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Abstract

Isolated left ventricular noncompaction is a primary, genetic cardiomyopathy thought to be caused by arrest of normal

embryogenesis of endocardium and myocardium, characterised by a pattern of excessively prominent trabecular meshwork

and deep intertrabecular recesses with to-and-from flow in continuity with the ventricular flow and the absence of other

structural heart diseases. Isolated noncompaction of the ventricular myocardium is considered to predominantly affect the

left ventricle. Our earlier observations suggest that both ventricles may be involved. We present another case of isolated

noncompaction of both ventricles.
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OPIS PRZYPADKU

Mezczyzne w wieku 21 lat przyjeto do kliniki z podejrze-
niem izolowanego niescalenia miesnia lewej komory (ILVN,
isolated left ventricular noncompaction) ustalonym na pod-
stawie badania echokardiograficznego.

W wywiadzie pacjent podawat, ze od okoto 11 lat upra-
wiat czynnie sport (karate, taniec akrobatyczny). Od roku zgfa-
szat kfujace béle pod lewg fopatka i okresowe wystepowanie
obrzekéw podudzi. Od okoto 6 miesiecy zauwazyt narasta-
jace uposledzenie tolerancji wysitku (NYHA [I) z uczuciem
napadowego kofatania serca. Pacjent negowat epizody utra-
ty przytomnosci. Nie podawat wystepowania nagtych zgo-
néw i choréb serca u cztonkéw najblizszej rodziny.

W badaniu przedmiotowym poza niemiarowoscig serca
(pojedyncze skurcze dodatkowe) nie stwierdzono istotnych
nieprawidtowosci.

W kontrolnym badaniu EKG zaobserwowano rytm zato-
kowy zaburzony pojedynczg ekstrasystolia komorowa, z wy-
dtuzeniem QRS do 114 ms (niezupetny blok prawej odnogi
peczka Hisa), z uniesieniem odcinka ST w odprowadzeniu
aVR, V1, V2 i V3 oraz obnizeniem odcinka ST z ujemno-
-dodatnim zatamkiem T w I, Il, aVF, V4, V5 i V6. W badaniu
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EKG metoda Holtera stwierdzono rytm zatokowy z epizoda-
mi zahamowan zatokowych podczas snu (do 1,72 s), z ogélna
liczbg 2129 ekstrasystolii komorowych, w tym z jednym epi-
zodem czestoskurczu komorowego sktadajacego sie z 3 po-
budzen z czestoscig 121/min.

W trakcie proby wysitkowej stwierdzono dobra wydol-
nos¢ fizyczng, nie zaobserwowano zmian odstepu ST-T ani
nasilenia zaburzen rytmu serca.

W badaniu echokardiograficznym uwidoczniono obraz
sierdzia okolicy koniuszkowej segmentéw Sciany przedniej
i bocznej lewej komory (LV), mogacy odpowiada¢ niescale-
niu. Stwierdzono takze graniczna wielkos¢ (w rozkurczu 5,6—
—5,7 ¢cm) i uogblnione uposledzenie kurczliwosci (EF 35-40%)
oraz zaburzenia relaksacji LV. Ponadto uwidoczniono powiek-
szony lewy przedsionek, mata/umiarkowana niedomykalnos¢
mitralng i sladowa niedomykalnos¢ ptucna. Nie uwidocznio-
no nieprawidtowosci w obrebie jam prawego serca, poza
nadmierng echogenicznoscig wiazki posrednie;j.

W badaniu metoda rezonansu magnetycznego serca
wykazano zwigkszona objetos¢ koncoworozkurczowa LV
z obnizong frakcja wyrzutowa (ryc. 1A, B). Uwidocznio-
no niescalony miesien zlokalizowany w obrebie wszystkich
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Rycina 1. Rezonans magnetyczny serca. Obrazy w sekwencji cine SSFP (steady state free precession) w projekcji 4-jamowej w fazie
koncoworozkurczowej (A, C, E) oraz koncowoskurczowej (B, D, F). A, B. Prezentowany pacjent — uposledzenie kurczliwosci

i obfite beleczkowanie lewej i prawej komory (strzatki); C, D. Chora z arytmogenng kardiomiopatig prawej komory — widoczne
tetniakowate uwypuklanie sie wolnej sciany prawej komory w skurczu i wzmozone beleczkowanie prawej komory; E, F. Prawidtowy
obraz serca — bez zaburzen kurczliwosci, prawidtowe beleczkowanie obu komér; LK — lewa komora, LP — lewy przedsionek,

PK — prawa komora, PP — prawy przedsionek

segmentow Sciany przedniej, bocznej i dolnej LV, bez zajecia
przegrody miedzykomorowej (IVS). Stwierdzono Scieficzaty
warstwe zbita miesnia (5 mm w segmencie koniuszkowym
Sciany bocznej, maksymalnie do 8 mm w IVS). Stosunek
warstwy niescalonej do scalonej (NC/C) wynosit maksymal-
nie 3,6 w obrebie segmentéw srodkowych i koniuszkowych
Sciany bocznej. Wykazano prawidfowg objetos¢ korcowo-
rozkurczowa oraz nieznacznie obnizong frakcje wyrzutowa
prawej komory (RV). W koniuszku i segmentach koniusz-
kowych RV zaobserwowano istotnie wzmozone beleczko-

wanie miesnia. Badanie z kontrastem uwidocznito niezbyt
intensywne, srodmiesniowe, linijne obszary p6znego wzmoc-
nienia pokontrastowego w obrebie przegrody miedzykomo-
rowej i Sciany bocznej LV (ryc. 2). Nie wykazano skrzeplin
w jamach serca. W worku osierdziowym stwierdzono §la-
dowa ilos¢ ptynu.

Po zakonczeniu diagnostyki pacjenta z rozpoznaniem
ILVN wypisano z kliniki z zaleceniem wizyty kontrolnej po-
przedzonej wykonaniem badania EKG metoda Holtera za
6 miesiecy.
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Rycina 2. Rezonans magnetyczny serca. Obraz p6znego wzmocnienia pokontrastowego (LGE) w projekgji 4-jamowej (A) oraz
w osi krétkiej w segmentach Srodkowych (B) z widocznymi obszarami LGE (strzatki); LK — lewa komora; LP — lewy przedsionek;

PK — prawa komora; PP — prawy przedsionek

OMOWIENIE

Izolowane niescalenie migsnia sercowego jest rzadka gene-
tycznie uwarunkowana kardiomiopatia, ktérej przyczyna jest
zahamowanie embriogenezy endokardium i miokardium (za-
nik gabczastej sieci wibkien elastycznych z zachytkami i be-
leczkami na rzecz spoistej warstwy miesniowej) miedzy
okoto 32. a 70. dniem zycia ptodu [1, 2]. Zmiany najczesciej
obejmuja koniuszek i segmenty Srodkowe Sciany bocznej
i dolnej LV. W czesci przypadkéw obserwuje sie réwniez
zwiekszona liczbe beleczek i zachytkéw w RV oraz odcinko-
we zburzenia kurczliwosci RV [3, 4]. Niescalenie mig$nia RV
wystepuje w skojarzeniu z wrodzonymi wadami serca z nad-
ci$nieniem ptucnym, z zawezeniem drogi odptywu RV lub
LV, wrodzonych ztozonych wadach siniczych oraz w wadach
tetnic wieficowych [5].

U wiekszosci pacjentéw badanie echokardiograficzne
pozwala rozpozna¢ niescalenie migsnia sercowego. W opi-
sanym przypadku w echokardiografii nie stwierdzono jed-
nak zmian w RV i dopiero w badaniu metoda rezonansu
magnetycznego zaobserwowano cechy niescalenia miesnia
RV w segmentach przykoniuszkowych. W omawianym przy-
padku nie stwierdzono innych choréb (wad serca ani nad-
ci$nienia ptucnego) wspétistniejacych z niescaleniem mie-
$nia RV. Wykluczono proces rozrostowy i skrzepliny we-
wnatrzsercowe.

Wykluczono takze arytmogenna kardiomiopatie RV,
ktéra trzeba uwzgledniac przy podejrzeniu niescalenia migs-
nia sercowego, zwlaszcza obejmujacego obie komory (3, 5, 6].
W izolowanym niescaleniu miokardium stwierdza sie pogru-
bienie miesnia sercowego oraz glebokie zachytki z przepty-
wem krwi, a w arytmogennej kardiomiopatii RV— uwypu-
klenia tetniakowate i scieficzenie $cian RV z ogniskami
zwtdknienia i stluszczenia ze wzmozonym beleczkowaniem
(ryc. 1C, D). Wspdtistniejace uszkodzenie LV u chorych z aryt-
mogenna kardiomiopatia RV manifestuje sie najczesciej za-

burzeniami kurczliwosci w obrebie Sciany dolnej i bocznej,
jednak bez obszaréw dyskinetycznych i zachytkéw, charak-
terystycznych dla uszkodzenia RV [3].

W opisywanym przypadku beleczkowanie miesnia RV
byto znacznie silniej wyrazone w poréwnaniu z prawidtowym
obrazem RV (ryc. 1E, F).

Na podstawie obserwacji chorych z ILVN i wspétistnie-
jacym uszkodzeniem RV, u ktérych pierwotnie podejrze-
wano arytmogenna kardiomiopatie RV stworzono hipote-
ze, ze izolowane niescalenie miesnia sercowego moze do-
tyczy¢ obu komér [3]. Opisany przypadek jest kolejnym po-
twierdzeniem wczesniejszych spostrzezen autoréw niniejszej
pracy.

WNIOSKI

Coraz bardziej precyzyjne techniki obrazowania dostarczaja
nowych obserwadiji, ktére sugeruja, ze izolowane niescalenie
mie$nia sercowego moze obejmowac obie komory.
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