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Kardiomiopatia z niescalenia lewej komory
— rzadka przyczyna dolegliwosci ze strony uktadu krazenia
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Streszczenie

Kobieta w wieku 20 lat, z rozpoznang w dziecinstwie kardiomiopatig z niescalenia lewej komory towarzyszaca artrogry-
pozie, zostata przyjeta na oddziat kardiologii z powodu nietypowego bélu w klatce piersiowej, pogorszenia tolerancji wy-
sitku fizycznego, bendopnea oraz objawow zaostrzenia astmy oskrzelowej. W zapisie elektrokardiograficznym stwierdzo-
no zmiany wskazujgce na niedokrwienie, bez ich dynamiki. Parametry zapalne, stezenie peptydu natiuretycznego typu B
oraz markery martwicy miokardium nie byty podwyzszone. Funkcje skurczows i rozkurczowg w badaniu echokardiogra-
ficznym oceniono jako prawidtowa. Mimo poczatkowo sugestywnego obrazu klinicznego wtasciwy kierunek diagnostyki
roéznicowej i w efekcie rozpoznanie ustalono po uzupetnieniu wywiadu dotyczacego chordb wspotistniejacych.

Stowa kluczowe: LVNC, kardiomiopatia, artrogrypoza

Wstep

Kardiomiopatia z niescalenia lewej komory (LVNC, left
ventricular non-compaction) jest rzadkg chorobg wrodzo-
na, ktéra moze wystepowac rodzinnie i spontanicznie [1].
Czestos¢ wystepowania wynosi 0,05-0,26% u wszystkich
dorostych kierowanych na badanie echokardiograficzne
oraz 3-4% wsrod chorych z niewydolnoscia serca (HF,
heart failure) [2].

W okresie embrionalnym miesien sercowy jest struk-
turg beleczkowatg, zaopatrywana przez krew znajdujaca
sie w przestrzeniach miedzybeleczkowych, sinusoidach
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(zachytkach).Wraz z powstaniem krazenia wiencowego
w osierdziu dochodzi do zaniku sinusoid i przeksztatcenia
Scian komor w zwarty miesien. Proces ten postepuje w kolej-
nosci od podstawy do koniuszka serca. W LVNC proces ten
jest zaburzony. W efekcie serca z LVNC charakteryzuje nad-
mierne beleczkowanie i gtebokie sinusoidy miedzybelecz-
kowe. Mimo ze krazenie wiencowe jest prawidtowe, to za-
burzenia w budowie Sciany moga niekorzystnie wptywaé na
perfuzje wewnatrzscienng, powodujac niedokrwienie oraz
prowadzi¢ do incydentdéw zakrzepowo-zatorowych, arytmii
czy HF [3]. Leczenie polega gtownie na zapobieganiu tym
powiktaniom. Za przyczyne podaje sie mutacje genetyczne,

Adres do korespondencji: Azita Rezaei, Wydziat Lekarski i Nauk o Zdrowiu, Collegium Medicum, Uniwersytet Jana Kochanowskiego w Kielcach,

aleja IX Wiekéw Kielc 19A, 25-317 Kielce, e-mail: azita.rezaei91@gmail.com

www.journals.viamedica.pl/folia_cardiologica 65


https://orcid.org/0000-0001-6858-512X
https://orcid.org/0000-0002-8352-4453
https://orcid.org/0000-0003-4961-9106
https://orcid.org/0000-0002-0121-4487
https://orcid.org/0000-0002-2402-9129
https://orcid.org/0000-0003-1409-4362

Folia Cardiologica 2022, vol. 17, no. 1

Rycina 1. Obraz rezonansu magnetycznego z widocznym wzmozonym beleczkowaniem; A. projekcja dwujamowa (2CH, two-chamber);
B. Projekcja trdjjamowa (3CH, three-chamber); C. Projekcja czterojamowa (4CH, four-chamber)

sposrod ktorych 60% jest spontanicznych. W pozostatych

przypadkach sg to mutacje autosomalne dominujace z nie-

petng penetracjg lub sprzezone z chromosomem X (np. ze-
sp6t Bartha) [2]. Mutacje dotyczag genéw sarkomerowych,
ktore sg czestymi przyczynami kardiomiopatii przerostowej

i rozstrzeniowej: MYH7, MYBPC3, TTN.

Wyrdzniono cztery podtypy LVNC identyfikowane pod
warunkiem, ze znane sg wymiary lewej komory (LV, left
ventricle):

— lzolowana LVNC (jeSli wymiary LV sa prawidtowe, bez
hipertrofii);

— LVNC z kardiomiopatig przerostowa (jesli grubosé Scia-
ny LV 213 mm albo wczesniejsza diagnoza hipertrofii);

— LVNC z kardiomiopatig rozstrzeniowa (jesli wymiary LV
sg powiekszone);

— LVNCzkardiomiopatig przerostowg i rozstrzeniowa (gdy
wystepuja cechy zarowno zwiekszenia grubosci Sciany
LV, jak i powiekszenie wymiaréw LV) [4].

Gtownymi narzedziami w diagnostyce LVNC sa badanie
echokardiograficzne oraz obrazowanie metoda rezonan-
su magnetycznego (MRI, magnetic resonance imaging)
(ryc. 1). Diagnostyka polega na wykazaniu obecnosci dwoch
warstw miokardium: cienkiej — scalonej (zewnetrznej) oraz
grubszej — niescalonej (wewnetrznej) zlokalizowanej gtow-
nie w koniuszku LV oraz w segmentach srodkowych Scian
dolnej i bocznej. Ponadto widaé wzmozone beleczkowanie
LV z pogtebieniem zatok miedzybeleczkowych, gteboko
perfundowanych w badaniu metodg kolorowego doplera.

NajczeSciej stosuje sie kryteria echokardiograficzne
Jenniiwsp. [5]:

— charakterystyczny obraz licznego, nadmiernego be-
leczkowania z gtebokimi miedzybeleczkowanymi za-
chytkami;

— przestrzenie miedzybeleczkowe wypetnione krwig wpty-
wajgca bezposrednio z jamy LV ujawnione w obrazowa-
niu w badaniu metoda kolorowego doplera;

— stosunek grubosci warstwy niescalonej do scalonej
przekracza 2 (pomiar w fazie koncowo-skurczowej,

w projekcji przymostkowej w osi krétkiej);

— brak innych anomalii serca.

Podstawa kryteriéw diagnostycznych w MRI réwniez
stanowi warto$é stosunku grubosci warstwy niescalonej do
scalonej z punktem odciecia wiekszym lub réwnym 2,3 dla
rozpoznania [2].

Opis przypadku

20-letnig kobieta zostata przyjeta na oddziat kardiologii
z powodu dusznosci wysitkowej, ostabienia, goraczki (do
38,8°C), obnizenia wydolnosci wysitkowej odpowiadajgcej
[I/1l klasie niewydolnoSci serca wedtug New York Heart
Association (NYHA) wraz z ktujgcym bélem w klatce piersio-
wej od kilku dni. Pacjentka miata choroby wspétistniejgce:
astma oskrzelowa oraz artrogrypoza (choroba polegajaca
na wrodzonym wystepowaniu wielostawowych przykurczy).
Pacjentka w przesztoSci zgtaszata dolegliwosSci bolowe oraz
duszno$¢ wysitkowa 0 umiarkowanym stopniu, na tle choréb
wspotistniejacych.

Rozpoznania LVNC dokonano w 14. roku zycia, gdy
zgtosita sie lekarza z powodu obnizenia tolerancji wysitku
oraz bolu w klatce piersiowej. Wowczas w EKG zostato za-
obserwowane obnizenie odcinka ST, natomiast w echokar-
diografii stwierdzono Sladowag niedomykalno$¢ zastawki
tréjdzielnej z gradientem prawa komora-prawy przedsionek
(RV-RA, right ventricle-right atrium), koncentryczny prze-
rost LV z rozbudowanym wsierdziem, przerost koniuszka
prawej komory, wyraznie obnizona kurczliwos¢ okolicy przy-
podstawnej. Wywiad rodzinny nie byt obciazajacy.

Przy przyjeciu przeprowadzono badania laboratoryjne.
WskaZzniki stanu zapalnego, markery martwicy miokardium
i stezenie peptydu natriuretycznego typu B (BNP, B-type na-
triuretic peptide) byly w zakresie prawidtowych wartosci.
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Rycina 2. Badanie elektrokardiograficzne przy przyjeciu: rytm zatokowy, wysokie odejScie punktu J w odprowadzeniach V1-V3, z ptaskimi T

w odprowadzeniach I, Il, aVL, aVF oraz V5, V6

W badaniu EKG wykonanym przy przyjeciu wykazano:
rytm zatokowy, wysokie odejScie punktu J odprowadze-
niach V1-V3, z ptaskimi T w dprowadzeniach I, II, aVL,
aVF oraz V5, V6 (ryc. 2). Nie zaobserwowano dynamiki
zmian w zapisie EKG ani narastania markeréw martwicy
miokardium.

W badaniu echokardiograficznym nie obserwowano
istotnej dysfunkcji skurczowej LV ani odcinkowych zaburzen
kurczliwosci. Jedyna nieprawidtowoscig byto wzmozone be-
leczkowanie charakterystyczne dla LVNC.

Dyskusja

Opisany przypadek odzwierciedla trudnosci w diagnostyce
roznicowej i postepowaniu w leczeniu. U chorych z LVNC,
tak jak w tym przypadku, moga wystepowaé przetrwate
zmiany w zapisie EKG. Dlatego, aby wykluczy¢é nowo po-
wstate zaburzenia, nalezy poréwnac wyniki z poprzednimi,
o ile sg dostepne. Niewydolno$é serca, podobnie czesto
wystepujgca w LVNC, wykluczono w w badaniu echokar-
diograficznym oraz na podstawie prawidtowego stezenia
BNP. Dlatego uwzgledniono inne przyczyny zgtaszanych
dolegliwosci:

— infekcyjne zaostrzenie astmy oskrzelowej (nasilenie

spastyki nad polami ptucnymi, goragczka);
— b6l zwigzany z zaburzeniami mieSniowo-stawowymi.

Podsumowanie

Podobnie jak artrogrypoza LVNC jest chorobg rzadka.
W LVNC moga wystepowa¢ indywidualnie zréznicowane
zmiany w zapisie EKG: cechy przerostu LV lub lewe-
go przedsionka, nieprawidtowosci okresu repolaryzacji
komor, cechy preekscytacji. Duszno$¢ moze wynikaé
z dysfunkcji skurczowej LV, zaburzen rytmu, powikfan

zakrzepowo-zatorowych. Badanie EKG oraz echokardio-
graficzne, ze wzgledu na dostepnosé, stanowia podstawe
w ustalaniu prawidtowej diagnozy. W przypadku pojawienia
sie nowych objawow nalezy takze doktadnie uzupetni¢ dane
z wywiadu lekarskiego oraz uwzglednié¢ wspoétchorobowosé.
U opisywanej pacjentki, mimo sugestywnego rozpoznania
rzadkiej kardiomiopatii, przyczynag dolegliwosci byto in-
fekcyjne zaostrzenie astmy oskrzelowej oraz zaburzenia
kostno-miesniowe.
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