophic cardiomiopa-
thy), ktora ze wzgledu na obraz kliniczny stanowi
duze wyzwanie dla lekarzy.

Definicja i podzial

Wedtug przyjetej w 2008 roku przez grupe eks-
pertow z Europejskiego Towarzystwa Kardiologicz-
nego (ESC, European Society of Cardiology) defini-
¢ji kardiomiopatia to choroba mie$nia sercowego,
w ktorej jest on morfologicznie i czynno§ciowo nie-
prawidlowy, o ile nie wystepuje jednoczesnie cho-

roba wieficowa, nadci$nienie tetnicze, wada zastaw-
kowa lub wrodzona wada serca na tyle istotna, by
doprowadzi¢ do obserwowanej patologii miokar-
dium [1]. W opracowanej w tym samym dokumen-
cie klasyfikacji kardiomiopatie pogrupowano wedtug
fenotypu morfologicznego i czynno$ciowego, a w ra-
mach kazdej kategorii fenotypowej wyrdzniono
forme rodzinng i niewystepujaca rodzinnie (tab. 1).

Epidemiologia

Kardiomiopatia, ktora stanowi jedna z gtownych
przyczyn naglych zgondéw sercowych (SCD, sudden
cardiac death), jest HCM [2]. Kardiomiopatia przero-
stowa to jednostka chorobowa znana od dziesiecioleci
[3], wystepuje u 0,2% populacji [4], z jednakowg
czestoscig u obu plci, dotyczy pacjentow w kazdym
wieku. Duza Smiertelno§¢ pacjentow (1-2% rocznie)
powoduje, zZe czynione sg szczeg6olne wysitki w celu
poznania patogenezy tej choroby oraz okreslenia no-
wych sposobow jej leczenia i profilaktyki SCD.
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Tabela 1. Podziat kardiomiopatii na podstawie Stanowiska Grupy Roboczej Choréb Migénia Sercowego
i Osierdzia Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego z 2008 roku [1]

Kardiomiopatia przerostowa (HCM, hypertrophic cardiomiopathy)

Kardiomiopatia rozstrzeniowa (DCM, dilated cardiomiopathy)

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory

(ARVC, arrythmogenic right ventricular cardiomiopathy)

Kardiomiopatia restrykcyjna (RCM, restrictive cardiomiopathy)

Niesklasyfikowane

Rodzinna
Niewystepujaca rodzinnie
Rodzinna
Niewystepujaca rodzinnie
Rodzinna

Niewystepujaca rodzinnie
Rodzinna
Niewystepujaca rodzinnie
Rodzinna
Niewystepujaca rodzinnie

Patofizjologia

Charakterystyczna cechg HCM jest przerost
miesSnia sercowego pojawiajacy sie bez typowej
przyczyny. Przerost miokardium dotyczy gtownie
lewej komory (LV, left ventricle), najczeSciej z asy-
metrycznym zajeciem przegrody miedzykomorowe;j
(AVS, intraventricular septum) [5]. Mikroskopowo
stwierdza sie chaotyczny uklad powiekszonych kar-
diomiocytow, nasilone wioknienie okotonaczynio-
we 1 ogniska bliznowacenia mie$nia sercowego.
Zmiana struktury mie$nia sercowego powoduje
upoS$ledzenie funkcji rozkurczowej, ktora jest ty-
powa cecha patofizjologiczng w HCM [6]. Na pod-
stawie gradientu ci$nien w drodze odplywu lewej
komory (LVOT, left ventricular outflow tract) HCM
roznicuje sie na postac z zawezeniem (HOCM, hy-
perthrophic obstructive cardiomyopathy) i bez zawe-
zenia drogi odptywu (HNCM, hyperthrophic nonob-
structive cardiomyopathy). Wystepujace u okolto 25%
chorych z HCM zawezanie w LVOT z gradientem
ci$nien miedzy LV a aorta wigze sie z obecnym pod-
czas skurczu LV przemieszczaniem sie przedniego
platka zastawki mitralnej lub obu ptatkow w kierun-
ku IVS z czasowym przyleganiem platka mitralne-
go do przegrody (SAM, systolic anterior motion) [7].
Przedstawiono trzy mechanizmy, ktére moga by¢
odpowiedzialne za skurczowy ruch zastawki mitral-
nej do przodu. NajczeSciej ttumaczy sie to wyste-
powaniem zjawiska Venturiego — zastawka mitral-
na (MV, mitral valve) jest pociagana w kierunku IVS
z powodu nizszego ci$nienia, ktore pojawia sie
w momencie wyrzutu krwi z duza predkosScia przez
zwezong droge odplywu. Kolejna teza jest pociaga-
nie MV przez skurcz nieprawidiowo ustawionych
mieé$ni brodawkowatych 1 wydiuzonych platkow.

Trzecia rozwazang mozliwo$cia jest przemieszcze-
nie MV naprzeciw IVS z powodu jej nieprawidiowe-
go ustawienia w drodze odptywu [8]. SAM powo-
duje zapore dla przeptywu krwi z lewej komory do
aorty, wywolujac istotne zaburzenia hemodyna-
miczne, ktore wplywaja na poglebienie przerostu
LV. Nastepstwem SAM jest tez brak prawidlowe;j
koaptacji platkow mitralnych, czego nastepstwem
jest niedomykalno§¢ zastawki mitralnej (MR, -
tral regurgitation) [9]. Gradient w LVOT wykazuje
charakterystyczng dla HCM zmienno$¢, moze sie
znacznie rozni¢ w rozmaitych sytuacjach fizjologicz-
nych, na przyktad po spozyciu obfitego posiitku lub
wypiciu niewielkiej iloSci alkoholu [10].

Objawy

Ro6zne stopnie nasilenia gradientu koreluja ze
zmienno§cig objawow spotykanych w badaniu fizy-
kalnym, badaniach nieinwazyjnych i cewnikowaniu
lewego serca [11]. U czeSci pacjentow z HCM nie
wystepuja zadne objawy lub sg one niewielkie, zda-
rza sie, ze pierwszym objawem klinicznym jest
SCD, przewaznie w mechanizmie zlozonych komo-
rowych zaburzen rytmu [11]. Najczestszymi symp-
tomami s3: duszno$¢, wysitkowe bole dtawicowe
(spowodowane zwiekszonym zapotrzebowaniem na
tlen przero$nietego mie$nia), a takze omdlenia [12],
ktore moga wynikac zaréwno z faktu rozszerzenia
obwodowych naczyn krwiono$nych, zmniejszone-
go napelniania w fazie rozkurczu, nieadekwatnego
zwiekszania rzutu serca zaleznego od zwezenia
LVOT, jak i z zaburzen rytmu [7]. Chorzy moga
pozostawaé w stabilnym stanie klinicznym przez
dtugi czas, a prawie co czwarty dozywa 75 lat [13].
Ze wzgledu na wiek chorych i okoliczno$ci SCD
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HCM pozostaje najczestszg przyczyna zgonu U Spor-
towcow [14].

Podloze genetyczne

Proba ograniczenia liczby naglych zgonow ser-
cowych skutkuje coraz szersza diagnostyka, co
sprawia, ze HCM jest kardiomiopatia o najlepiej
poznanym podlozu genetycznym. Kardiomiopatie
przerostowa dziedziczy sie autosomalnie dominu-
jaco, pierwszy gen odpowiedzialny za te jednostke
chorobowa poznano ponad 20 lat temu, a do tej pory
zidentyfikowano kilkaset mutacji w kilkunastu ge-
nach. Najwcze$niej zidentyfikowane geny koduja
elementy sktadowe sarkomeru. NajczeSciej spoty-
ka sie mutacje genu MYH 7 kodujacego tancuch
ciezki f-miozyny, genu MYBPC3 kodujacego ser-
cowe biatko wigzace miozyne typu C oraz genu ko-
dujacego sercowa troponine T [15, 16]. Mutacje
ktorego$ z tych genow stwierdza sie u 60-70%
wszystkich pacjentow z HCM [16]. Mutacje tropo-
nin i tropomiozyny powoduja wzrost wrazliwo$ci na
wapn biatek regulatorowych miofilamentow cien-
kich [17], natomiast mutacje tancucha ciezkiego
B-miozyny wplywaja na zwiekszenie funkcji moto-
rycznej kardiomiocytow, co skutkuje wiekszym zu-
zyciem ATP, ktorego zaczyna brakowac do innych
procesow [15]. Zmiany energetyki mie$nia serco-
wego 1 gospodarki wapniowej wraz z aktywacja szla-
kow sygnatowych (np. szlak kalcyneuryny — u cho-
rych z HOCM stwierdzono wzrost aktywnosci en-
zymatycznej kalcyneuryny do 163%) zmniejszaja
relaksacje miocytow 1 sprzyjajg ich wzrostowi, po-
wodujac zaburzenia architektury tkanki [18]. Podob-
ny do fenotypu kardiomiopatii obraz moga dawac
takze inne choroby cechujace sie zmianami gospo-
darki energetycznej (np. mutacje mitochondrialne-
go RNA). Oprocz sktadowych aparatu kurczliwego
w HCM moga mieé takze udzial inne geny, np.
CSRP3, ktory koduje mie$niowe biatko LIM,
ACTNZ2 kodujacy a-aktynine 2, TCAP kodujacy te-
lektoning, MYOZ2 dla miozeniny 2. Rodzaj mutacji
bialek strukturalnych wplywa na rokowanie, u cho-
rych z mutacjami genu troponiny T, ktore typowo
powoduja jedynie niewielki przerost miesniowki,
prognoza jest najmniej korzystna. Najnowsze bada-
nia wskazuja, ze HCM moze by¢ dziedziczona row-
niez w sposob niezgodny z prawem Mendla. Tiu-
maczy sie to sumowaniem niekorzystnego efektu
kilku genéw, ktorych faczna ekspresja moze powo-
dowaé znaczny przerost mie$nia sercowego [15].
W takim wypadku choroba nie wystepuje u potom-
stwa, gdyz sumujace sie geny dziedziczg sie nieza-
leznie. Poszukiwanie nastepnych genéw odpowie-

dzialnych za HCM by¢ moze przyczyni sie do opra-
cowania nowej metody leczenia modyfikujacej prze-
bieg choroby na poziomie genomu. Diagnostyka mo-
lekularna pozwala rowniez na wczesne zidentyfiko-
wanie nosicieli patogennych mutacji, jeszcze przed
wystgpieniem objawow klinicznych, 1 daje szanse na
modyfikacje stylu zycia chorych oraz zastosowanie
prewencji pierwotnej SCD.

Rozpoznanie

Rozpoznanie HCM w giownej mierze opiera sie
na badaniu echokardiograficznym, ktore stanowi
wartoSciowa metode oceny zaburzen czynnoS$cio-
wych oraz okreslenia parametréw hemodynamicz-
nych. Najczesciej] w UKG mozna stwierdzié prze-
rost LV oraz IVS, zwezenie 1 gradient ci$nien
w LVOT, SAM, wspotwystepowanie MR. Zazwyczaj
jako Kkliniczne kryterium rozpoznania HCM przyj-
muje sie maksymalng grubo$é wolnej Sciany
LV = 15 mm i stosunek grubosci IVS do gruboSci
Sciany tylnej LV > 1,3:1. Zauwazono, ze grubo$¢ LV
koreluje ze wzrostem ryzyka SCD; przy grubo$ci
Sciany 16-19 mm ryzyko SCD wynosi < 2%, przy
grubos$ci 25-29 mm juz 8%, natomiast, jesli grubo§é
Sciany wynosi = 30 mm, ryzyko SCD siega az 16%
[19]. Znaczenie rokownicze ma takze wielkoS¢
spoczynkowego gradientu w LVOT; jesli wynosi
> 30 mm Hg zwieksza ryzyko zgonu prawie 2-krot-
nie [20]. W zwiazku z tym, ze HCM w 70% wyste-
puje rodzinnie, w $wietle wciaz obowiazujacych wy-
tycznych z 2003 roku u krewnych pierwszego stop-
nia pacjentéw z HCM, jes§li badanie genetyczne nie
jest dostepne, powinno sie okresowo wykonywac
przesiewowe badanie echokardiograficzne raz w roku
w przypadku oséb w wieku 12-18 lat i co 5 lat u pa-
cjentow powyzej 18. roku zycia. Do 12. roku zycia
badan przesiewowych zazwyczaj nie przeprowadza
sie systematycznie, chyba ze wywiad rodzinny jest
bardzo obciazajacy lub dziecko uprawia wyczynowo
szczegOlnie wyczerpujacy sport [13].

Takze badanie elektrokardiograficzne moze
by¢ elementem uzupelniajacym diagnostyke, gdyz
u 75-95% pacjentow z HCM mozna sie doszukac
nieprawidlowo$ci rowniez w tym badaniu [21]. Naj-
czeSciej wystepujg zmiany odcinka ST i zatamka T,
patologiczne zatamki Q, a takze cechy przerostu
lewej komory. Niestety zmiany nie sg swoiste
1 moga wystapi¢ u oséb catkowicie zdrowych, np.
sportowcow.

Sposrod innych badan nieinwazyjnych zastoso-
wanie znalazl rezonans magnetyczny (MR, magne-
tic resonance) u pacjentow, u ktorych ze wzgledow
anatomicznych ocena w UKG jest trudna.
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Leczenie

Leczenie pacjentow z HCM jest nastawione na
zlagodzenie objawow, zapobieganie powiklaniom
1 zmniejszenie ryzyka zgonu. Z klinicznego punktu
widzenia istotne jest, by na podstawie obecnos$ci lub
nieobecnos$ci gradientu w drodze odplywu w spo-
czynku 1 (lub) w probie prowokacyjnej odréznic
postacie HCM z zawezaniem i bez zawezania LVOT,
postepowanie u wiekszoSci chorych uzaleznia sie
bowiem od ich stanu hemodynamicznego [13]. Pa-
cjenci bez objawow podmiotowych wymagaja obser-
wacji, w ich przypadku nie jest konieczne stosowa-
nie farmakoterapii, natomiast u chorych z objawa-
mi podmiotowymi zastosowanie znajduja leki
z grupy B-adrenolitykow i blokerow kanatu wapnio-
wego. Korzystny wplyw -adrenolitykow na dusz-
no$¢ wysitkowa 1 ograniczong tolerancje wysitku
wiaze sie W znacznym stopniu ze zmniejszeniem
czestotliwo$ci rytmu serca, a w konsekwencji
z wydiuzeniem fazy rozkurczu i relaksacji oraz ze
wzrostem biernego napeiniania komoér. Leki te
zmniejszaja kurczliwo$¢ LV, zapotrzebowanie mie-
$nia sercowego na tlen i prawdopodobnie ograni-
czaja niedokrwienie mie$nia sercowego w zakresie
drobnych naczyn. Pacjenci wymagaja podawania
duzych dawek, zwykle 100-200 mg metoprololu,
5-10 mg bisoprololu lub do 480 mg propranololu na
dobe. U chorych, ktorzy nie toleruja g-adrenolity-
ku, stosuje sie werapamil lub diltiazem (w dawkach
dobowych 120-480 mg 1 180-360 mg). Istnieja do-
niesienia o istotnych korzy$ciach ze stosowania di-
zopiramidu u chorych w ciezkim stanie z zaweza-
niem LVOT. Dizopiramid (300-600 mg na dobe),
ktory jest lekiem o ujemnym dziataniu inotropowym
1 wiaSciwo$ciach antyarytmicznych, powoduje
zmniejszenie: ruchu do przodu platkow zastawki
mitralnej] w czasie skurczu, zawezenia odplywu
1 objetoSci mitralnej fali zwrotnej. Chorzy z HOCM
nie powinni otrzymywac nitrogliceryny, inhibitorow
konwertazy angiotensyny i naparstnicy [13]. Po
zastosowaniu leczenia farmakologicznego stan kli-
niczny ponad polowy pacjentow poprawia sie [10].

Najwieksze wyzwanie stanowig chorzy, u kto-
rych objawy utrzymuja sie pomimo optymalnego
leczenia farmakologicznego. W tej grupie pacjentow
badanie echokardiograficzne w spoczynku lub
w probie prowokacyjnej uwidacznia szczeg6lnie duze
gradienty w LVOT (chwilowy gradient szczytowy
zwykle = 50 mm Hg), a ponadto wystepuja nasilo-
ne dolegliwoS$ci ograniczajace aktywnoS¢ zyciowa,
zwykle duszno$¢ wysitkowa i bol w klatce piersio-
wej [pacjenci w III i IV klasie czynnoSciowe] wg

Nowojorskiego Towarzystwa Kardiologicznego
(NYHA, New York Heart Association)] [13]. W przy-
padku tych chorych metoda z wyboru pozostaje
postepowanie inwazyjne [22].

W dokumencie z 2003 roku eksperci proponujg
kilka metod leczenia niefarmakologicznego: miek-
tomie przegrodowa, przezskorng ablacje IVS, elek-
trostymulacje dwujamowa, implantacje kardiower-
tera/defibrylatora serca (ICD, implantable cardiover-
ter defibrillator), a w krancowej niewydolno$ci serca
niepoddajacej sie leczeniu — zabieg transplantacji
serca. Przed przystapieniem do leczenia inwazyjne-
go HCM nalezy oceni¢ ryzyko wystepowania choro-
by wieficowe]j u danego pacjenta, poniewaz bol ste-
nokardialny moze by¢ skltadowa zespolu objawow
HCM, co maskuje wspoélistniejaca na podiozu
miazdzycowym chorobe naczyn wiencowych. Z tego
powodu u chorych na HCM z utrzymujacymi sie ob-
jawami dtawicowymi po 40. roku zycia lub z czynni-
kami ryzyka choroby wiencowej albo u ktorych obec-
no$¢ choroby wiencowej uznaje sie za prawdopo-
dobng, przed jakimkolwiek leczeniem inwazyjnym
HCM wskazane jest wykonanie koronarografii [13].

Najczestszym zabiegiem wykonywanym u cho-
rych z HCM jest zabieg Morrowa (miektomia sep-
talna). Procedura ta jest wskazana u pacjentow
w III, IV klasie czynnoSciowej wedlug NYHA i z gra-
dientem maksymalnym w LVOT = 50 mm Hg. Za-
bieg polega na chirurgicznym wycieciu czeSci prze-
ro$nietej przegrody miedzykomorowej, cechuje sie
duza skuteczno$cia, gdyz przynosi ztagodzenie ob-
jawow oraz wzrost tolerancji wysitku u 70-90%
pacjentéw [6]. Bardzo dobre wyniki miektomii po-
woduja, ze od kilkudziesieciu lat pozostaje referen-
cyjna metoda leczenia pacjentéw z HOCM [12].

Kolejna metoda inwazyjnego leczenia HCM
jest przezskoérna alkoholowa ablacja IVS [6], ktora
rowniez daje mozliwo$¢ zmniejszenia gradientu
w LVOT i1 redukcji objawéw niewydolnoSci serca
[23, 24]. Procedura polega na wstrzyknieciu 1-3 ml
96-procentowego etanolu do jednej z galezi prze-
grodowych w celu ostrego zaburzenia kurczliwoS$ci
regionalnej, co prowadzi do redukcji grubosci IVS
[25]. Wywotlanie jatrogennej martwicy fragmentu
miesnia sercowego daje efekty porownywalne z za-
biegiem Morrowa, redukujac gradient u 90% pacjen-
tow, jednak osiggane parametry wysitkowe sg zwy-
kle lepsze po leczeniu chirurgicznym [12, 26]. Za-
bieg ablacji wiaze sie takze z wiekszym ryzykiem
powikian. W jednym z badan TenCate 1 wsp. poin-
formowali, ze w perspektywie dlugoterminowe;j
wyniki przezycia byly 4-krotnie mniej korzystne
u pacjentow po ablacji alkoholowej w porownaniu
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Tabela 2. Czynniki ryzyka nagtego zgonu sercowego (SCD) u chorego z kardiomiopatig przerostowa
(HCM) na podstawie ACC/ESC clinical expert comsensus document on hypertrophic cardiomiopathy.

Eur. Heart J. 2003; 24: 1965-1991

Czynniki ryzyka SCD u chorego z HCM

Duze Przebyte nagte zatrzymanie krazenia
SCD w wywiadach rodzinnych

Niewyjasnione omdlenia

Przerost $ciany lewej komory = 30 mm
nsVT w badaniu EKG metodg Holtera lub w elektrokardiograficznej

prébie wysitkowej

Nieprawidtowa reakcja ci$nienia tetniczego (przyrost < 25 mm Hg
lub spadek = 20 mm Hg) podczas wysitku fizycznego lub po jego zakonczeniu

Prawdopodobne

Migotanie przedsionkow

Niedokrwienie mies$nia sercowego

Zawezanie drogi odptywu lewej komory

Mutacja genowa wiagzaca sie z duzym ryzykiem
Uprawianie sportéw z elementami wspoétzawodnictwa

z miektomig. W badaniu tym ponad 20% pacjentow
po ablacji do§wiadczyto SCD lub innych przerwa-
nych adekwatnymi wyladowaniami ICD $miertel-
nych zaburzen rytmu [24]. Wyniki te sa podobne do
rezultatow z Massachusetts General Hospital, gdzie
zanotowano 5-procentowe roczne ryzyko VT, VF
1adekwatnych wytadowan ICD [23], co w porowna-
niu z zabiegiem miektomii daje znacznie gorszy
wynik (0,2-0,9% rocznie) [27]. Potwierdzono to
takze w wielooSrodkowych badaniach, w ktérych
stopien adekwatnych wytadowan po ablacji byt
znacznie wyzszy niz po miektomii (10,3%/rok vs
3,6%/rok) [28].

Prébe zmniejszenia gradientu w LVOT probo-
wano osiaggnac, implantujac dwujamowe stymulato-
ry serca. Skraca sie czas opOznienia przedsionko-
wo-komorowego w celu wydluzenia wczesnej fazy
wyrzucania lewej komory w nastepstwie opdznie-
nia czasu depolaryzacji 1 skurczu segmentu przypod-
stawnego przegrody miedzykomorowej [29]. Nie-
stety wyniki nie sg zadowalajgce, nie obserwowano
redukcji gradientu o wiecej niz 50% [30], ponadto
w wielu badaniach zanotowano efekty dzialania pla-
cebo [31]. Tego typu leczenie aktualnie rzadko sie
stosuje, moze ono przynosi¢ pewne KkorzySci star-
szym pacjentom z objawami i gradientem w LVOT
[32]. W zwiazku z powyzszym stymulacje dwuja-
mowa mozna rozwazac tylko u chorych z kardiomio-
patia oporna na leki i z przeciwwskazaniami do abla-
¢ji przegrody lub miektomii lub u pacjentéw wyma-
gajacych stymulacji z powodu bradykardii badz ze
wskazaniami do wszczepienia ICD [33].

Ocena ryzyka naglego zgonu sercowego
1 zapobieganie powiklaniom

Jednym z gtownych celéw u chorych z HCM jest
identyfikacja pacjentow wysokiego ryzyka SCD.
Chociaz niektore badania wskazuja, ze korzysc jest
wieksza u pacjentow po wszczepieniu ICD z innych
wskazan niz HCM (np. choroba wiencowa) [34], to
liczba implantowanych ICD u os6bh z HCM stale ro-
$nie. W duzym badaniu w grupie 506 chorych z HCM
(383 osoby z ICD implantowanym w prewencji pier-
wotnej 1 124 osoby w prewencji wtornej) ICD prze-
rwalo potencjalnie Smiertelne komorowe tachyaryt-
mie 1 przywrocito rytm zatokowy u 20% pacjentow
w prawie 4-letniej obserwacji [28]. Adekwatne wy-
tadowania [interwencja wywolana przez migotanie
komor lub szybki czestoskurcz komorowy (> 200/
/min) zapisany w pamieci urzadzenia] wystepowaly
rocznie u 11% pacjentow po implantacji ICD w ra-
mach prewencji wtornej 1 4% w ramach prewencji
pierwotnej [28]. O ile panuje powszechna zgoda na
implantacje ICD w prewencji wtérnej (z udokumen-
towanym VF 1 niestabilnym hemodynamicznie VT)
[35], w przypadku ktorej implantacja jest metoda
z wyboru, o tyle kwalifikacja pacjentow do ICD w pre-
wencji pierwotnej czesto stanowi dylemat dla kwali-
fikujacego lekarza. Na podstawie stanowiska eksper-
tow z 2003 roku dotyczacego postepowania u cho-
rych z HCM wyrdzniono szereg czynnikow ryzyka
prowadzacych do SCD, ktore zebrano w tabeli 2.

Chociaz wyrdzniono kilka czynnikow ryzyka,
jeden ,,duzy” czynnik wystarcza do rozwazenia im-
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plantacji ICD, jezeli dany pacjent jest optymalnie
leczony farmakologicznie, a jego przewidywane
przezycie w dobrym stanie przekracza rok. Nalezy
starannie rozwazy¢ te strategie u chorych w star-
szym wieku, u ktorych czesto jedynym czynnikiem
ryzyka jest utrata przytomno$ci w wywiadzie. Wias-
nie ci pacjenci stanowia najwieksze trudno$ci dla
lekarzy, ktorzy aby ostatecznie rozwiazac ten pro-
blem kliniczny, musza szczegbétowo analizowac in-
dywidualny profil chorego.

Inne mozliwoSci leczenia

Oproécz omowionych wcze$niej metod niefar-
makologicznego leczenia HCM ujetych w opraco-
wanych przez ekspertow wytycznych moga znalezé
zastosowanie inne formy inwazyjnej terapii.

Nowa, opisana zaledwie kilka lat temu, propo-
zycja przezskornego leczenia os6b z HOCM jest
metoda nieoperacyjnej redukcji gruboS§ci przegro-
dy miedzykomorowej za pomoca koili naczynio-
wych. Prezentowana metoda moze stanowi¢ inte-
resujaca alternatywe redukcji gradientu w LVOT
u pacjentow z HOCM, u ktorych ablacja alkoholowa
jest obarczona zbyt duzym ryzykiem wystapienia
powikian [36].

Pojawily sie takze doniesienia na temat sku-
tecznej redukcji gradientu w LVOT u pacjentow
z HOCM, po implantacji urzadzen resynchronizu-
jacych (CRT, cardiac resynchronization therapy) [37].

Wytyczne ACCF/AHA 2011

W listopadzie 2011 r. zostaly wydane wytycz-
ne amerykanskich towarzystw dotyczace postepo-
wania w HCM. Nie przynosza one nadal wiekszych
zmian w zakresie szacowania ryzyka SCD w tej gru-
pie chorych. Czynniki ryzyka podzielono na ,,stale”,
ktore sa odpowiednikiem ,,duzych” czynnikow ry-
zyka w klasyfikacji z roku 2003, oraz ,,potencjalne”:
LVOT z gradientem = 30 mm Hg, tetniak koniusz-
ka lewej komory, mutacje genowe duzego ryzyka,
nadmierne wzmocnienie obrazu miokardium w MR
z uzyciem gadoliny. W zaleceniach ACCF/AHA nie
pojawily sie nowe sposoby leczenia inwazyjnego,
wcigz pierwszenstwo nad ablacja alkoholowg ma
miektomia septalna. Rowniez brak przetomu w do-
borze pacjentéow do implantacji ICD w ramach pro-
filaktyki SCD. W klasie zalecen IB pozostaja pacjen-
ciz przebytym zatrzymaniem krazenia, VF i hemo-
dynamicznie niestabilnym VT. W klasie IIA
wyroznia sie: nagly zgon sercowy w wywiadach ro-
dzinnych, niewyja$nione omdlenia, przerost Sciany
lewej komory = 30 mm, nieutrwalone czestoskur-

cze komorowe w badaniu EKG metodg Holtera
z obecno$cig innych czynnikoéw ryzyka, nieprawi-
dlowa reakcje ci$nienia tetniczego podczas wysit-
ku fizycznego lub po jego zakonczeniu z obecnos$cig
innych czynnikow ryzyka, nalezy takze rozwazyc
wszczepienie ICD u dzieci z wysokim ryzykiem
wystapienia SCD z obecnoS$cig niewyjasnionych
omdlen, masywnego przerostu lewej komory i SCD
w wywiadzie rodzinnym. Profilaktyczne implanto-
wanie ICD mozna rozwazy¢ u chorych z nsVT
w badaniu EKG metoda Holtera 1 z nieprawidlowa
reakcja ci$nienia tetniczego podczas wysitku fizycz-
nego lub po jego zakonczeniu bez dodatkowych
czynnikow ryzyka. W najnowszym dokumencie eks-
perci nie zajmuja stanowiska w sprawie CRT-D [38].

Podsumowanie

Wysokie ryzyko SCD sprawia, ze HCM pozo-
staje najlepiej poznang kardiomiopatia. W wiekszym
stopniu poznano podloze genetyczne tej choroby,
co powinno ulatwié¢ identyfikacje pacjentéw duze-
go ryzyka 1 zastosowanie wla§ciwego leczenia oraz
profilaktyki SCD. Pojawiaja sie takze proby wyko-
rzystania nowych metod leczenia inwazyjnego.
W zaleceniach mozna znalez¢ wskazdwki do optymal-
nego postepowania w roéznych stanach wystepuja-
cych w przebiegu HCM, jednak w wielu przypadkach
ostateczne decyzje nalezy zindywidualizowaé, majac
na uwadze wiek pacjenta, sile czynnikow ryzyka
1 ewentualne korzySci z zastosowania profilaktyki.
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