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Z ciekawoscig zapoznatam sie
z tymi niezwyktymi elektrokardiogra-
mami i z ich om6wieniem, a ponie-
waz nawet we wzorcowym, cho¢ wie-
kowym podreczniku interny [1]
w ogéle nie wspomniano o sercu
wsrdéd wymienionych réznorodnych
objawéw rozsianego rogowca tutowia
(bo tak brzmi rzeczowa nazwa choro-
by Fabry’ego), wpisatam do wyszukiwarki internetowej
dwa hasta: Fabry disease i ventricular hypertrophy. Ku me-
mu zdumieniu, potoczyta sie cata lawina tytutéw tacza-
cych te dwa tematy, z sugestig wyrazang przez niektérych
autoréw, ze co najmniej kilka procent chorych z kardiomio-
patia przerostowa cierpi w istocie na nierozpoznana cho-
robe Fabry’ego.

Zanim odpowiem na zadane mi przez Autoréw pyta-
nie, musze sprostowaé zawarty w nim (i wyzej, w tekscie
omowienia) nietrafny opis przyczyny choroby, ktéra pole-
ga na spichrzaniu nie ,pochodnych glikogenu”, ale gliko-
sfingolipidéw, nie jest wiec odmiang glikogenozy, ale lipi-
doza. Czy mozna powiedzie¢, ze patognomonicznym
objawem EKG w chorobie Fabry’ego jest wspbétistnienie
cech przerostu lewej komory (LV), krétkiego odstepu PQ

Kardiologia Polska 2008; 66: 6

11. Linhart A, Lubanda JC, Palecek T, et al. Cardiac manifestations in
Fabry disease. J Inherit Metab Dis 2001; 24: 75-83.

12. Mehta J, Tuna N, Moller JH, et al. Electrocardiographic and
vectorcardiographic abnormalities in Fabry’s disease. Am Heart
1 1977; 93: 699-705.

13. Waldek S. PR interval and the response to enzyme-replacement
therapy for Fabry’s disease. N Engl ] Med 2003; 348: 1186-7.

14. Kouris NT, Kontogianni DD, Pavlou MT, et al. Atrioventricular
conduction disturbances in a young patient with Fabry’s disease
without other signs of cardiac involvement. Int J Cardiol 2005;
99: 327-8.

15. Brignole M, Gaggioli G, Menozzi C, et al. Adenosine-induced
atrioventricular block in patients with unexplained syncope: the
diagnostic value of ATP testing. Circulation 1997; 96: 3921-7.

i dysfunkcji wezta zatokowego? Trudno to potwierdzi¢, po-
niewaz krotki odstep PQ i cechy przecigzenia LV naleza
takze do objawdw glikogenozy typu Il (czyli choroby Pom-
pego), wywotywanej niedoborem alfa-1,4-glikozydazy,
a wysokie zatamki R (cho¢ gtéwnie nad prawa komora),
czasem skojarzone z krétkim PQ, cechuja dystrofie mies-
niowa Duchenne’a, zwigzang z niedoborem dystrofiny.
Przy okazji warto podkresli¢, ze sg autorzy, w tym cytowa-
ni powyzej przez krakowskich kardiologow, ktérzy w ogé-
le nie wymieniaja cech przerostu LV wérdd zmian EKG
w chorobie Fabry’ego [2-4], a przekraczajacy norme wskaz-
nik masy ciata w badaniu echokardiograficznym stwierdza
sie u ok. 50% chorych [5]. Tym niemniej obserwacje przed-
stawione przez Autoréw omawianego zestawienia (po-
za przypadkiem 3., gdyz u mtodych biatych mezczyzn gér-
na granica prawidtowego wskaznika Sokolowa i Lyona
siega 5,4 mV [6]) przekonuja, ze taki obraz EKG wymaga
réznicowania z chorobg Fabry’ego. | by¢ moze o stuszno-
$ci tego rozpoznania przesadza wspbtistnienie dysfunkgji
wezta zatokowego. Czy jednak zapisy z Rycin 2., 3. i 6. rze-
czywiscie obrazuja przerost (a nawet wiecej — przeciaze-
nie) LV, czy raczej rzekomy jej przerost? Ten dylemat, jak
sie wydaje, nie jest ostatecznie rozwigzany. W znakomi-
tym podreczniku kardiologii znajdujemy opinie, ze zgru-
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bienie miesnia sercowego w tej chorobie jest rzekomym
przerostem, zwigzanym z odktadaniem sie sfingolipidow
w lizosomach miocytéw serca [7]. Taki poglad podtrzymu-
ja tez kardiolodzy z American Heart Association (AHA), kto-
rzy w niedawno opublikowanym stanowisku potraktowa-
li gromadzenie sie nieprawidtowych substancji w miocytach
serca, w tym lipidow i glikogenu, jako kardiomiopatie
spichrzeniowe [8]. Jednak europejscy kardiolodzy zaliczyli
ostatnio lizosomalne choroby spichrzeniowe (w tym lipi-
dozy, glikogenozy, skrobiawice i cytopatie mitochondrial-
ne) do... kardiomiopatii przerostowych, twierdzac, ze takie
podporzadkowanie pozwala ustali¢ rozpoznanie metoda-
mi nieinwazyjnymi [9]. Co wiecej, w odniesieniu do cho-
roby Fabry’ego wysuwaja sugestie, ze sprzyja ona zwiek-
szonej aktywnosci tkankowego czynnika wzrostu,
prowadzac do wzrostu ilosci biatek kurczliwych, a wiec
do rzeczywistego przerostu miesnia sercowego [5].
Zatem w Swietle tego nowatorskiego, choé kontrower-
syjnego stanowiska europejskich kardiologbw mozemy,
troche na wyrost, rozpoznawac w chorobie Fabry’ego prze-
rost LV; natomiast zgodnie z dotychczasowga wiedza po-
winnismy uzywac miana ,przerost rzekomy”, zwtaszcza
wobec cech przerostu w chorobie Pompego, nieobarczo-
nej podejrzeniem ,stymulacji wzrostu”. Pamietajmy
przy tym, ze cho¢ swoistos¢ cech EKG przecigzenia LV jest
spora, zdarzaja sie rowniez fatszywe rozpoznania przero-
stu, np. w wypadku hipokaliemii, preekscytacji lub niewiel-
kiej aberracji toru przewodzenia srédkomorowego. Na pod-
stawie ciekawej dokumentacji przedstawionej przez
krakowskich kardiologbw mozna zatem przypuszcza¢, ze

— jesli biopsja serca nie potwierdza obecnosci przerostu
— gromadzenie pewnych obcych substancji w miocytach
serca zmienia warunki przewodzenia srédkomorowego, co

wyraza sie niekiedy cechami rzekomego przeciazenia LV.
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