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Kardiomiopatia przerostowa
z koniuszkowym tetniakiem lewej komory

Hypertrophic cardiomyopathy with left ventricular aneurysm
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Abstract

We present a case of 68 year-old woman with previously diagnosed hypertrophic cardiomyopathy complaining of progres-
sive dyspnoe after the acute coronary syndrome. The echocardiogram confirmed hypertrophic hypertrophy and revealed an
aneurysm in the apical portion of the left ventricle (LV). The Doppler-echocardiography showed two intra-LV gradients:

midventricular and subaortic, with systolic anterior motion of anterior mitral leaflet.
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WSTEP

Kardiomiopatia przerostowa (HCM) to jedna z najczestszych
choréb serca o podfozu genetycznym charakteryzujaca sie
zr6znicowanym obrazem morfologicznym i przebiegiem kli-
nicznym. U ok. 2% pacjentéw jest powiktana rozwojem tet-
niaka koniuszka serca przy niezmienionych naczyniach wien-
cowych [T, 2].

OPIS PRZYPADKU

Pacjentke w wieku 68 lat z rozpoznang wczesniej HCM pod-
dano ambulatoryjnemu badaniu echokardiograficznemu
z powodu narastajacej dusznosci wysitkowej (klasa 1I/11l wg
NYHA). Pacjentka przebyta wczesniej 2-krotnie ostry zespot
wiericowy (OZW) (w tym 1 zawat serca z uniesieniem od-
cinka ST leczony fibrynolitycznie) oraz 2-krotnie wykonano
u niej koronarografie (w tym jedna w ostrej fazie OZW),
w ktorej stwierdzano obecnos¢ mostka miesniowego nad
czescia Srodkowa gatezi miedzykomorowej przedniej lewej
tetnicy wieficowej (LAD). W zapisie EKG stwierdzono u pa-
cjentki przetrwate uniesienie odcinka ST w odprowadzeniu
I, I, aVF, V4-V6 oraz regresje zalamka R w odprowadze-
niach V1-V3.
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Przezklatkowe badanie echokardiograficzne uwidoczni-
to w projekcji koniuszkowej klepsydrowaty ksztatt lewej ko-
mory (LV) wynikajacy z przerostu miesnia LV w jej srodko-
wej czesci z obecnoscia tetniakowato poszerzonej i Scieficza-
tej czesci koniuszkowej migsnia (ryc. 1, 2). Przerost mig$nia
byt najbardziej zaznaczony w obrebie przegrody miedzyko-
morowej — jej grubos¢ korncoworozkurczowa wynosita
21 mm (Sciana tylna w fazie koficoworozkurczowej miata gru-
bos¢ 13 mm). Wzglednie dobrej globalnej funkgji skurczo-
wej LV (frakcja wyrzutowa 48%) towarzyszyty zaburzenia re-
laksacji miesnia sercowego. W badaniu technika doplerowska
zarejestrowano 2 gradienty wewnatrz LV. Pierwszy w koniusz-
kowej czesci komory (na granicy segmentéw koniuszkowych
i srodkowych) z maksymalna predkoscig (50 mm Hg), a dru-
gi, tagodniejszy (16 mm Hg), w drodze odptywu LV (ryc. 3).
Ponadto zaobserwowano skurczowy ruch przedniego ptatka
zastawki mitralnej w kierunku przegrody (SAM), uwidoczniony
dodatkowo w echokardiografii jednowymiarowej (M-mode).

OMOWIENIE
Tetniak czesci koniuszkowej migsnia LV u pacjentéw z HCM
jest stosunkowo rzadko spotykany. W oméwionym przypad-
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Rycina 1. Projekcja koniuszkowa 3-jamowa (A. faza koncowoskurczowa, B. faza koncoworozkurczowa); zwraca uwage przerost
miesnia lewej komory (LV) zaznaczony przede wszystkim w obrebie przegrody miedzykomorowej, tetniak czesci koniuszkowej LV
(strzatka) i skurczowe zawezanie w Swietle LV na granicy segmentéw srodkowych i koniuszkowych (gwiazdka); LA — lewy

przedsionek; Ao — opuszka aorty

Rycina 2. Zmodyfikowana projekcja koniuszkowa 2-jamowa — zblizenie na czes¢ koniuszkowa lewej komory z widocznym
tetniakiem (A. faza koncowoskurczowa, B. faza koncoworozkurczowa)

ku obecnos¢ tetniaka wykazano na podstawie obrazu echo-
kardiograficznego, jednak nalezy zwréci¢ uwage, ze — jak
podaje Maron i wsp. [1] — echokardiografia pozwala na roz-
poznanie jedynie 57% tetniakéw u pacjentéw z HCM. Ze
wzgledu na powszechne stosowanie echokardiografii jako
jedynej techniki obrazowej moze to wyjasnia¢ obserwowana
w codziennej praktyce mafa czestos¢ wystepowania tetnia-
kéw w tej grupie chorych. Warto podkredli¢, ze rezonans
magnetyczny charakteryzuje sie 100-procentowa czufoscia
w diagnostyce tej nietypowej formy HCM [1]. Kolejnym inte-
resujacym aspektem prezentowanego przypadku byfa obec-

nos¢ 2 skurczowych gradientéw wewnatrz LV — w koniusz-
kowej czesci komory i w drodze odptywu. Jest to rzadko opi-
sywana forma HCM [3]. Do innych mniej rozpowszechnio-
nych form HCM mogacych taczy¢ sie z wystepowaniem gra-
dientéw wewnatrz lewej komory nalezy przerost miesni bro-
dawkowatych [4].

Etiopatogeneza rozwoju tetniaka w HCM wciaz pozo-
staje niejasna. Jedna z hipotez zakfada, Zze przewlekle pod-
wyzszone napiecie Sciany w czesci koniuszkowej moze pro-
wadzi¢ do powtarzajacych sie epizodéw niedokrwienia mie-
S$nia i martwicy [1, 3]. Takiemu powikfaniu moze réwniez
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Rycina 3. Projekcja koniuszkowa 3-jamowa z zastosowaniem
techniki kolorowego doplera. Strzatki wskazujg dwa skurczowe
gradienty wewnatrz lewej komory (LV): na granicy segmentéw
koniuszkowych i srodkowych LV oraz w drodze odptywu LV.
Panel prawy gérny — zarejestrowany technikg doplera

fali ciggtej przeptyw w miejscu zawezania srédkomorowego

w czesci koniuszkowej LV (gradient maksymalny 50 mm Hg);
panel prawy dolny — zarejestrowany technika doplera fali ciggtej
przeptyw w miejscu zawezania w drodze odptywu LV

(gradient maksymalny 16 mm Hg); LA — lewy przedsionek

sprzyja¢ wspotistniejace nadci$nienie tetnicze, choc¢ jest ono
rzadko opisywane u pacjentéw z przerostem wtérnym do
nadci$nienia tetniczego [5]. Kolejna hipoteza zakfada gene-
tyczng predyspozycje do rozwoju tetniaka. Inna teoria méwi
natomiast o ucisku na LAD przez sasiadujacy miesien serco-
wy na zasadzie mostka migsniowego. Wynik koronarografii
opisanej pacjentki przemawia za istnieniem takiego mecha-
nizmu réwniez w zaprezentowanym przypadku. Najbardziej
prawdopodobna wydaje sie jednak ztozona etiopatogeneza
taczaca w sobie wiele przyczyn.

W tetniakowato poszerzonej, dyskinetycznej koniusz-
kowej czesci LV moze dochodzi¢ do tworzenia sie skrze-
plin. Zasadne wydaje sie wiec stosowanie leczenia antyko-
agulacyjnego w celu prewencji powiktan zatorowych. Po-
nadto zmodyfikowana $ciana tetniaka predysponuje do wy-
stepowania tachykardii komorowej zwiekszajacej ryzyko
nagtej Smierci [1]. Dlatego tez zaleca sie wykonanie 24-go-
dzinnej rejestracji EKG metoda Holtera, a w razie koniecz-

nosci rozwazenie wszczepienia kardiowertera-defibrylatora
(ICD) [1, 3].

Mimo Ze przebieg kliniczny HCM u pacjentéw z tetnia-
kiem LV pozostaje zr6znicowany, wykazano, iz w znacznej
czesci jest on niekorzystny [1]. W badaniu przeprowadzo-
nym przez Marona i wsp. [1] podczas 4-letniej obserwacji pra-
wie pofowa pacjentéw z tetniakiem LV zmarta badz rozwi-
nely sie u nich inne niekorzystne zdarzenia sercowo-naczy-
niowe, takie jak wystapienie lub nasilenie objawéw niewy-
dolnosci serca, koniecznos¢ implantacji ICD lub udar.
Czestos¢ niekorzystnych zdarze sercowo-naczyniowych byfa
znacznie wyzsza niz w ogblnej populacji pacjentow z HCM.
To sugeruje, ze rozwdj tetniaka wigze sie z gorszym rokowa-
niem w tej grupie pacjentéw. Réwniez uposledzenie global-
nej funkgji skurczowej wystepuije kilkakrotnie czesciej w pod-
grupie pacjentow z tetniakiem LV. Dlatego podkresla sie role
czestych kontroli globalnej funkgji skurczowej, aby w przy-
padku jej pogorszenia szybko wdrozy¢ odpowiednie poste-
powanie, obejmujace zmniejszenie obciazenia nastepczego,
zastosowanie inhibitoréw aldosteronu, implantacje ICD, a na-
wet przeszczep serca.

Podsumowujac, opisany przypadek ilustruje stosunko-
wo rzadkie powiktanie HCM, ktére ma istotne znaczenie za-
réwno dla rokowania, jak i dla procesu terapeutycznego pa-
cjentéw z HCM. Jak wskazuja dane z pismiennictwa, jest ono
jednak stosunkowo czesto nierozpoznawane w trakcie stan-
dardowego badania echokardiograficznego. Staranne uwi-
docznienie czesci koniuszkowej LV, w tym z zastosowaniem
zmodyfikowanych projekcji, moze pozwoli¢ na zmniejsze-
nie liczby takich nierozpoznanych przypadkéw.
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