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Niescalony mięsień lewej komory u niemowlęcia z wadą
wrodzoną serca
Left ventricular non-compaction in an infant with congenital heart defect 
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A b s t r a c t

Non-compaction of the left ventricle (NCLV) was categorised as unclassified cardiomyopathy by the World Health Organization
in 1995. Over the last decade this condition has been identified as a distinct form of cardiomyopathy and a genetically heterogeneous
disorder. Clinically, this may be coupled with the loss of contractility, arrhythmia, and thromboembolism. The prognosis in a symptomatic
patient is generally poor, with progression to chronic heart failure and death, including sudden death. We report a case of 
a child with NCLV and coexisting hemodynamic significant ventricular septal defect.
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Chorzy trudni nietypowi/Case report

Wstęp
Nie sca lo ny mię sień le wej ko mo ry (ang. non -com pac tion

of the left ven tric le, NCLV), okre śla ny rów nież mia nem kar -
dio mio pa tii gąb cza stej, w 1995 r. zo stał za li czo ny przez WHO
do nie skla sy fi ko wa nych ty pów kar dio mio pa tii. Czę stość wy -
stę po wa nia NCLV nie zo sta ła do koń ca usta lo na, czę ściej
roz po zna je się go u dzie ci niż u do ro słych. Wy stę pu je u 1,18
na mi lion dzie ci po ni żej 1. ro ku ży cia, z wy raź ną prze wa gą
u płci mę skiej. Ro ko wa nie za rów no u dzie ci, jak i u do ro -
słych jest nie pew ne i ogól nie nie po myśl ne – po nad 50%
cho rych umie ra na gle. Nie sca lo ny mię sień le wej ko mo ry
mo że wy stę po wać spo ra dycz nie i ro dzin nie [1, 2]. U czę ści
pa cjen tów, zwłasz cza u dzie ci, stwier dza się dys mor fię twa -
rzy – wy pu kłe czo ło, ni skie osa dze nie uszu, go tyc kie pod -
nie bie nie oraz mi kro gna tię. Po za izo lo wa ną po sta cią NCLV,
w pi śmien nic twie opi sy wa ne są przy pad ki współ ist nie nia
NCLV z wa da mi prze bie ga ją cy mi z utrud nie niem od pły wu
z ko mór ser ca, z wa da mi ze zwięk szo nym prze pły wem płuc -
nym, ze spo łem Eb ste ina, wro dzo ny mi ano ma lia mi na czyń
wień co wych oraz z ze spo ła mi ge ne tycz ny mi – z ze spo łem
Bar ta, dys tro fią Eme ry’ego i Drey fu sa [2–5]. 

Przed sta wia my przy pa dek współ wy stę po wa nia NCLV
z wro dzo ną wa dą ser ca u nie mow lę cia.

Opis przy pad ku 
Trzy mie sięcz ne nie mow lę płci żeń skiej skie ro wa no

do Kli ni ki z ob ja wa mi na si lo nej nie wy dol no ści ser ca. Dziec -
ko po cho dzi ło z dru giej cią ży. Ro dzi ce by li mło dzi, zdro wi,
wy wiad ro dzin ny bez ob cią żeń, prze bieg cią ży i po ro du pra -
wi dło wy. Uro dze nio wa ma sa cia ła wy no si ła 2,8 kg, dziew -
czyn ka otrzy ma ła 10 pkt w ska li Ap gar. Dziec ko wy pi sa no
ze szpi ta la ja ko zdro we. Mat ka od ok. 4. ty go dnia ży cia ob -
ser wo wa ła stop nio wo na ra sta ją cą męcz li wość dziec ka
i trud no ści w kar mie niu. 

W dniu przy ję cia stan dziec ka był cięż ki, stwier dzo no
dusz ność, 58 od de chów/min, nad płu ca mi szmer pę che rzy -
ko wy. Wzdłuż le wej kra wę dzi most ka sły szal ny był szmer
skur czo wy 3/6 w ska li Le wi ne’a, ta chy kar dia 180/min, wą -
tro ba po więk szo na, się ga ją ca do pęp ka, tęt no udo we do -
brze wy czu wal ne. Cię żar cia ła wy no sił 4,375 kg. Ba da nie
elek tro kar dio gra ficz ne (EKG) wy ka za ło ta chy kar dię za to ko -
wą, no rmo gra mo wą oś ser ca, za bu rze nia okre su re po la ry -
za cji w po sta ci ujem nych za łam ków T w od pro wa dze niach
le wo ko mo ro wych. Ba da nie ra dio lo gicz ne klat ki pier sio wej
ujaw ni ło po więk sze nie syl wet ki ser ca, wskaź nik ser co wo -
-płuc ny 0,63 i wzmo żo ny ry su nek na czy nio wy płuc. W ba -
da niu echo kar dio gra ficz nym z od chy leń od nor my stwier -
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dzo no: nie pra wi dło wy ob raz po sze rzo nej le wej ko mo ry
– przy ko niusz ko wa część le wej ko mo ry prze ro śnię ta, z gru -
bą war stwą gąb cza stą, z licz ny mi głę bo ki mi uchył ka mi.
W ba da niu ko lo ro wym do ple rem wi docz ny był prze pływ
krwi w uchył kach. Sto su nek war stwy gąb cza stej do sca lo -
nej wy no sił 2,25 : 1. Glo bal na kurcz li wość le wej ko mo ry
upo śle dzo na – frak cja wy rzu to wa ok. 38%. Nie pra wi dło wy
ob raz pra wej ko mo ry – pra wa ko mo ra prze ro śnię ta w czę -
ści przy ko niusz ko wej, z uchył ka mi, gru ba be lecz ka prze -
gro do wo -brzeż na dzie lą ca ko mo rę na dwie ja my, nie za bu -
rza ją ca prze pływ krwi. Uwi docz nio no po da or tal ny uby tek
prze gro dy mię dzy ko mo ro wej (ang. ven tri cu lar sep tal de fect,
VSD) z wol nym prze pły wem z le wej do pra wej ko mo ry. Gra -
dient ci śnień przez VSD w ba da niu do ple row skim wy no sił
21 mmHg. Na pod sta wie ba da nia echo kar dio gra ficz ne go
roz po zna no po da or tal ny uby tek prze gro dy mię dzy ko mo ro -
wej, pod wyż szo ne ci śnie nie w krą że niu płuc nym i NCLV. 

Ze wzglę du na cięż ki stan ogól ny dziec ka za sto so wa -
no ami ny pre syj ne, le ki mo czo pęd ne, a po opa no wa niu ob -
ja wów nie wy dol no ści ser ca kon ty nu owa no le cze nie kap -
to pri lem i spi ro no lak to nem. Po wy rów na niu sta nu
ogól ne go wy ko na no dia gno stycz ne cew ni ko wa nie ser ca:
ci śnie nie w pra wej ko mo rze wy no si ło 70/0/13 mmHg,
w tęt ni cy płuc nej 53/30 mmHg. Po po da niu kon tra stu
do pra wej ko mo ry w fa zie spły wu żyl ne go do jam le we go
ser ca po twier dzo no obec ność VSD i licz nych, głę bo kich
uchył ków w ścia nie le wej ko mo ry. 

Nie mow lę za kwa li fi ko wa no do le cze nia kar dio chi rur -
gicz ne go. Za bieg za mknię cia VSD ła tą da kro no wą o śred -
ni cy 9 mm prze pro wa dzo no w Cen trum Zdro wia Mat ki 
Po lki w Ło dzi w 4. mie sią cu ży cia dziec ka. Okres po ope ra -
cyj ny prze biegł bez po wi kłań. Po wy pi sa niu dziec ka z od -
dzia łu kar dio chi rur gii kon ty nu owa no le cze nie me ty lo di -
gok sy ną, kap to pri lem i spi ro no lak to nem. Każ da pró ba

od sta wie nia le ków mo czo pęd nych po wo do wa ła wy stą pie -
nie dusz no ści i obrzę ków. W kon tro l nym ba da niu prze pro -
wa dzo nym w 7. mie sią cu ży cia, po za bie gu, ma sa cia ła wy -
no si ła 8 kg (50. cen tyl), obec ny był szmer skur czo wy 3/6
w ska li Le vi ne’a wzdłuż le wej kra wę dzi most ka, wą tro ba
2 cm po ni żej kra wę dzi łu ku że bro we go, w EKG za re je stro -
wa no rytm za to ko wy, od chy le nie osi elek trycz nej w le wo,
nie peł ny blok pra wej od no gi pęcz ka Hi sa i ustą pie nie za -
bu rzeń re po la ry za cji nad le wą ko mo rą ob ser wo wa nych
w ba da niu wyj ścio wym. W ba da niu echo kar dio gra ficz nym
stwier dzo no reszt ko wy, nie istot ny he mo dy na micz nie prze -
ciek le wo -pra wy przy gór nym bie gu nie ła ty za ło żo nej
na VSD oraz utrzy my wa nie się ob ra zu nie sca lo ne go mię ś-
nia obej mu ją ce go ok. 1/2 przy ko niusz ko wej czę ści le wej
ko mo ry, ze sto sun kiem war stwy gąb cza stej do sca lo nej 
2 : 1. Kurcz li wość przy pod staw nych seg men tów le wej ko -
mo ry by ła pra wi dło wa, a w od cin kach ob ję tych zmia na mi
gąb cza sty mi upo śle dzo na (Ry ci ny 1. i 2.).

Omó wie nie
Cięż ki stan kli nicz ny oma wia ne go dziec ka wy ni kał

z na kła da nia się dwóch czyn ni ków – istot nej he mo dy na -
micz nie wa dy ze zwięk szo nym prze pły wem płuc nym i nie -
pra wi dło wej bu do wy mię śnia ser co we go. Za bieg kar dio -
chi rur gicz ny sku tecz nie zmniej szył prze ciek przez VSD,
ob ni ży ło się ci śnie nie w krą że niu płuc nym. W tej sy tu acji
na le ża ło by ocze ki wać ra dy kal nej po pra wy sta nu kli nicz ne -
go dziec ka. Ko niecz ność sta łe go wspo ma ga nia far ma ko -
lo gicz ne go ukła du krą że nia na parst ni cą i le ka mi mo czo -
pęd ny mi wy ni ka z utrzy mu ją cej się pa to lo gii mię śnia
ser co we go.

Roz wój ser ca jest zło żo nym, se kwen cyj nym pro ce sem,
re gu lo wa nym przez kar dio gen ne czyn ni ki trans kryp cyj ne
oraz czyn ni ki wzro stu i/lub róż ni co wa nia [2, 6]. W pew -

Ry ci na 1. Ba da nie echo kar dio gra ficz ne – prze krój
4-ja mo wy. Wi docz ne głę bo kie uchył ki w oko li cy ko -
niusz ka i ścia ny bocz nej le wej ko mo ry

Ry ci na 2. Ba da nie echo kar dio gra ficz ne – prze krój
4-ja mo wy ko niusz ko wy. Po gru bia ła mię śniów ka le -
wej ko mo ry, z głę bo ki mi uchył ka mi w oko li cy przy -
ko niusz ko wej. Sto su nek gru bo ści war stwy zbi tej
do gąb cza stej > 2 : 1
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nym sta dium roz wo ju ser ca mio cy ty two rzą ce be lecz ki
w roz wi ja ją cym się mię śniu ser co wym ule ga ją sca le niu
i stop nio wo sta ją się czę ścią ścian o ści śle upa ko wa nej bu -
do wie, mię śni bro daw ko wa tych, prze gro dy mię dzy ko mo -
ro wej oraz ukła du bodź co prze wo dzą ce go. W pro ce sie tym
istot ną ro lę od gry wa ją m.in. biał ka mor fo ge ne tycz ne ko -
ści (ang. bo ne mor pho ge ne tic pro te ins, BMP), któ re na le -
żą do ro dzi ny trans for mu ją ce go czyn ni ka wzro stu ty pu be -
ta (ang. trans for ming growth fac tor beta, TGF -β).
Wy ka za no, że BMP10 ule ga prze mi ja ją cej eks pre sji w roz -
wi ja ją cym się mię śniu ser co wym o bu do wie be lecz ko wa -
tej [6]. Zwięk sze nie eks pre sji BMP10 mo że być przy czy ną
nad mier ne go po wsta wa nia be le czek w ko mo rach ser ca.
Biał ko BMP10 przy czy nia się tak że do prze kształ ca nia me -
zen chy my w na bło nek, dzię ki cze mu w ob rę bie pod na sier -
dzio wej me zen chy my po wsta je sieć na czyń wień co wych.

W sta dium za rod ko wym gąb cza sta bu do wa mię śnia
ser co we go jest pra wi dło wą for mą struk tu ry mię śnia i jest
o ty le waż na, że umoż li wia dy fu zję tle nu i in nych skład ni -
ków od żyw czych do kar dio mio cy tów (krą że nie wień co we
nie jest jesz cze wy kształ co ne). W wa run kach pra wi dło we -
go roz wo ju pło do we go do cho dzi do wy gła dze nia po -
wierzch ni wsier dzia, za ni ku be le czek i za tok. Gdy jed nak
gąb cza sta bu do wa mię śnia ser co we go się utrzy mu je (i wy -
stę pu je rów nież po uro dze niu), to ze wzglę du na brak po -
łą cze nia z ukła dem na sier dzio wych tęt nic wień co wych, ob -
szar nie sca lo ne go mię śnia ser co we go jest per fun do wa ny
bez po śred nio od stro ny ja my le wej ko mo ry. Zmniej sze nie
re zer wy prze pły wu wień co we go po wo du je, że czę sto po -
ja wia ją się od cin ko we za bu rze nia czyn no ści skur czo wej. 

We dług da nych z pi śmien nic twa za za trzy ma nie mor -
fo ge ne zy mię śnia ser co we go od po wie dzial ne są m.in. mu -
ta cje ge nu G 4.5 ko du ją ce go taf fa zy nę (sprzę żo ny z chro -
mo so mem X), ge nu dla dys tro bre wi ny al fa, ZASP, ak ty ny,
la mi ny A/C oraz lo cus na chro mo so mie 1 p 15 [2, 3, 6]. U bli -
sko 44% pa cjen tów z roz po zna nym nie sca lo nym mio kar -
dium ob ser wu je się ro dzin ne wy stę po wa nie tej pa to lo gii,
co prze ma wia za jej dzie dzicz nym cha rak te rem. 

Ze wzglę du na róż ną eks pre sję ob ja wów oraz róż ny
prze bieg cho ro by NCLV mo że być roz po zna ne w każ dym
wie ku. Opi sy wa no przy pad ki roz po zna nia NCLV u pa cjen -
tów od 1. mie sią ca do 71. ro ku ży cia. Obec nie roz po zna nie
sta wia ne jest już w okre sie pre na tal nym [7]. Udo ku men -
to wa no przy pad ki bez ob ja wo we, ale zna ne są rów nież
przy pad ki o dra ma tycz nym prze bie gu, z gwał tow nie po -
stę pu ją cą cięż ką nie wy dol no ścią ser ca, pro wa dzą cą w cią -
gu kil ku ty go dni do zgo nu. U na szej pa cjent ki pierw sze nie -
po ko ją ce ob ja wy wy stą pi ły po ukoń cze niu 4. ty go dnia ży cia. 

Roz po zna nie tej po sta ci kar dio mio pa tii opie ra się głów -
nie na wy ni ku ba da nia echo kar dio gra ficz ne go. Ak tu al ne
kry te ria roz po zna nia NCLV za pro po no wa li Jen ni i wsp. [8]
w 2001 r. Pa to lo gia do ty czy zwy kle seg men tów środ ko -
wych ścia ny bocz nej i dol nej le wej ko mo ry oraz ko niusz -
ka. U 40% cho rych stwier dza się rów nież nie sca le nie pra -
wej ko mo ry. Zmie nio na struk tu ra mię śnia ser co we go

po wo du je na ra sta ją ce upo śle dze nie czyn no ści skur czo wej
i roz kur czo wej, któ re pro wa dzi do nie wy dol no ści ser ca. Nie -
sca lo ny mię sień le wej ko mo ry czę sto współ ist nie je z in -
ny mi wro dzo ny mi nie pra wi dło wo ścia mi. W opi sy wa nym
przy pad ku wy stę po wał uby tek w czę ści bło nia stej prze -
gro dy mię dzy ko mo ro wej. 

We dług da nych z pi śmien nic twa [2, 3, 9, 10] w ob ra zie
kli nicz nym do mi nu ją naj czę ściej ob ja wy nie wy dol no ści ser -
ca (u po nad 2/3 cho rych), ko mo ro we za bu rze nia ryt mu ser -
ca (zwy kle w for mie zło żo nych aryt mii) oraz po wi kła nia
za krze po wo -za to ro we (u ok. 1/4 cho rych). Rza dziej stwier -
dza się nad ko mo ro we za bu rze nia ryt mu ser ca, głów nie mi -
go ta nie przed sion ków, spo ra dycz nie ze spół Wolf fa -Par kin -
so na -Whi te’a i za bu rze nia prze wo dze nia (LBBB). U na szej
pa cjent ki wy stę po wa ły na si lo ne ob ja wy nie wy dol no ści ser -
ca. Na tym eta pie dia gno sty ki i ob ser wa cji nie wy ka za li -
śmy za bu rzeń ryt mu ani zmian za krze po wo -za to ro wych.

Na dal nie jest zna ne le cze nie przy czy no we NCLV. Za le -
ca się po stę po wa nie opar te na stan dar dach te ra pii nie wy -
dol no ści ser ca, le cze niu an ty aryt micz nym, ewen tu al nej 
im plan ta cji kar dio wer te ra -de fi bry la to ra (ICD) oraz trans -
plan ta cji ser ca [2, 3, 6]. Obec nie nie ma da nych z pi śmien -
nic twa na te mat zna cze nia ba da nia elek tro fi zjo lo gicz ne go
w oce nie ry zy ka na głej śmier ci ser co wej u osób z nie sca le -
niem mię śnia ser co we go. Im plan ta cja ICD jest naj sku tecz -
niej szą me to dą pre wen cji na głe go zgo nu ser co we go u osób
z wy so kim ry zy kiem na głej śmier ci ser co wej. 

Pod su mo wa nie
Nie ma jed no znacz nych da nych do ty czą cych ro ko wa -

nia w tej jed no st ce cho ro bo wej. Wiek w mo men cie roz po -
zna nia, sto su nek gru bo ści war stwy nie sca lo nej do sca lo -
nej (N : C) oraz licz ba za ję tych seg men tów są głów ny mi
de ter mi nan ta mi po stę pu ją cej dys funk cji skur czo wej. Frak -
cja wy rzu to wa le wej ko mo ry (LVEF) oraz wy dol ność fi zycz -
na (kla sa wg NY HA) sta no wią na to miast czyn ni ki pro gno -
stycz ne zwięk szo nej umie ral no ści. We dług da nych
z pi śmien nic twa, za ję cie trzech i wię cej seg men tów oraz
sto su nek N : C wy no szą cy po nad 3 wią za ły się z wyż szą
kla są czyn no ścio wą wg NY HA oraz częst szym wy stę po wa -
niem ko mo ro wych za bu rzeń ryt mu ser ca.
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