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Izolowany niescalony miesien lewej komory

— rbézne oblicza kliniczne

Isolated left ventricular non-compaction — various clinical presentations
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Abstract

The isolated left ventricular non-compaction (LVNC) is an increasingly commonly diagnosed myocardial disorder resulting from
a defective morphogenesis of the endomyocardium. This is associated with high rates of thromboembolism, cardiac failure, and
cardiac arrhythmia. The report describes 3 cases of LVNC, presenting with different clinical pictures.
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Wstep

Niescalony miesier lewej komory (ang. left ventricular
non-compaction, LVNC) nalezy do niesklasyfikowanych form
kardiomiopatii uwarunkowanej genetycznie. Czestos¢ wy-
stepowania LVNC ocenia sie na 1,8 na milion dzieci poni-
zej 1. roku zycia. Istotg choroby jest zahamowanie proce-
su scalania miokardium w 5.-8. tygodniu zycia ptodowego.
Prowadzi to do przetrwania gabczastej struktury miesnia
sercowego z obecnoscia gtebokich zatok miedzybeleczko-
wych. W obrazie klinicznym u pacjentéw z objawami do-
minuje postepujaca niewydolnos¢ serca, zaburzenia rytmu
i powiktania zatorowo-zakrzepowe. Prognoza zaréwno co
do czasu przezycia, jak i jakosci zycia jest niepewna. Ryzy-
ko nagtego zgonu wynosi wg niektérych danych po-
nad 50%. Poza izolowang forma LVNC opisywane sg przy-
padki wspétistnienia nieprawidtowej, gabczastej struktury
miesnia z wadami wrodzonymi serca [1, 2].

Celem doniesienia jest przedstawienie trzech wybra-
nych przypadkéw LVNC o diametralnie r6znym przebiegu
klinicznym.

Przypadek 1

Dziewczynka 10-letnia, bez objawow, zostata skierowa-
na na badanie echokardiograficzne ze wzgledu na obcia-
zajacy wywiad rodzinny. U matki dziecka, u ktérej przepro-
wadzono diagnostyke z powodu wielokrotnych utrat
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Swiadomosci, wysunieto podejrzenie LVNC. U dziecka w ba-
daniu fizykalnym i elektrokardiograficznym (EKG) nie stwier-
dzono odchylef od normy. W badaniu echokardiograficz-
nym stwierdzono typowy obraz niescalonej lewej komory
(Ryciny 1.1 2.). Gruba warstwa gabczastego miesnia lewej
komory z gtebokimi zatokami miedzybeleczkowymi byta
widoczna na Scianie przednio-bocznej i tylno-dolnej lewe;j
komory.

Przypadek 2

Chtopiec 17-letni zostat przyjety do kliniki z powodu bé-
lu w klatce piersiowej w okolicy przedsercowej i komoro-
wych zaburzeh rytmu. Przy przyjeciu chtopiec byt w stanie
dobrym, wydolny krazeniowo. W rutynowym badaniu EKG
zarejestrowano bigeminie komorowa. W badaniu 24-
-godzinnym metodg Holtera wykazano bardzo liczng
ekstrasystolie komorowa — 36% zapisu. W badaniu echo-
kardiograficznym stwierdzono poszerzenie obu komér i spa-
dek frakcji wyrzutowej lewej komory (LVEF) do 33-36%,
Sciana boczna i przegroda miedzykomorowa w okolicy przy-
koniuszkowej z obfitym beleczkowaniem; w badaniu dople-
rowskim widoczny przeptyw krwi w uchytkach (Rycina 3.).

Przypadek 3

Chtopiec 5,5-miesieczny przyjety do kliniki w stanie
ciezkim z nasilonymi objawami niewydolnosci serca. Bu-
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w osi krétkiej lewej komory. Widoczna gabczasta
budowa Sciany przednio-bocznej i tylno-dolnej
z gtebokimi uchytkami. Dwuwarstwowa struktura
miesnia lewej komory: kolor niebieski — warstwa
gabczasta, kolor czerwony — warstwa zbita; stosu-
nek grubosci warstwy gabczastej do zbitej > 2 : 1

Rycina 3. Badanie echokardiograficzne. Przekréj ko-
niuszkowy 4-jamowy. Widoczna przebudowana, ku-
lista lewa komora z grubg warstwa gabczasta Scia-
ny bocznej i okolicy koniuszka. W badaniu
kolorowym doplerem widoczny przeptyw krwi
w uchytkach

dowa ciata prawidtowa, bez cech dysmorfii. W badaniu EKG
stwierdzono tachykardie zatokowa oraz cechy przerostu
i przecigzenia obu komér w postaci wysokich zatamkéw R
w odprowadzeniach lewokomorowych, dodatnich zatam-

Kardiologia Polska 2009; 67: 9

29,/04,/2009 10:13:24

Rycina 2. Badanie echokardiograficzne. Przekréj ko-
niuszkowy 4-jamowy. Badanie technika kolorowego
doplera. Widoczny przeptyw krwi w uchytkach w war-
stwie gabczastej sciany bocznej lewej komory

Rycina 4. Badanie echokardiograficzne — przekréj

w osi krétkiej lewej komory. Pogrubiata miesniow-
ka lewej komory z gtebokimi uchytkami we wszyst-
kich Scianach. Stosunek grubosci warstwy zbitej
do gabczastej > 2:1

kow T w V=V5 i ujemnych zatamkéw T w V,~V¢. W 24-
-godzinnym EKG metoda Holtera nie ujawniono zaburzeh
rytmu serca. W badaniu echokardiograficznym (Rycina 4.)
stwierdzono powiekszenie oraz przerost lewej komory ze
znacznym uposledzeniem kurczliwosci — LVEF 24%, obfite
beleczkowanie z gtebokimi uchytkami w okolicy koniusz-
ka, Sciany bocznej i tylnej. Odejscie naczyh wieAcowych
od aorty prawidtowe. Na podstawie badania echokardio-
graficznego wykluczono wade serca, nie stwierdzono skrze-
plin w jamach serca ani ptynu w worku osierdziowym.
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Omowienie

Izolowany niescalony miesien lewej komory to jednost-
ka chorobowa coraz czesciej opisywana w ostatnich latach
[1]. Rokowanie poczatkowo uznawane byto za jednoznacz-
nie niekorzystne. Wynikato to z rozpoznawania LVNC u naj-
ciezej chorych. Wraz ze wzrostem jakosci obrazowania ba-
dania echokardiograficznego oraz upowszechnieniem wiedzy
o tej chorobie zwiekszyta sie jej rozpoznawalnos¢ u chorych
z przebiegiem skapo- lub bezobjawowym [3]. Spowodowato
to modyfikacje obrazu klinicznego i rokowania w tej kardio-
miopatii. llustracja tych trendéw jest réwniez niniejsza pu-
blikacja. Mimo iz obraz morfologiczny lewej komory u 3 pre-
zentowanych chorych byt bardzo zblizony, to pacjenci ci réznili
sie zasadniczo stanem klinicznym — 10-letnia dziewczynka
bez objawéw, obraz ciezkiej kardiomiopatii zastoinowej u 5,5-

miesiecznego chtopca i potencjalnie grozne zaburzenia ryt-
mu ze spadkiem LVEF u 17-letniego pacjenta. U zadnego
z tych chorych nie obserwowano czesto opisywanych w LVNC
powiktan zakrzepowo-zatorowych. R6zny obraz kliniczny wy-
magat zindywidualizowanego leczenia tej samej, rzadkiej
i nie do konca jeszcze poznanej jednostki chorobowe;.
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