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Warszawa

Z ciekawością zapoznałam się
z tymi niezwykłymi elektrokardiogra-
mami i z ich omówieniem, a ponie-
waż nawet we wzorcowym, choć wie-
kowym podręczniku interny [1]
w ogóle nie wspomniano o sercu
wśród wymienionych różnorodnych
objawów rozsianego rogowca tułowia
(bo tak brzmi rzeczowa nazwa choro-

by Fabry’ego), wpisałam do wyszukiwarki internetowej
dwa hasła: Fabry disease i ventricular hypertrophy. Ku me-
mu zdumieniu, potoczyła się cała lawina tytułów łączą-
cych te dwa tematy, z sugestią wyrażaną przez niektórych
autorów, że co najmniej kilka procent chorych z kardiomio-
patią przerostową cierpi w istocie na nierozpoznaną cho-
robę Fabry’ego.

Zanim odpowiem na zadane mi przez Autorów pyta-
nie, muszę sprostować zawarty w nim (i wyżej, w tekście
omówienia) nietrafny opis przyczyny choroby, która pole-
ga na spichrzaniu nie „pochodnych glikogenu”, ale gliko-
sfingolipidów, nie jest więc odmianą glikogenozy, ale lipi-
dozą. Czy można powiedzieć, że patognomonicznym
objawem EKG w chorobie Fabry’ego jest współistnienie
cech przerostu lewej komory (LV), krótkiego odstępu PQ

i dysfunkcji węzła zatokowego? Trudno to potwierdzić, po-
nieważ krótki odstęp PQ i cechy przeciążenia LV należą
także do objawów glikogenozy typu II (czyli choroby Pom-
pego), wywoływanej niedoborem alfa-1,4-glikozydazy,
a wysokie załamki R (choć głównie nad prawą komorą),
czasem skojarzone z krótkim PQ, cechują dystrofię mięś-
niową Duchenne’a, związaną z niedoborem dystrofiny.
Przy okazji warto podkreślić, że są autorzy, w tym cytowa-
ni powyżej przez krakowskich kardiologów, którzy w ogó-
le nie wymieniają cech przerostu LV wśród zmian EKG
w chorobie Fabry’ego [2–4], a przekraczający normę wskaź-
nik masy ciała w badaniu echokardiograficznym stwierdza
się u ok. 50% chorych [5]. Tym niemniej obserwacje przed-
stawione przez Autorów omawianego zestawienia (po-
za przypadkiem 3., gdyż u młodych białych mężczyzn gór-
na granica prawidłowego wskaźnika Sokolowa i Lyona
sięga 5,4 mV [6]) przekonują, że taki obraz EKG wymaga
różnicowania z chorobą Fabry’ego. I być może o słuszno-
ści tego rozpoznania przesądza współistnienie dysfunkcji
węzła zatokowego. Czy jednak zapisy z Rycin 2., 3. i 6. rze-
czywiście obrazują przerost (a nawet więcej – przeciąże-
nie) LV, czy raczej rzekomy jej przerost? Ten dylemat, jak
się wydaje, nie jest ostatecznie rozwiązany. W znakomi-
tym podręczniku kardiologii znajdujemy opinię, że zgru-
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bienie mięśnia sercowego w tej chorobie jest rzekomym
przerostem, związanym z odkładaniem się sfingolipidów
w lizosomach miocytów serca [7]. Taki pogląd podtrzymu-
ją też kardiolodzy z American Heart Association (AHA), któ-
rzy w niedawno opublikowanym stanowisku potraktowa-
li gromadzenie się nieprawidłowych substancji w miocytach
serca, w tym lipidów i glikogenu, jako kardiomiopatie 
spichrzeniowe [8]. Jednak europejscy kardiolodzy zaliczyli
ostatnio lizosomalne choroby spichrzeniowe (w tym lipi-
dozy, glikogenozy, skrobiawicę i cytopatie mitochondrial-
ne) do… kardiomiopatii przerostowych, twierdząc, że takie
podporządkowanie pozwala ustalić rozpoznanie metoda-
mi nieinwazyjnymi [9]. Co więcej, w odniesieniu do cho-
roby Fabry’ego wysuwają sugestię, że sprzyja ona zwięk-
szonej aktywności tkankowego czynnika wzrostu,
prowadząc do wzrostu ilości białek kurczliwych, a więc
do rzeczywistego przerostu mięśnia sercowego [5].

Zatem w świetle tego nowatorskiego, choć kontrower-
syjnego stanowiska europejskich kardiologów możemy,
trochę na wyrost, rozpoznawać w chorobie Fabry’ego prze-
rost LV; natomiast zgodnie z dotychczasową wiedzą po-
winniśmy używać miana „przerost rzekomy”, zwłaszcza
wobec cech przerostu w chorobie Pompego, nieobarczo-
nej podejrzeniem „stymulacji wzrostu”. Pamiętajmy
przy tym, że choć swoistość cech EKG przeciążenia LV jest
spora, zdarzają się również fałszywe rozpoznania przero-
stu, np. w wypadku hipokaliemii, preekscytacji lub niewiel-
kiej aberracji toru przewodzenia śródkomorowego. Na pod-
stawie ciekawej dokumentacji przedstawionej przez
krakowskich kardiologów można zatem przypuszczać, że

– jeśli biopsja serca nie potwierdza obecności przerostu
– gromadzenie pewnych obcych substancji w miocytach
serca zmienia warunki przewodzenia śródkomorowego, co
wyraża się niekiedy cechami rzekomego przeciążenia LV.
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