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Dwa lata po amerykanskiej — dlaczego nowa, europejska klasyfikacja

kardiomiopatii?
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W 1980 r. opublikowano pierwszy
system klasyfikacji choréb miesnia ser-
cowego, oparty na kryteriach zaréwno
morfologicznych (kardiomiopatia prze-
rostowa i rozstrzeniowa), jak i czynno-
Sciowych (kardiomiopatia restrykcyj-
4 na) [1]. Kardiomiopatie zdefiniowano
u jako choroby miesnia sercowego o nie-
‘ znanej przyczynie. Choroby miesnia
sercowego podzielono na pierwotne, czyli idiopatyczne (kar-
diomiopatie), i wtorne, tj. choroby miesnia sercowego o zna-
nej etiologii lub zwigzane z chorobami uktadowymi.

W 1995 r. uzupetniono podziat kardiomiopatii o arytmo-
genna dysplazje prawej komory i kardiomiopatie nieskla-
syfikowane [2]. Termin ,swoiste choroby miednia sercowe-
go” zastosowano do choréb o cechach morfologicznych
kardiomiopatii pierwotnych, spowodowanych znanymi przy-
czynami (rowniez takimi jak choroba wiencowa) lub nale-
z3cych do obrazu choréb uktadowych.

Grupa Ekspertdw American Heart Association (AHA)
w 2006 r. ponownie zastosowata podziat kardiomiopatii
na pierwotne i wtérne [3]. Niemniej, w miare odkrywania
etiologii choréb wczesniej uznawanych za idiopatyczne,
rozgraniczenie pomiedzy pierwotna a wtérna chorobga
miesnia sercowego zaciera sie coraz bardziej. Wiele cho-
réb sklasyfikowanych jako kardiomiopatie pierwotne mo-
ze sie wigzac z powaznymi zmianami pozasercowymi. Przy-
ktadem moze by¢ tzw. zesp6t naktadania (ang. overlapping
syndrome) w przebiegu laminopatii manifestujacy sie kar-
diomiopatig rozstrzeniowga skojarzong z lipodystrofig lub
subklinicznym zajeciem miesdni szkieletowych i innymi nie-
prawidtowosciami pozasercowymi. Z kolei choroby sklasy-
fikowane jako kardiomiopatie wtérne moga zajmowac
gtownie (lub wytacznie) serce (np. niektore amyloidozy
uwarunkowane genetycznie). Dlatego tez Europejska Gru-
pa Robocza Choréb Miesnia Sercowego i Osierdzia porzu-
cita podziat choréb miesnia sercowego na kardiomiopatie
pierwotne i wtérne [4].

Eksperci AHA zaliczyli do kardiomiopatii kanatopatie
[3]. W uzasadnieniu napisali, ze u podtoza arytmii musza
leze¢ nieprawidtowosci morfologiczne, nawet na pozio-
mie ultrastrukturalnym, dlatego chorzy z kanatopatiami
powinni mie¢ rozpoznawang chorobe miesnia sercowe-
go. Pewnym wspélnym elementem s3 tutaj mutacje
SCN5A, genu kodujacego podjednostke alfa sercowego

kanatu sodowego, ktére prowadza zaréwno do groznych
arytmii, jak i kardiomiopatii rozstrzeniowej. Niemniej
obecnie odeszlismy od wtaczania kanatopatii do kardio-
miopatii, rezerwujac to okreslenie jedynie dla chorych,
ktérzy maja nieprawidtowosci morfologiczne/czynnoscio-
we miesnia sercowego, po wykluczeniu choroby wiefico-
wej, nadcisnienia tetniczego, wad wrodzonych i nabytych
serca. Kolejnym argumentem przemawiajacym przeciw-
ko rozpoznawaniu kardiomiopatii u chorych z niewyja-
Snionymi zaburzeniami rytmu jest chociazby to, ze wie-
lu ludzi ma idiopatyczne migotanie przedsionkéw
przy prawidtowej kurczliwosci miesnia sercowego. U tych
chorych, ktérzy z pewnosciag maja jakis morfologiczny
substrat arytmii, réwniez nalezatoby rozpozna¢ kardio-
miopatie arytmiczng.

Tematem goracej dyskusji byta amyloidoza. Czes¢ au-
toréw tradycyjnie chciata ja uzna¢ za kardiomiopatie re-
strykcyjna. Przyjecie w naszej klasyfikacji grubosci
miesdnia, a nie przerostu za kryterium rozpoznania kardio-
miopatii przerostowej nakazywato uznanie amyloidozy
za kardiomiopatie przerostowa. Ostatecznie amyloidoza zo-
stata uwzgledniona w diagnostyce r6znicowej obu tych
postaci kardiomiopatii.

Kolejng wazna informacja jest podziat choroby endo-
miokardialnej na przebiegajaca z hipereoznofilia i bez hiper-
eozynofilii. W ten sposéb podkresla sie znaczenie eozynofi-
lii w poczatkowej fazie zwtéknienia endomiokardialnego,
choroby wystepujacej w tropiku, a dotyczacej gtéwnie ser-
ca. W tropikalnym zwtéknieniu endomiokardialnym, gdy wy-
stepuja objawy niewydolnosci serca, eozynofilia jest juz nie-
wykrywalna [5]. Z kolei posta¢ choroby wystepujaca
w klimacie umiarkowanym zwykle przebiega z hipereozy-
nofilig; dotyczy réznych form biataczek eozynofilowych, ze-
spotu hipereozynofilii. Jedna z przyczyn hipereozynofilii mo-
ze by¢ biataczka eozynofilowa spowodowana aberracja
chromosomalna, prowadzaca do powstania ,,genu fuzyjne-
go” FIP1L1-PDGFRA w nastepstwie delecji fragmentu chro-
mosomu 4 ztozonego z czesci genu alfa ptytkopochodnego
czynnika wzrostu (PDGFRA) i fragmentu genu FIPIL1. Gen
ten koduje biatko, ktére zwieksza aktywnos¢ kinazy tyrozy-
nowej. Chorzy moga by¢ skutecznie leczeni imatynibem, in-
hibitorem kinazy tyrozynowej [6].

Jesli chodzi o kardiomiopatie rozstrzeniowa — w defini-
¢ji kardiomiopatii zapalnej nie uwzgledniono kryteriéw ilo-
Sciowych rozpoznawania przewlektego zapalenia. Poprzed-

Kardiologia Polska 2008; 66: 5



542

Komentarz redakcyjny

nio wyznaczono takie kryteria, jak: >7 CD3+ komoérek/mm?
tkanki miokardialnej czy tez kryterium >14 CD3+ komoé-
rek/mm?2 tkanki miokardialnej, uznajac jedynie metody
diagnostyczne, takie jak histopatologiczna i immunohisto-
chemiczna, za niezbedne do rozpoznania. Nadmieniono
rowniez, ze u chorych, ktérzy nie maja zapalenia, moga
by¢ obecne biatka wirusa.

Wiele kontrowersji wzbudzita pozycja mildly dilated
congestive cardiomyopathy. Terminu tego po raz pierwszy
uzyli Keren i wsp. w pracy opublikowanej w 1990 r. w Cir-
culation w odniesieniu do takiej postaci kardiomiopatii roz-
strzeniowej, w ktérej istotnemu spadkowi kurczliwosci le-
wej komory nie towarzyszy istotne jej poszerzenie [7]. Nie
obserwowano réwniez restrykcyjnej hemodynamiki. Brak
przebudowy serca (poszerzenie jamy lewej komory) u cho-
rych z postepujacym spadkiem kurczliwosci miesnia ser-
cowego powoduje szybko spadek rzutu minutowego. Tay-
lor i wsp., opisujac laminopatie, uzyli terminu ,,mildly” DCM
dla okreslenia tej postaci choroby, celowo biorgc w cudzy-
stow mildly, gdyz mildly DCM w odniesieniu do laminopa-
tii oznacza kardiomiopatie z niewielkg rozstrzenia lewej
komory, ale o ztym rokowaniu [8]. Obecnie wiemy, ze cho-
rzy z mutacjami LMNA maja zwykle te postaé kardiomio-
patii [9, 10].

Uzupetnieniem tej klasyfikacji moga by¢ informacje do-
tyczace przyczyn powstawania kardiomiopatii potogowej
[11]. W 2007 r. zidentyfikowano przyczyne kardiomiopatii po-
togowej i zaproponowano skuteczne leczenie. Przyczyna
kardiomiopatii potogowej jest niedob6r STAT3 w kardiomio-
cycie, ktéry hamuje aktywnos¢ uktadu antyoksydacyjnego
kardiomiocyta, co prowadzi do zwiekszonej aktywnosci ka-
tepsyny D. Katepsyna D odszczepia od prawidtowej 23kDa
prolaktyny, wydzielanej w nadmiarze w okresie okotoporo-
dowym, 16kDa fragment prolaktyny, ktéry powoduje uszko-
dzenie kardiomiocytéw poprzez nasilenie stresu oksydacyj-
nego oraz uposledzenie przeptywu w mikrokrazeniu
wiencowym m.in. poprzez dysocjacje kapilaréw. Nie ma da-
nych na temat wynikéw odlegtych, niemniej uwaza sie, ze
8-tygodniowe leczenie bromokryptyna (hamujaca wydzie-
lanie prolaktyny) hamuje rozwdj choroby. Leczenie powin-
no sie stosowac jedynie u chorych z podwyzszonym pozio-
mem prolaktyny. Poznanie mechanizmu powstawania tej
choroby z pewnoscig zmieni jej historie naturalna.

Czas pokaze, ktdra z klasyfikacji kardiomiopatii (ame-
rykanska [3] czy europejska [4]) okaze sie bardziej przy-
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datna. Klasyfikacja amerykanska wychodzi od przyczyny
choroby, ktérg nawet w najlepszych osrodkach poznaje-
my zwykle duzo p6zniej, jesli w ogble udaje sie ja wyja-
snic. Klasyfikacja europejska dzieli tradycyjnie kardiomio-
patie na typy morfologiczno-czynnosciowe, a pdzniej
na postaci rodzinne i nierodzinne. Dzieki temu jest blizsza
lekarzom praktykom.
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