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Kardiomiopatia gabczasta — nie tylko u dzieci

Non-compaction of the left ventricle diagnosed in adulthood — a case report
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Abstract

A case of a 44-year-old woman with left ventricular non-compaction which manifested in adulthood as dyspnea, fatige and
NYHA class IIl 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.
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Wstep

Pojecie kardiomiopatii gagbczastej lub niescalonego mio-
kardium (ang. isolated ventricular non-compaction, NNC) ist-
nieje od kilku lat i odpowiada czynnosciowo kardiomiopatii
restrykcyjnej, w obrazie ktérej widoczny jest wyrazny polimor-
fizm struktury miokardium. Etiologia tego zespotu nie jest
do kofca poznana. Z nieznanych przyczyn dochodzi do zabu-
rzenia i zatrzymania morfogenezy miokardium i rozwoju bia-
tek wewnatrzkomérkowych [1]. Obraz kliniczny obejmuje sze-
rokie spektrum objawdéw wynikajacych ze skurczowej
i rozkurczowej niewydolnosci serca, tachyarytmii komorowych
i nadkomorowych oraz zatoréw obwodowych [2, 3]. Do nie-
dawna zesp6t ten rozpoznawano gtéwnie u dzieci, obecnie
coraz czesciej jest opisywany u 0séb dorostych [4-6].

Opis przypadku

Kobieta 44-letnia, dotychczas nieleczona z powodu cho-
rob uktadu krazenia, zostata przyjeta do kliniki po epizo-
dzie zapalenia oskrzeli, w trakcie ktérego doszto do ujaw-
nienia sie cech petnoobjawowej niewydolnosci serca
w klasie Il wg NYHA. W wywiadzie od kilku miesiecy ob-
serwowano pogorszenie tolerancji wysitku bez towarzy-
szacych typowych dolegliwosci dtawicowych, w miesigcach
jesienno-zimowych kilkakrotnie wystepowaty epizody in-
fekcji gérnych drég oddechowych. Wywiad rodzinny nie
miat znaczenia kardiologicznego.
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Przy przyjeciu obserwowano dusznosé wysitkowa z or-
topnoe. W badaniu przedmiotowym stwierdzono obrzeki
podudzi, nad polami ptuc liczne rzezenia grubobankowe,
czynnos¢ serca byta miarowa, tony ciche, gtuche, watro-
ba powiekszona, wystajaca na dwa palce spod tuku ze-
browego, tetno spoczynkowe — 100/min, cisnienie tetni-
cze —100/70 mmHg.

W badaniu EKG stwierdzono rytm zatokowy miarowy
—100/min, normogram, niska amplitude zatamkéw R w od-
prowadzeniach przedsercowych, ujemne zatamki T w odpro-
wadzeniach I, Ill, AVF, brak progresji zatamkéw R od V; do V,.

W badaniu echokardiograficznym stwierdzono mata,
sztywna, bardzo Zle kurczaca sie lewa komore z frakcjg wy-
rzutowa ok. 11%, charakterystyczny dla zespotu niescalo-
nego miokadium obraz dwuwarstwowego miesnia, z licz-
nymi trabekulacjami wsierdzia, pomiedzy ktérymi widoczny
byt przeptyw krwi w badaniu metoda kolorowego doplera.
W badaniu metoda doplera tkankowego obecne byty ce-
chy restrykcji miesniowej (Ryciny 1.-4.).

Wobec catoksztattu obrazu klinicznego wtgczono lecze-
nie typowe jak w niewydolnosci serca. Zastosowano inhibitor
konwertazy angiotensyny Il, beta-bloker (karwedilol), diure-
tyk petlowy oraz leki blokujgce aktywnos¢ ptytek krwi. Z uwa-
gi na objawy zapalenia oskrzeli zastosowano antybiotyk, le-
ki wykrztusne i mukolityczne. Uzyskano poprawe kliniczna,
ustapienie dusznosci i obrzekéw. Ze wzgledu na rozpoznanie
podstawowe rozpoczeto leczenie doustnym antykoagulan-
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Rycina 1. Dwuwarstwowa struktura miokardium ze Rycina 2. Przeptyw w jamach miokardium od stro-
wzmozong trabekulacja (w tym przypadku jedynie ny sciany bocznej
od strony $ciany dolnej)

Rycina 3. Charakterystyczna struktura miokardium Rycina 4. Dwuwarstwowa struktura miokardium
od strony ciany bocznej z widocznymi trabekulacjami

tem pod kontrolg INR. W kontrolnym badaniu EKG metoda
Holtera stwierdzono dos¢ liczne ztozone komorowe zaburze-
nia rytmu, epizody niepodtrzymujacego sie czestoskurczu ko-
morowego oraz krétkie okresy migotania przedsionkéw.

Chorej zaproponowano wpisanie na liste 0s6b oczekuja-
cych na transplantacje serca oraz wszczepienie kardiowertera-
-defibrylatora (ang. implantable cardioverter-defibrillator, ICD),
na ktéry to sposéb leczenia nie wyrazita zgody.

Po 3 miesigcach doszto do nagtego zatrzymania kra-
Zenia w przebiegu migotania komér w warunkach ulicz-
2 : _ nych, kobieta zostata zresuscytowana i przyjeta na OIOM,

pi gdzie zmarta, nie odzyskujgc Swiadomosci.
*o i Wykonano badanie anatomopatologiczne i na podsta-
. A8 R P\ﬁ i B, a8l wie preparatéw histopatologicznych miokardium stwierdzo-
Rycina 5. Struktura histologiczna miokardium no: grubosé catkowita miesnia lewej komory 15 mm, w tym

w kardiomiopatii gabczastej utrwalona formaling czesci litej ponizej 10 mm, z nadmiernym beleczkowaniem,
w mikroskopii elektronowej. Widoczna poszerzo- obfitym wtdknieniem i mikroblizenkami, nadmiernie rozwi-
na przestrzeh miedzykomérkowa z licznymi wté- nieta sie¢ naczyh wtosowatych, sciana prawej komory o gru-
kienkami kolagenu prazkowanego oraz trzy kar- bosci 3 mm, pomiedzy nadmiernie rozbudowanymi belecz-
diomiocyty kami obecna zakrzepica przyscienna (Rycina 5.).
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Omowienie

Zawiazek serca tworzy sie z luzno uplecionej siatki wté-
kien miesniowych. Powstajacy miesien sercowy stopniowo
staje sie bardziej zwarty, duze przestrzenie z siatkg bele-
czek ulegaja sptaszczeniu lub zanikaja. Zawartos¢ beleczek
jest zwykle wieksza w lewej niz w prawej komorze. Kardio-
miopatia gabczasta lub zesp6t niezintegrowanego miokar-
dium to rzadka lub rzadko rozpoznawana patologia, pole-
gajaca na zahamowaniu prawidtowej embriogenezy
miokardium. Zesp6t ten jest prawdopodobnie w czesci przy-
padkéw uwarunkowany genetycznie. Obserwowano wsp6t-
istnienie innych zespotéw wad wrodzonych. Ustalono czte-
ry kryteria morfologiczne dla rozpoznania IVNC [6-8]:

1) brak wspétistniejacych chordb serca, takich jak wada
zastawkowa czy choroba nadcisnieniowa;

2) charakterystyczna, obserwowana w badaniu echogra-
ficznym, dwuwarstwowa struktura miokardium, skta-
dajaca sie ze zbitego, waskiego pasma podnasierdzio-
wego oraz ze znacznie szerszej, niescalonej warstwy
podnasierdziowej, zbudowanej z nadmiernie i licznie
rozwinietych trabekulacji oraz gtebokich przestrzeni po-
miedzy nimi. Znamienny jest stosunek grubosci war-
stwy scalonej i niescalonej przy kofcu skurczu < 2;

3) najczestsze lokalizacje charakterystycznych zmian to
ciana boczna i dolnotylna, zwykle towarzysza im zabu-
rzenia kurczliwosci;

4) przestrzenie pomiedzy trabekulacjami komunikuja sie
ze sobg i ze Swiattem komory, co mozna wykaza¢ me-
toda kolorowego doplera.

Przebieg kliniczny nie jest charakterystyczny. Objawy
wynikaja zwykle z szybko postepujacej skurczowej i roz-
kurczowej niewydolnosci serca, tachyarytmii komorowych
i nadkomorowych, zaburzeh przewodzenia oraz powiktan
zatorowych. Rokowanie jest powazne, gorsze u chorych
z objawami klinicznymi [8].

Rozpoznanie zwykle stawiane jest na podstawie bada-
nia echokardiograficznego 2-D, a w razie watpliwosci pole-
cane jest wykonanie badania jgdrowego rezonansu magne-
tycznego (NMR) z kontrastem lub pozytronowej tomografii
emisyjnej (PET). Pozwala to jednoczesnie oceni¢ stopien nie-
dokrwienia niescalonej warstwy miokardium [9]. Postepo-
wanie w IVNC nie r6zni sie znaczaco od leczenia innych ty-
péw kardiomiopatii. Obejmuje ono farmakologiczne leczenie
niewydolnosci serca, a w skrajnych przypadkach transplan-
tacje. Wydaje sie, ze ze wzgledu na stopief niescalenia mio-
kardium i wieksze zagrozenie nagtym zgonem, leczenie za-

burzef rytmu powinno by¢ bardziej agresywne niz rutyno-
wo, wigcznie z wszczepieniem ICD. Postepowanie powinno
takze obejmowaé prewencje zatoréw obwodowych
[2, 4, 5, 10]. Dotyczy to szczegdlnie postaci wystepujacych
u dorostych, ktére zwykle sg mniej zaawansowane, a przez
to mniej spektakularne anizeli przypadki dzieciece. Nie zna-
czy to jednak, iz s3 mniej powazne rokowniczo. Czesto tak-
Ze towarzysza im inne choroby serca, co powoduje niespet-
nienie jednego z kryteriéw rozpoznania IVNC. Istota choroby
jednak pozostaje ta sama. Wykonujac badanie echokardio-
graficzne, nalezy pamietaé o tej postaci kardiomiopatii tak-
ze u dorostych.
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