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Streszczenie

Kardiomiopatia z niescalenia jest niezwykle rzadko spotykana odmiang kardiomiopatii uwarunkowanej genetycznie
i wystepujacej zaréwno rodzinnie, jak i sporadycznie. Polega ona na nadmiernym beleczkowaniu oraz na wystepowaniu
gtebokich zachytkow pomiedzy tymi beleczkami. NajczeSciej wykrywana jest zupetnie przypadkowo w trakcie echokar-
diografii lub podczas screeningu cztonkéw rodziny. Cho¢ nie ma ztotych standardéw diagnostyki kardiomiopatii z nie-
scalenia, to najszerzej na Swiecie stosowane sg kryteria Jenni i wsp. podczas badania echokardiograficznego. Leczenie
tej kardiomiopatii opiera sie gtéwnie na spowalnianiu progresji niewydolnosci serca, na profilaktyce przeciwzakrzepowej
oraz na leczeniu zaburzen rytmu serca. U niektorych grup pacjentow wskazane jest rowniez wszczepienie kardiowertera-
-defibrylatora, a nawet nalezy rozwazy¢ przeszczepienie serca.

Stowa kluczowe: kardiomiopatia z niescalenia, niewydolnos¢ serca, echokardiografia, rezonans magnetyczny

Wstep

Kardiomiopatia z niescalenia mieSnia lewej komory
(LVNC, left-ventricular non-compaction cardiomyopathy)
jest to rzadko spotykana kardiomiopatia polegajaca na
nadmiernym beleczkowaniu miesnia oraz na obecnosci
gtebokich zachytkéw pomiedzy tymi beleczkami. LVNC
zostata zaklasyfikowana jako kardiomiopatia pierwotna
0 podtozu genetycznym — jest dziedziczona autosomalnie
dominujgco, a do jej powstawania przyczyniajg sie mutacje
w Kkilku genach [1, 2]. Takie nieadekwatne beleczkowanie
najczesciej mozna zaobserwowaé na koniuszku serca.
Moze ona by¢ izolowana lub towarzyszyé zaburzeniom
uktadu miesSniowo-kostnego [3]. Wedtug Towbin i wsp.
kardiomiopatia ta moze by¢ utozsamiana z hipertrofig
migsnia sercowego, dysfunkcja skurczowa lub rozkurczowa
(czasami nawet obydwiema), a takze ré6znymi odmianami
wad wrodzonych [4]. Czesto$¢ wystepowania ocenia sie
na 0,05% w populacji ogéinej [5].
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Patogeneza

W trakcie rozwoju ptodowego, serce powstaje z zapetlonej
cewy sercowej [6]. Budowa przypomina wtedy siatke zto-
zona z wtdkien miesniowych oraz beleczek przedzielonych
zachytkami [7]. Przed powstaniem krazenia wiehcowego,
zachytki te komunikujg sie z jama komory. Natomiast, po
powstaniu krgzenia wieficowego, miokardium komor zaczy-
na ulegac procesowi kompakcji, a zachytki przeksztatcaja
sie w kapilary. Nastepnie, pomiedzy 6. a 8. tygodniem zycia
ptodowego, beleczki powinny zaczac sie scala¢, poczawszy
od podstawy serca, a konczac na koniuszku [3, 7]. Jednak-
ze u 0s6b cierpigcych na kardiomiopatie z niescalenia do
takiego procesu nie dochodzi — dlatego tez serca z LVNC
pozostaja z nadmiernym beleczkowaniem oraz gtebokimi
zachytkami. Taki brak scalenia jest niezalezny od tego, czy
rozw6j naczyn wiencowych przebiegat prawidtowo, czy tez
nie [6]. Rooms i wsp. zaznaczaja réwniez, iz nie wiadomo,
czy mechanizmem braku scalenia jest nieprawidtowos¢
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morfogenezy prawidtowego miokardium, czy tez zahamo-
wanie rozwijajgcego sie miokardium [3].

Chociaz kardiomiopatia z niescalenia jest klasyfikowa-
na jako kardiomiopatia uwarunkowana genetycznie, to do
tej pory nie znaleziono konkretnego genu, ktory by za nig
odpowiadat. Moze wystepowac sporadycznie, jak i rodzin-
nie. Co wiecej, jest ona dziedziczona r6znorako — zaréwno
autosomalnie dominujgco, autosomalnie recesywnie jak
i mitochondrialnie, a takze jest moze by¢ sprzezona rece-
sywnie zchromosomem X [4, 8]. Najczestszg postacig jest
ta dziedziczona autosomalnie dominujgco [8].

Sprzezenie z chromosomem X (lokalizacja — Xq28)
wystepuje w zespole Bartha i kojarzone jest z mutacjami
w genach TAZ lub G4.5 kodujacymi acetylotransferaze
[4, 8, 9]. Wystepuje ono wytacznie u mezczyzn, aczkolwiek
Towbin i wsp. donosza, iz zostata opisana jedna kobieta
z taka kardiomiopatig [4].

Dziedziczenie dominujgce warunkuje wspotwystepo-
wanie wad wrodzonych serca, a takze wrodzone defekty
budowy serca. Jest to grupa niejednorodna, poniewaz nie
zawsze jest ona wykrywana rodzinnie od razu — czasami
mutacje powoduja mniejsze defekty niekoniecznie dajgce
objawy kliniczne — na przykfad przetrwaty przewod tetniczy
lub maty ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej.[4]
Ostatnie badania pokazuja, iz w tym rodzaju dziedziczenia
odpowiedzialna za powstawanie LVNC moze by¢ mutacja
w regulatorze szlaku NOTCH - MIB1 [8].

Poza tym stwierdzono, iz mutacja w genie a-dystro-
brewiny (biatka cytoszkieletu) jest identyfikowana u pa-
cjentéw z wrodzona wada serca, natomiast mutacja biatka
Cypher/ZASP w prazku Z (biatko znajdujgce sie w cytopla-
zmie miesni serca i szkieletu) jest utozsamiana z kardio-
miopatig rozstrzeniowa [8]. W wyniku tych mutacji LVNC
wystepuje rownoczasowo z dysfunkcjag lewej komory [9].

Co wiecej, odkryto, iz mutacje do tej pory kojarzone
z innymi rodzajami kardiomiopatii mogg przyczynia¢ sie
do powstania kardiomiopatii z niescalenia. Na przykfad,
mutacja biatka A/C lamininy obecna w kardiomiopatii
rozstrzeniowej oraz mutacja biatek sarkomeréw obecna
w kardiomiopatii przerostowej [8].

Nalezy réwniez zaznaczy¢ dwie kwestie. Po pierwsze,
u wielu rodzin wystepowanie kardiomiopatii z niescalenia
byto uwarunkowane wiecej niz jedng mutacja [4]. A po
drugie, u wielu pacjentéw nie mozna z powodzeniem
uzyskac ich genotypu i okresli¢ rodzaju mutacji u nich
wystepujacej [8, 10, 11].

Obraz Kliniczny

Niescalenie mieSnia lewej komory bardzo dtugo moze
przebiega¢ bezobjawowo. Nie ma konkretnego przedziatu
wiekowego, kiedy kardiomiopatia ta sie ujawnia. Niekie-
dy pozostaje ona zdiagnozowana dopiero w koAcowym
stadium niewydolno$ci serca [4]. Bardzo czesto jest ona

wykrywana w trakcie screeningu cztonkow rodziny osoby do-
tknietej LVNC, albo w trakcie przypadkowej echokardiografii.

Niemniej jednak, typowa triadg objawow towarzyszaca
LVNC sa: rozw6j niewydolnoSci serca, wystgpienie zatoru
systemowego oraz powstanie zaburzen rytmu (szczegblnie
czestoskurczu komorowego) [2, 12]. Tak wiec, LVNC jest
najczesciej wykrywane w trakcie diagnostyki niewyjasnio-
nej niewydolnoSci serca [7, 13]. Poza tym, kardiomiopatii
z niescalenia moze towarzyszy¢ nagly zgon sercowy, a takze
mato specyficzne objawy, typu: bél w klatce piersiowe;j,
omdlenia, duszno$¢, kotatanie serca.

EKG

Nie istnieja zadne cechy szczegdine w EKG pomagajgce
nam zdiagnozowaé kardiomiopatie z niescalenia. Co
wiecej, 10-25% pacjentéw z LVNC moze nie mie¢ zad-
nych nieprawidtowosci w zapisie tego badania, a jesli juz
wystapig, to sg one niespecyficzne [8, 14]. Niemniej jed-
nak, najczestszymi zaburzeniami, ktére mozemy znalez¢
w badaniu sg zaburzenia repolaryzacji (zaburzenia fali
ST/T), cechy przerostu lewej komory (ryc. 1), migotanie
przedsionkdéw, a takze blok lewej odnogi peczka Hisa
[4, 8, 14]. Poza tym, Finsterer i wsp. wymieniajg rowniez
szereg mozliwych nieprawidtowosci widocznych w Holterze-
-EKG, np. bigeminie komorowe, bradykardie zatokowa i nie-
utrwalong tachykardie komorowa [14]. Co ciekawe, u 15%
pacjentow pediatrycznych zostato opisane wystepowanie
zespotu Wolffa-Parkinsona-White'a. Nie wystepowat on
jednak u pacjentéw dorostych [8].

Obraz echokardiograficzny

Jak juz zostato wspomniane, LVNC jest najczesciej wykry-
wane w trakcie przypadkowej echokardiografii. Nie ma
jednak ztotego standardu, aby zdiagnozowa¢ LVNC. Czesto
obserwowane jest powiekszenie jamy lewej komory (ryc. 2A)
oraz obnizona frakcja wyrzutowa lewej komory (ryc. 2B).
Niemniej, wsréd najwazniejszych cech w obrazie ECHO
mozemy wyréznié: 1) grube, dwuwarstwowe miokardium
ztozone z warstwy scalonej (nasierdzie) oraz niescalonej
(wsierdzie) (ryc. 3A), a takze gtebokie zachytki endomio-
kardialne (ryc. 3B); 2) maksymalny koAcowoskurczowy
wskaznik NC/C >2; 3) zachytki miedzy beleczkami sg
gteboko perfundowane, co jest widoczne w kolorowym
Dopplerze; 4) niescalenie umiejscowione jest gtownie na
koniuszku (ryc. 3) oraz w obszarze srodkowym komory,
zaréwno w Scianie dolnej oraz bocznej mieSnia sercowego.
Sa to kryteria zaproponowane przez Jenni i wsp. i s one
najszerzej uzywane na Swiecie [15]. Co wiecej, Arbustini
i wsp. podajg tylko wskaznik niescalenia/scalenia (NC/C)
jako najwazniejsze kryterium diagnostyczne [16]. Dla LVNC
wskaznik ten musi by¢ wiekszy niz 2,0 w fazie koncowoskur-
czowej przy uwidocznieniu serca w projekcji przymostkowej,
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w osi krotkiej. Ponadto nie moga wspotistnie¢ inne niepra-
widtowosci serca [7].

Z kolei, Chin i wsp. sugeruja nieco odmienne kryterium
— zmierzyli oni odlegtos¢ od powierzchni nasierdzia do
zachytku (X) oraz odlegtos$é od powierzchni nasierdzia do
konca beleczki (Y) [17]. Stosunek X/Y dla LVNC ma wartos¢
mniejsza badz rowna 0,5. Tutaj tez serce powinno zostaé
uwidocznione w projekcji przymostkowej, w osi krotkiej [7].

Ponadto, przy uzyciu kolorowego Dopplera powinny zo-
staé¢ uwidocznione gtebokie zachytki wypetniajace sie krwia.

Dodatkowo, do nieprawidtowosci morfologicznych,
czesto dochodza dysfunkcje skurczowe i rozkurczowe.
Arbustini i wsp. donoszg, iz nawet dzieci doswiadczajg
zaburzen rozkurczowych. Sg one zwigzane z nieadekwatna
relaksacja miesSnia sercowego ze wzgledu na nadmierne
beleczkowanie [16].
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Nie mozna jednak zapominac o pacjentach, u kt6-
rych uzyskanie obrazu w badaniu echokardiograficznym
jest utrudnione — na przyktad u pacjentéw z chorobami
serca. Dlatego mozna réwniez wykorzystaé kontrast
w badaniu ECHO. Wspomaga to uwidocznienie granic
Srodsierdzia [16].

Co wiecej, Mavrogeni i wsp. zaznaczajg, iz echo-
kardiografia nie spetnia swojego zadania, jesli chodzi
o réznicowanie kardiomiopatii z niescalenia z kardiomio-
patig przerostowa, rozpoznawaniu skrzepliny w komorze
serca, a takze arytmogennej kardiomiopatii prawej
komory [2].

Na rycinie 1 przedstawiono powiekszong jame lewej
komory z frakcjg wyrzucania oszacowang na poziomie 40%.
Na rycinie 2 widoczne wyrazne beleczkowanie koniuszka
lewej komory.

TEAT Ld

Rycina 1. Zapis EKG u 28-letniej kobiety z niewydolnoscig serca NYHA Ill kwalifikowanej do przeszczepienia serca. Cechy przerostu lewej

komory i nieprawidtowosci lewego przedsionka
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Rycina 2. Badanie echokardiograficzne u 40-letniego mezczyzny z niewydolnoScia serca w klasie NYHA II. A. Projekcja przymostkowa w osi
dtugiej. Widoczne powiekszone lewa komora i lewy przedsionek. B. Frakcja wyrzutowa wyliczona metoda Simpsona (EF 40%)
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Rycina 3. Badanie echokardiograficzne u 40-letniego mezczyzny z niewydolnoscig serca w klasie NYHA II. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa
z zoom na na koniuszek lewej komory. Wyrazne beleczkowanie koniuszka z widocznymi lakunami (A i B).

Obraz w rezonansie magnetycznym

Kryteria diagnostyczne w tomografii rezonansu magnetycz-
nego sa réwnie kontrowersyjne, jak te uzywane w echokar-
diografii. Niemniej, badania MR uzywa sie coraz czesSciej
w trakcie diagnostyki LVNC — potwierdza on wystepowanie
niescalenia. Kryteria diagnostyczne tutaj rowniez sg oparte
na wskazniku poréwnujacym ze soba grubos¢ warstwy
niescalonej do scalonej, aczkolwiek wartoSci wahajg sie
pomiedzy 2-3:1, pomiar uzyskiwany jest w fazie konco-
worozkurczowej, a nie koAcowoskurczowej na obrazach
w przekroju w osi dtugiej serca [4].

Co ciekawe, Towbin i wsp. zwracajg uwage na to, iz po-
niewaz warstwa scalona jest czesto nieadekwatnie cienka,
bardzo tatwo mozna jg pomyli¢ z tetniakiem koniuszka [4].

Pierwsze kryterium diagnostyczne LVNC metoda re-
zonansu magnetycznego zaproponowali Petersen i wsp.
W swoim badaniu poréwnali 7 pacjentéw z LVNC z pa-
cjentami zdrowymi, sportowcami, a takze z pacjentami
z kardiomiopatiag rozstrzeniowa, przerostowg oraz z nad-
ciSnieniem tetniczym i stenoza aortalna. Zauwazyli oni,
iz koncoworozkurczowy wskaznik NC/C jest cennym
parametrem rozr6zniajagcym patologiczne niescalenie od
niescalenia 0 mniejszym stopniu w zdrowych sercach, lub
w sercach z kardiomiopatig rozstrzeniowa lub przerosto-
wa. W takim przypadku wskaznik ten powinien by¢ wyzszy
niz 2,3. Jest to pierwsze kryterium diagnozujace LVNC
w trakcie badania rezonansem magnetycznym (ryc. 4 i 5).
Drugim jest obecno$¢ dwuwarstwowego wsierdzia. Wskaz-
nik NC/C powyzej 2,3 jest obecnie najczesciej rutynowo
stosowanym kryterium diagnostycznym LVNC [5, 12, 19].

Na podstawie badan i praktyki klinicznej wykazano, ze
jest to kryterium czute ale wykrywa rowniez postaci LVNC
nieistotne klinicznie.

Jacquier i wsp. przeprowadzili badania na 16 pacjen-
tach z LVNC oraz na pacjentach z kardiomiopatia przero-
stowa, rozstrzeniowa i na grupie kontrolnej. Prébowali oni
uzyskaé optymalng metode na pomiar masy beleczkowa-
nia lewej komory przy uzyciu rezonansu magnetycznego
serca oraz okresli¢ role tej masy w diagnostyce LVNC.
Ich odtwarzalna metoda ukazata, iz masa beleczkowania
lewej komory stanowigca powyzej 20% masy catej komory
stanowi specyficzny i czuly wskaznik diagnostyczny dla
kardiomiopatii z niescalenia [1, 19]. Wada tej metody jest
niewatpliwie dtugi czas analizy i koniecznosé zastosowania
dedykowanego oprogramowania.

Beleczkowanie w lewej komorze stanowi swoiste
kontinuum. Najwiekszym wyzwaniem jest rozgraniczenie
pomiedzy nasilonym beleczkowaniem mieszacym sie jesz-
cze w normie rozwojowej a kardiomiopatia. Grothoff i wsp.
zaproponowali nastepujgce cztery kryteria rozpoznawania
LVNC na podstawie obrazu rezonansu magnetycznego:
1) masa niescalonego miesnia lewej komory > 25%;
2) catkowity wskaznik masy niescalonego miesnia lewej
komory > 15 g/m?; 3) WskaZznik NC/C > 3:1 w przynajmniej
jednym segmencie, poza segmentem koniuszkowym;
4) beleczkowanie w segmentach 4-6 > 2:1 (NC/C) [18].
Powyzsze kryteria mozna stosowaé osobno lub tgcznie,
przy czym najwyzszg czutos¢ i specyficznoSé Grothoff
i wsp. uzyskali dla co najmniej dwoch z 4 kryteriow —
odpowiednio 100% i 95%, a w przypadku stosowania
pojedynczego kryterium odpowiednio 100% i 93% dla
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Rycina 4 Obrazy rezonansu magnetycznego u 19 letniego chorego bez objawdw niewydolnosci serca. Rozlegte obszary niescalonego migsnia
we wszystkich segmentach koniuszkowych (wskaznik NC/N > 3) oraz Srodkowych lewej komory wskaznik > 2.3 mierzone w przekrojach w osi
dtugiej; A. przez lewa komore i lewy przedsionek, B. w przekroju czterojamowym

Rycina 5. Obrazy rezonansu magnetycznego 45 letniego chorego z objawami niewydolnoSci lewo-komorowej serca, obnizong EF do 30%
i rozleglymi obszarami p6Zznego wzmocnienia kontrastowego (C, strzatki). Wskaznik niescalonego/scalonego migsnia > 3 w segmentach
koniuszkowych oraz bocznych srodkowych mierzony w przekrojach w osi dtugiej serca A. przekrdj w osi dtugiej przez lewa komore i lewy

przedsionek, B. przekrdj czterojamowy, D. przekrdj pieciojamowy

wskaznika NC/C > 3:1 w przynajmniej jednym segmencie
1-16. Nalezy przy tym zaznaczyé, ze kryteria 1i 2 wymaga-
ja recznej segmentacji niescalonego miesnia na obrazach
uzyskanych w osi krétkiej, co jest procedura czasochtonnag,
a dodatkowo z uwagi na wymagania softwarowe nie zawsze
jest technicznie mozliwg do wykonania.

Kontrowersje dotycza nie tylko kryteriéw diagnostycz-
nych LVNC. Grohoff i wsp uwazajg, ze w izolowanej postaci
LVNC nie obserwuje sie obszaréw pdznego wzmocnienia
kontrastowego (ryc. 5¢). Natomiast zarowno Hussein
i wsp. oraz Towbin i wsp. zwracajg uwage na to, iz pdzne
wzmocnienie kontrastowe pomimo tego, iz jest markerem
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widknienia miesnia sercowego, to tutaj jest ono utozsa-
miane z cechami klinicznymi niescalenia, wtgczajgc w to
objawy, zmiany w EKG oraz zmniejszona frakcje wyrzutowg
[4, 13]. Tak samo, badanie przeprowadzone przez Mavro-
geni i wsp. pokazuje, iz pézne wzmocnienie kontrastowe
jest niezaleznym czynnikiem predykcyjnym wystgpienia
czestoskurczu komorowego [2].

Nalezy rowniez wspomnie¢, iz Mavrogeni i wsp. wska-
zujg na to, iz uzywanie rezonansu magnetycznego pozwala
oszacowac takze ryzyko progresji niewydolnosci serca [2].

Leczenie

Do tej pory, nie opracowano specyficznej terapii dla pacjen-
téw z izolowang kardiomiopatig z niescalenia, aczkolwiek
bardzo istotne jest leczenie objawowe u takich oséb, to
znaczy niewydolno$ci serca oraz zapobieganiu jej progres;ji,
leczenie arytmii, profilaktyka przeciwzakrzepowa. Nalezy
rowniez zapobiegaé powiktaniom, takim jak udar, zatoro-
wos¢, arytmie komorowe oraz niewydolno$ci serca [14].

Kogo leczyc i jak?

Wedtug Thavendiranathan i wsp., bezobjawowi pacjenci
powinni podlega¢ badaniom co 2-3 lata, poniewaz ich
prognoza przewaznie jest dobra. Zaleca sig, aby przy kazdej
takiej wizycie pacjenci z kardiomiopatig z niescalenia mieli
wykonywane badanie echokardiograficzne, a takze powinni
oni mie¢ zatozony Holter EKG, aby wykluczy¢ potencjalnie
wystepujace nieme klinicznie arytmie [20].

Thavendiranathan i wsp. zaktadajg réwniez, iz pacjenci
bezobjawowi, ale z uwidoczniong w ECHO dysfunkcjg skur-
czowa lub rozkurczowg powinni zosta¢ poddani leczeniu
objawowemu niewydolno$ci serca, a takze powinni mieé
przeprowadzane wizyty kontrolne nie rzadziej niz co 2 lata [20].

Natomiast objawowi pacjenci powinni by¢ leczeni
zgodnie z objawami jakie prezentujg oraz zgodnie z ich
nasileniem. Captur i wsp. zaznaczaja, iz kazdy pacjent
prezentujacy jakikolwiek objaw zwigzany z LVNC powinien
by¢ poddany leczeniu [10]. Thavendiranathan i wsp. za-
lecajg rowniez, aby wykonaé badanie angiograficzne, aby
wykluczy¢ zwezenia w tetnicach wiencowych. Wazne jest
tutaj réwniez badanie neurologiczne [20].

Profilaktyka przeciwzakrzepowa

Zdarzenia zakrzepowo-zatorowe sg obecnie duzym prob-
lemem u pacjentéw z kardiomiopatig z niescalenia. lkeda
i wsp. zaznaczaja, iz czestos¢ ich wystepowania waha
sie od 5% do 38%, a ryzyko ich powstania zwieksza sie
u pacjentéw z migotaniem przedsionkéw oraz dysfunkcja
skurczowa lewej komory. Co wiecej, gtebokie zachyiki
oraz obfite beleczkowanie przyczyniajg sie do zastoju krwi
i formowania sie zakrzepow. Niemniej jednak, lkeda i wsp.

zaznaczaja, iz czesto$é wystepowania nie rézni sie miedzy
pacjentami z LVNC, a pacjentami z izolowang dysfunkcjg
lewej komory. Dlatego tez, leczenie opiera sie na tej samej
zasadzie. Wskazane sa tutaj doustne antykoagulanty,
szczegblnie jesSli mowa o pacjentach z migotaniem przed-
sionkdw, dysfunkcja skurczowa lewej komory oraz z obecny-
mi w wywiadzie zdarzeniami zakrzepowo-zatorowymi [4, 7].
Captur i wsp. szczeg6lnie zalecaja stosowanie warfaryny lub
acenokumarolu w przypadku pacjentéw z izolowang LVNC
i historig uprzednich epizodow zakrzepowych [10]. Oechslin
i wsp. réwniez zalecajg stosowanie antykoagulantow, acz-
kolwiek dopiero gdy frakcja wyrzutowa spada ponizej 40%.
Niemniej jednak, nie maja oni zadnych badan na poparcie
takiego podejscia [9].

Niestety, dotychczas brak jest badan dowodzacych,
czy stosowanie kwasu acetylosalicylowego przynosi jakie-
kolwiek korzysci [14].

Niewydolnos¢ serca

Aktualnie przy kardiomiopatii z niescalenia stosowane
sa wytyczne leczenia standardowej niewydolnoSci serca.
Niestety, do tej pory nie ma badan wykazujgcych korzysé
z uzywania beta-blokerdw, blokeréw ukfadu renina-angio-
tensyna-aldosteron, stymulacji dwukomorowej i innych
sposobow terapii wykorzystywanych u pacjentéw z LVNC.
Carrilho-Ferreira i wsp. zaznaczajg, iz Smiertelnos¢ Srod-
roczna u pacjentow z LVNC jest taka sama jak u pacjentow
z kardiomiopatig rozstrzeniowg [8].

Ikeda i wsp. podkreslajg, iz pacjenci z objawowa niewy-
dolnoScig serca, stopniem Ill lub IV w skali NYHA, frakcjg
wyrzutowa < 35% oraz dtugoscig zespotu QRS > 120 ms,
ktorzy otrzymuja optymalne leczenie farmakologiczne, po-
winni rowniez otrzymac terapie resynchronizujaca serca ze
wszczepieniem kardiowertera-defibrylatora, a jesli niewy-
dolno$¢ serca jest oporna na leczenie i terapie przy uzyciu
ICD, powinien zostaé rozwazony przeszczep serca [7].

Arytmie

Szczegblnie wazne w przypadku arytmii sg arytmie komo-
rowe, jako ze moga one doprowadzi¢ do nagtego zgonu
sercowego. lkeda i wsp. donoszg, iz tachykardie komorowe
obecne byty u 27% pacjentéw, u ktérych wykonane byto
monitorowanie holterowskie [7].

W zaleznoSci od przypadku mozliwe jest stosowanie
beta-blokerdw, blokerdw kanatéw wapniowych, amioda-
ronu albo innych lekdw antyarytmicznych. Captur i wsp.
szczegblnie zaznaczaja, ze opis przypadku 4-miesiecznego
noworodka pokazuje, iz leczenie karwedilolem przynosi
korzysci wzgledem funkcji i masy lewej komory, a takze
poprawia wyniki badania scyntygraficznego [10]. Niemnigj
jednak, takie badania nie zostaty przeprowadzone na
szerokg skale [8].
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Wszczepienie kardiowertera-defibrylatora

Wszczepienie kardiowertera-defibrylatora jest metodg
bardzo kontrowersyjng i choé autorzy badan i prac zazna-
Czajg, iz wszczepienie ICD powinno zostaé przeprowadzone
u pacjentéw z LVNC, ktorzy zgtaszaja omdlenia, objawowe
arytmie komorowe, a ich frakcja wyrzutowa spada do 35%,
to jest to metoda wykorzystywana gtéwnie w profilaktyce
wtornej [7-9].

Generalnie, wszczepienie ICD odbywa sie u pacjentow
z utrwalong niewydolnoscig serca, tachykardiami nadko-
morowymi, u pacjentdw, ktorzy przezyli nagte zatrzymanie
krgzenia [10, 20].

U pacjentdw z opornag niewydolnoScig serca, szczegdl-
nie jesli wspotwystepuje tachykardia komorowa moze by¢
wymagane wszczepienie stymulatora dwukomorowego [14].

Finsterer i wsp. wspominajg tez o badaniu, w ktérym
u 30 pacjentow z LVNC wszczepiono ICD, z czego 11 w pro-
filaktyce pierwotnej. W efekcie dwéch pacjentdw otrzymato
nieadekwatng kardiowersje-defibrylacje, a tylko u jednego
pacjenta tachykardia komorowa zostata przerwana [14].

Przeszczep serca
Przeszczepienie serca jest metoda leczenia dla pacjentow

w schytkowej niewydolnosci serca oraz dla pacjentéw
opornych na leczenie farmakologiczne [4]. Niemnigej

Abstract

jednak, do tej pory w przypadku kardiomiopatii z niesca-
lenia nie byta to metoda stosowana na szerokg skale
[8]. Kwalifikacja pacjentéw do transplantacji opiera sie
wtasnie na stopniu zaawansowania niewydolnosci serca
i w tym celu wykonuje sie szereg badan internistycznych
— miedzy innymi ergospirometrie, test 6-minutowego
chodu, stezenie markeréw, a takze mierzy sie ciSnienie
w tetnicy ptucnej oraz ocenia sie rzut serca i naczyniowy
op6r ptucny [21, 22].

Whioski

Kardiomiopatia z niescalenia jest choroba ciezkg nie
tylko w kwestiach leczniczych, ale réwniez w kwestiach
diagnostycznych. W zaleznosci od pacjenta, LVNC moze
by¢ catkowicie bezobjawowa, a w niektdrych przypadkach
moze zostaé rozpoznana przy schytkowej niewydolnosci
serca lub nawet po Smierci pacjenta. Aktualne metody
diagnostyczne, kiedy sa stosowane pojedynczo, mogg nie
by¢ wystarczajgce do postawienia rozpoznania. W przy-
padku leczenia, pozostaje nam tylko leczenie objawow
kardiomiopatii, wszczepienie kardiowertera-defibrylatora
a w koncowym stadium niewydolnoSci serca, przeszcze-
pienie serca. Duzym utrudnieniem w rozwoju diagnostyki
i sposobdw leczenia jest rzadko$¢ tej choroby, a aktualnie
ukazujace sie badania pochodza z reguty z jednego oSrodka
i sg przeprowadzone na matej iloSci pacjentow.

Non-compaction cardiomyopathy is a rare genetic condition and may occur either in a familial form or in a sporadic form.
It is characterized by excessive trabeculation and occurrence of deep intertrabecular recesses. Usually the diagnosis
is made during an accidental echocardiography or during the screening process of the family members. Although there
is no gold standard for the diagnosis, Jenni et al. criteria used during echocardiography examination are the most com-
mon. Treatment is based on suppressing the progression of heart failure, thromboembolism prevention and dealing
with arrhythmias. Moreover, patients have often cardioverter-defibrillator implanted and they are enrolled on the heart

transplant list.

Key words: non-compaction cardiomyopathy, heart failure, echocardiography, magnetic resonance
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