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Arytmiczna manifestacja kardiomiopatii
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Streszczenie

W pracy przedstawiono opis przypadku pacjenta, u ktorego rozpoznano rzadkg kardiomiopatie z niescalenia migsnia
obu komor serca. Rozpoznania dokonano na podstawie echokardiografii, po wykluczeniu innych mozliwych przyczyn
uszkodzenia miesnia sercowego. Powodem rozpoczecia diagnostyki kardiologicznej byt wywiad omdlen, za ktérych
przyczyne ostatecznie uznano napadowe czestoskurcze komorowe. W profilaktyce wtornej naglej Smierci sercowej
implantowano choremu wszczepialny kardiowerter-defibrylator. Stwierdzong w lewej komorze skrzepline skutecznie

leczono lekami przeciwzakrzepowymi.

Stowa kluczowe: kardiomiopatia z niescalenia miesnia sercowego, niewydolnos¢ serca, manifestacja arytmiczna,
echokardiografia, czestoskurcze komorowe, kardiowerter-defibrylator, skrzeplina w koniuszku lewej komory

Wstep

Kardiomiopatia z niescalenia to rzadka postaé kardiomiopa-
tii, okreSlana wedtug klasyfikacji European Society of Car-
diology (ESC) mianem kardiomiopatii niesklasyfikowanej,
natomiast wedtug klasyfikacji American Heart Association
(AHA) — uznawana za kardiomiopatie o podtozu genetycz-
nym. Najczesciej dotyczy lewej komory i manifestuje sie
nieprawidtowg budowg miokardium. Patologia ta polega
na wystepowaniu w zakresie segmentéw niescalonych
dwuwarstwowej Sciany lewej komory: warstwy wewnetrznej
niescalonej (NC, non compaction) oraz zewnetrznej scalo-
nej (C, compaction) [1, 2].

Czestos¢ wystepowania nie jest doktadnie znana; we-
dtug réznych zrodet wynosi 0,05-0,26% w populacji ogol-
nej dorostych kierowanych na badanie echokardiograficzne.
Klinicznie choroba moze dtugo przebiegaé bezobjawowo,
a pierwszymi objawami sg symptomy typowe dla niewy-
dolnosci serca badZ zaburzenia rytmu serca. Pierwszg
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manifestacjg moze byé nagly zgon sercowy. Triade typowych
objawow uzupetniajg powiklania zakrzepowo-zatorowe.
W tej grupie pacjentéw dominujg czestoskurcze komorowe
monomorficzne, a u 1/3 chorych mozna stwierdzi¢ czesto-
skurcze mono- i polimorficzny. Podstawg rozpoznania jest
echokardiografia przezklatkowa (TTE, transthoracic echo-
cardiography) oraz rezonans magnetyczny serca (CMR,
cardiac magnetic resonance).

Najbardziej uzytecznymi klinicznie kryteriami stuzacymi
do rozpoznania niescalenia mieénia lewej komory sa kry-
teria podane przez Jenni i wsp. [3]. Do rozpoznania tej pa-
tologii serca konieczne jest stwierdzenie: dwuwarstwowej
budowy Sciany lewej komory z zewnetrzna, epikardialna,
warstwg scalong (C) i wewnetrzna, endokardialna, grub-
szg warstwa niescalona (NC); stosunku grubosci NC:C po-
nad 2 mierzonego w projekcji przymostkowej w osi krot-
kiej w fazie pdznego skurczu; naptywu krwi bezposrednio
z jamy lewej komory do zatok utworzonych miedzy belecz-
kami warstwy niescalonej. Niescalenie prawej komory moze
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Rycina 1. Stosunek warstwy endokardialnej — niescalonej
(NC, non-compacted) i epikardialnej — scalonej (C, compacted) w fa-
zie koficowoskurczowej, w projekcji przymostkowej w osi krotkiej

towarzyszy¢ niescaleniu komory lewej i nie ma osobnych,
ogolnie przyjetych kryteriéw stuzacych rozpoznaniu tej pa-
tologii w prawej komorze. Obecnie nie ma swoistej terapii
dla tego schorzenia, a postepowanie nalezy kierunkowac
w zaleznosci od obrazu klinicznego. Do dyskusji pozostaje
rutynowe leczenie przeciwzakrzepowe w tej grupie chorych.

Opis przypadku

Mezczyzna w wieku 54 lat zostat przyjety na oddziat kardio-
logiczny z powodu petnej, krotkotrwatej utraty przytomnosci
w trakcie prowadzenia samochodu, w celu poszerzenia diag-
nostyki. Byta to druga utrata przytomnosci w zyciu chorego.

Na podstawie wywiadu ustalono, ze pacjent do tej pory
funkcjonowat w poczuciu zdrowia i poza tagodnymi, krét-
kotrwatymi zawrotami gtowy, wystepujgcymi od okoto roku,
nie zgtaszat innych dolegliwosci. Wykluczono mozliwos$é
toksycznego uszkodzenia miokardium. Wywiad rodzinny
nasuwat podejrzenie nagtego zgonu sercowego u ojca, kto-
ry zmart w mtodym wieku. W badaniu przedmiotowym nie
stwierdzono jawnych cech niewydolnosci serca.

W zapisie elektrokardiograficznym (EKG) stwierdzono
rytm zatokowy z czestoScig zespotow QRS okoto 60/min,
prawidtowg o$ serca (normogram), ujemne zatamki T w od-
prowadzeniach I, lll, aVF, V5 i V6. Uwage zwracata rowniez
staba progresja zatamka R w odprowadzeniach V1-V4.
Zapis w trakcie hospitalizacji byt stabilny. Na zdjeciu radio-
logicznym (RTGQ) klatki piersiowej nie stwierdzono istotnych
nieprawidtowosci. W badaniach laboratoryjnych zanotowa-
no niezbyt wysoki wzrost stezenia N-koficowego fragmentu
propeptydu natriuretycznego typu B (NT-proBNP, N-terminal
pro-B-type natriuretic peptide) — do 867,60 pg/ml (nor-
ma [N]: 0-125). Stwierdzono réwniez prawidtowe wartos-
ci wapnia, ferrytyny, zelaza, catkowitej zdolnosci wigzania
zelaza (TIBC, total iron binding capacity) oraz kinazy kre-
atynowej. Stezenie D-dimeréw pozostawato w zakresie

Rycina 2. Projekcja 4-jamowa — wolna Sciana prawej komory ob-
jeta niescaleniem

wartosci referencyjnych: ponizej 170 ng/ml (N: 0-500).
W badaniu echokardiograficznym stwierdzono poszerze-
nie jamy lewej komory (wymiar koncoworozkurczowy lewej
komory [LVEDD, left ventricular end-diastolic diameter)
=70 mm, wymiar koncowoskurczowy lewej komory [LVESD,
left ventricular end-systolic diameter] = 63 mm) z prawid-
towg grubosScig segmentoéw podstawnych przegrody mie-
dzykomorowej i Sciany dolnej, uogoélniona hipokineze le-
wej komory z frakcjg wyrzutowg lewej komory (LVEF, left
ventricular ejection fraction) biplane 22%. W koniusz-
ku lewej komory oraz w zakresie segmentéw koniuszko-
wych i Srodkowych Sciany dolnej i bocznej oraz segmentu
koniuszkowego Sciany przedniej zobrazowano wzmozone
beleczkowanie z charakterystycznym dla niescalonego
miesnia lewej komory (LVNC, left ventricular non-com-
paction) dwuwarstwowym obrazem $ciany, ztozonym
z warstwy epikardialnej — scalonej (C) i endokardialnej —
niescalonej (NC). W fazie koAcowoskurczowej, w projekcji
przymostkowej w osi krotkiej, stosunek NC:C wynosit oko-
to 3 (ryc. 1). W obrazowaniu metoda kolorowego doplerem
stwierdzono naptyw krwi ze Swiatta lewej komory do zatok
warstwy niescalonej. Opisany wyzej obraz spetniat kryteria
diagnostyczne LVNC wedtug Jenni [3]. Niescaleniem obje-
ta byta rowniez cata wolna Sciana prawej komory (ryc. 2).
Poza tagodng niedomykalno$cig mitralng i Sladowa aor-
talng w TTE nie stwierdzono innych istotnych nieprawidto-
wosci. CatoS¢ obrazu klinicznego pozwolita na rozpoznanie
kardiomiopatii z niescalenia miesnia obu komér. Na pod-
stawie wykonanej koronarografii stwierdzono prawidtowy
obraz nasierdziowych tetnic wiefncowych, wykluczajgc tym
samym wieficowe tto uszkodzenia mig$nia sercowego. Roz-
szerzono diagnostyke o 24-godzinne monitorowanie EKG
metoda Holtera, w ktérym zarejestrowano kilkanascie epi-
zodow nieutrwalonego czestoskurczu komorowego (ryc. 3).
Uznano, z duzym prawdopodobiefistwem, ze utraty przy-
tomnosci miaty charakter kardiogenny i wigzaty sie z grozng
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Rycina 3. Epizod nieutrwalonego czestoskurczu komorowego zarejestrowany w zapisie holterowskim

Rycina 4A, B. Projekcja 4-jamowa obrazowanie z uzyciem doplera tkankowego (A) oraz kontrastu echokardiograficznego (B) — skrzeplina
w koniuszku lewej komory

arytmia komorowg. W zwigzku z powyzszym pacjentowi im- wykonano kontrolne badanie echokardiograficzne i stwier-
plantowano wszczepialny kardiowerter-defibrylator (ICD, dzono obecnosé skrzepliny w koniuszku lewej komory, nie-
implantable cardioverter-defibrillator) w prewencji wtérnej obecnej w poprzednich badaniach. Obecnosé zakrzepu
nagtego zgonu sercowego. Nastepnie, w krotkotrwatym potwierdzono w obrazowaniu z zastosowaniem doplera
znieczuleniu ogdélnym, wykonano test ICD, potwierdzajac tkankowego, jak réwniez dzieki podaniu kontrastu ultra-
prawidtowe funkcjonowanie urzadzenia. Przed wypisaniem sonograficznego (ryc. 4).
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W leczeniu zastosowano bisoprolol, trandolapril, spiro-
nolakton, torasemid, heparyne niefrakcjonowang we wle-
wie ciggtym, a nastepnie antagoniste witaminy K. W kon-
trolnych badaniach echokardiograficznych obserwowano
stopniowa regresje skrzepliny. Pacjenta wypisano do domu
w dobrym stanie z zaleceniem kontynuacji leczenia w wa-
runkach ambulatoryjnych. Po 2 tygodniach od wypisania
ze szpitala, w czasie wizyty ambulatoryjnej, stwierdzono
dobry stan ogdlny chorego, brak interwencji ICD, a na pod-
stawie echokardiografii wykluczono obecnosé skrzepliny
w koniuszku lewej komory.

Podsumowanie

Powyzszy przypadek ukazuje chorego bez jawnych klinicz-
nie objawéw niewydolnosci serca, ktdre sa najczestsza
manifestacja w grupie pacjentéw z kardiomiopatig z nie-
scalenia. Pierwszg manifestacja choroby byty krotkotrwate
utraty przytomnosci, za ktérych przyczyne uznano grozne,
komorowe zaburzenia rytmu serca. CatosS¢ obrazu klinicz-
nego nasuwata konieczno$¢ implantacji ICD w profilaktyce
wtornej nagtego zgonu sercowego. Jak duze moze by¢ ryzy-
ko powiktan zakrzepowo-zatorowych w tej grupie chorych,
uwydatnia fakt, ze sam czas hospitalizacji wystarczyt, aby

u chorego doszto do wytworzenia skrzepliny w koniuszku
lewej komory.

Brak typowych objawéw niewydolnosSci serca nie wy-
klucza znacznego uszkodzenia miokardium. Odpowiednio
wczesnie dokonane rozpoznanie, leczenie i obserwacja
chorych z tej grupy poprawiajg rokowanie i pozwalaja od-
powiednio wczesSnie zapobiegaé naglemu zgonowi sercowe-
mu. W przypadku pacjentéw z potwierdzonym niescaleniem
mies$nia sercowego, mimo braku objawéw czy dysfunkcji le-
wej komory, zaleca sie przesiewowe badania echokardio-
graficzne cztonkéw rodziny w celu wykluczenia tej patologii.
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