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Kardiomiopatia gąbczasta – nie tylko u dzieci
Non-compaction of the left ventricle diagnosed in adulthood – a case report
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A b s t r a c t

A case of a 44-year-old woman with left ventricular non-compaction which manifested in adulthood as dyspnea, fatiqe and 
NYHA class III heart failure, is described. She received treatment typical for heart failure and was offered heart transplantation and
cardioverter-defibrillator implantation which she refused. Unfortunately, she died suddenly three months after the diagnosis was
established.

KKeeyy  wwoorrddss:: cardiomiopathia spongiosa
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Chorzy trudni nietypowi/Case report

Wstęp
Pojęcie kardiomiopatii gąbczastej lub niescalonego mio-

kardium (ang. isolated ventricular non-compaction, IVNC) ist-
nieje od kilku lat i odpowiada czynnościowo kardiomiopatii
restrykcyjnej, w obrazie której widoczny jest wyraźny polimor-
fizm struktury miokardium. Etiologia tego zespołu nie jest
do końca poznana. Z nieznanych przyczyn dochodzi do zabu-
rzenia i zatrzymania morfogenezy miokardium i rozwoju bia-
łek wewnątrzkomórkowych [1]. Obraz kliniczny obejmuje sze-
rokie spektrum objawów wynikających ze skurczowej
i rozkurczowej niewydolności serca, tachyarytmii komorowych
i nadkomorowych oraz zatorów obwodowych [2, 3]. Do nie-
dawna zespół ten rozpoznawano głównie u dzieci, obecnie
coraz częściej jest opisywany u osób dorosłych [4–6].

Opis przypadku
Kobieta 44-letnia, dotychczas nieleczona z powodu cho-

rób układu krążenia, została przyjęta do kliniki po epizo-
dzie zapalenia oskrzeli, w trakcie którego doszło do ujaw-
nienia się cech pełnoobjawowej niewydolności serca
w klasie III wg NYHA. W wywiadzie od kilku miesięcy ob-
serwowano pogorszenie tolerancji wysiłku bez towarzy-
szących typowych dolegliwości dławicowych, w miesiącach
jesienno-zimowych kilkakrotnie występowały epizody in-
fekcji górnych dróg oddechowych. Wywiad rodzinny nie
miał znaczenia kardiologicznego. 

Przy przyjęciu obserwowano duszność wysiłkową z or-
topnoe. W badaniu przedmiotowym stwierdzono obrzęki
podudzi, nad polami płuc liczne rzężenia grubobańkowe,
czynność serca była miarowa, tony ciche, głuche, wątro-
ba powiększona, wystająca na dwa palce spod łuku że-
browego, tętno spoczynkowe – 100/min, ciśnienie tętni-
cze – 100/70 mmHg.

W badaniu EKG stwierdzono rytm zatokowy miarowy
– 100/min, normogram, niską amplitudę załamków R w od-
prowadzeniach przedsercowych, ujemne załamki T w odpro-
wadzeniach II, III, AVF, brak progresji załamków R od V1 do V4. 

W badaniu echokardiograficznym stwierdzono małą,
sztywną, bardzo źle kurczącą się lewą komorę z frakcją wy-
rzutową ok. 11%, charakterystyczny dla zespołu niescalo-
nego miokadium obraz dwuwarstwowego mięśnia, z licz-
nymi trabekulacjami wsierdzia, pomiędzy którymi widoczny
był przepływ krwi w badaniu metodą kolorowego doplera.
W badaniu metodą doplera tkankowego obecne były ce-
chy restrykcji mięśniowej (Ryciny 1.–4.). 

Wobec całokształtu obrazu klinicznego włączono lecze-
nie typowe jak w niewydolności serca. Zastosowano inhibitor
konwertazy angiotensyny II, beta-bloker (karwedilol), diure-
tyk pętlowy oraz leki blokujące aktywność płytek krwi. Z uwa-
gi na objawy zapalenia oskrzeli zastosowano antybiotyk, le-
ki wykrztuśne i mukolityczne. Uzyskano poprawę kliniczną,
ustąpienie duszności i obrzęków. Ze względu na rozpoznanie
podstawowe rozpoczęto leczenie doustnym antykoagulan-
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tem pod kontrolą INR. W kontrolnym badaniu EKG metodą
Holtera stwierdzono dość liczne złożone komorowe zaburze-
nia rytmu, epizody niepodtrzymującego się częstoskurczu ko-
morowego oraz krótkie okresy migotania przedsionków.

Chorej zaproponowano wpisanie na listę osób oczekują-
cych na transplantację serca oraz wszczepienie kardiowertera-
-defibrylatora (ang. implantable cardioverter-defibrillator, ICD),
na który to sposób leczenia nie wyraziła zgody. 

Po 3 miesiącach doszło do nagłego zatrzymania krą-
żenia w przebiegu migotania komór w warunkach ulicz-
nych, kobieta została zresuscytowana i przyjęta na OIOM,
gdzie zmarła, nie odzyskując świadomości.

Wykonano badanie anatomopatologiczne i na podsta-
wie preparatów histopatologicznych miokardium stwierdzo-
no: grubość całkowita mięśnia lewej komory 15 mm, w tym
części litej poniżej 10 mm, z nadmiernym beleczkowaniem,
obfitym włóknieniem i mikroblizenkami, nadmiernie rozwi-
niętą sieć naczyń włosowatych, ściana prawej komory o gru-
bości 3 mm, pomiędzy nadmiernie rozbudowanymi belecz-
kami obecna zakrzepica przyścienna (Rycina 5.).

RRyycciinnaa 11.. Dwuwarstwowa struktura miokardium ze
wzmożoną trabekulacją (w tym przypadku jedynie
od strony ściany dolnej)

RRyycciinnaa 22..  Przepływ w jamach miokardium od stro-
ny ściany bocznej

RRyycciinnaa 33..  Charakterystyczna struktura miokardium
od strony ściany bocznej

RRyycciinnaa 44.. Dwuwarstwowa struktura miokardium
z widocznymi trabekulacjami 

RRyycciinnaa 55.. Struktura histologiczna miokardium
w kardiomiopatii gąbczastej utrwalona formaliną
w mikroskopii elektronowej. Widoczna poszerzo-
na przestrzeń międzykomórkowa z licznymi włó-
kienkami kolagenu prążkowanego oraz trzy kar-
diomiocyty 
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Omówienie
Zawiązek serca tworzy się z luźno uplecionej siatki włó-

kien mięśniowych. Powstający mięsień sercowy stopniowo
staje się bardziej zwarty, duże przestrzenie z siatką bele-
czek ulegają spłaszczeniu lub zanikają. Zawartość beleczek
jest zwykle większa w lewej niż w prawej komorze. Kardio-
miopatia gąbczasta lub zespół niezintegrowanego miokar-
dium to rzadka lub rzadko rozpoznawana patologia, pole-
gająca na zahamowaniu prawidłowej embriogenezy
miokardium. Zespół ten jest prawdopodobnie w części przy-
padków uwarunkowany genetycznie. Obserwowano współ-
istnienie innych zespołów wad wrodzonych. Ustalono czte-
ry kryteria morfologiczne dla rozpoznania IVNC [6–8]:
1) brak współistniejących chorób serca, takich jak wada

zastawkowa czy choroba nadciśnieniowa;
2) charakterystyczna, obserwowana w badaniu echogra-

ficznym, dwuwarstwowa struktura miokardium, skła-
dająca się ze zbitego, wąskiego pasma podnasierdzio-
wego oraz ze znacznie szerszej, niescalonej warstwy
podnasierdziowej, zbudowanej z nadmiernie i licznie
rozwiniętych trabekulacji oraz głębokich przestrzeni po-
między nimi. Znamienny jest stosunek grubości war-
stwy scalonej i niescalonej przy końcu skurczu < 2;

3) najczęstsze lokalizacje charakterystycznych zmian to
ściana boczna i dolnotylna, zwykle towarzyszą im zabu-
rzenia kurczliwości; 

4) przestrzenie pomiędzy trabekulacjami komunikują się
ze sobą i ze światłem komory, co można wykazać me-
todą kolorowego doplera. 
Przebieg kliniczny nie jest charakterystyczny. Objawy

wynikają zwykle z szybko postępującej skurczowej i roz-
kurczowej niewydolności serca, tachyarytmii komorowych
i nadkomorowych, zaburzeń przewodzenia oraz powikłań
zatorowych. Rokowanie jest poważne, gorsze u chorych
z objawami klinicznymi [8].

Rozpoznanie zwykle stawiane jest na podstawie bada-
nia echokardiograficznego 2-D, a w razie wątpliwości pole-
cane jest wykonanie badania jądrowego rezonansu magne-
tycznego (NMR) z kontrastem lub pozytronowej tomografii
emisyjnej (PET). Pozwala to jednocześnie ocenić stopień nie-
dokrwienia niescalonej warstwy miokardium [9]. Postępo-
wanie w IVNC nie różni się znacząco od leczenia innych ty-
pów kardiomiopatii. Obejmuje ono farmakologiczne leczenie
niewydolności serca, a w skrajnych przypadkach transplan-
tację. Wydaje się, że ze względu na stopień niescalenia mio-
kardium i większe zagrożenie nagłym zgonem, leczenie za-

burzeń rytmu powinno być bardziej agresywne niż rutyno-
wo, włącznie z wszczepieniem ICD. Postępowanie powinno
także obejmować prewencję zatorów obwodowych
[2, 4, 5, 10]. Dotyczy to szczególnie postaci występujących
u dorosłych, które zwykle są mniej zaawansowane, a przez
to mniej spektakularne aniżeli przypadki dziecięce. Nie zna-
czy to jednak, iż są mniej poważne rokowniczo. Często tak-
że towarzyszą im inne choroby serca, co powoduje niespeł-
nienie jednego z kryteriów rozpoznania IVNC. Istota choroby
jednak pozostaje ta sama. Wykonując badanie echokardio-
graficzne, należy pamiętać o tej postaci kardiomiopatii tak-
że u dorosłych.
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