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Koniuszkowa kardiomiopatia przerostowa jako przyczyna
objawowej niewydolnosci serca u 84-letniej chorej

Apical hypertrophic cardiomyopathy as a cause of cardiac insufficiency

in an 84-year-old woman — a case report
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Abstract

Apical hypertrophic cardiomyopathy (ApHCM) is a unique form of hypertrophic cardiomyopathy first described in Japan in 1976.
The typical features of ApHCM consist of ‘giant’ negative T waves in the ECG and a ‘spade-like’ configuration of the left ventricular
cavity detected by imaging techniques. We describe a case of an 84-year-old female in whom heart failure was the first symptom

of the disease.

Key words: apical hypertrophic cardiomyopathy, cardiac insufficiency

Wstep

Kardiomiopatia przerostowa (ang. hypertrophic
cardiomyopathy, HCM) to uwarunkowana genetycznie
choroba miesnia sercowego, u podtoza ktérej lezy muta-
cja jednego z gendw kodujacych biatka kurczliwe sarko-
meru [1]. Rzadko wystepujaca forma tego schorzenia
jest opisana po raz pierwszy przez badaczy japonskich
koniuszkowa HCM (ang. apical HCM, ApHCM), w ktorej
przerost dotyczy przede wszystkim koniuszka lewej
komory (LV). Klasycznymi kryteriami diagnostycznymi
dla ApHCM s3 olbrzymie, ujemne zatamki T w EKG oraz
charakterystyczny przerost LV, ktérej zarys w koncowe;j
fazie rozkurczu oceniany w wentrykulografii przypomi-
na karciang figure pik (ang. ‘spade-like’ configuration)
[2, 3]. Wydaje sie, ze ta forma HCM, w przeciwienstwie
do innych, znacznie czesciej wystepujacych, jest scho-
rzeniem o stosunkowo dobrym, w kontekscie powiktan
sercowo-naczyniowych, rokowaniu. W duzej czesci przy-
padkéw ApHCM jest schorzeniem niemym Kklinicznie.
U niewielkiej czesci chorych pierwszym objawem
ApHCM jest niewydolnos¢ serca (HF) [4].
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Opis przypadku

Chora w wieku 84 lat, z rozpoznanym przed ok. 10 la-
ty dobrze kontrolowanym nadcisnieniem tetniczym,
utrwalonym migotaniem przedsionkéw (AF) oraz cukrzy-
ca typu 2, dotychczas nieleczona szpitalnie, zostata
przyjeta na oddziat z objawami zdekompensowanej HF
W domu systematycznie przyjmowata metoprolol, aceno-
kumarol oraz glimepiryd.

W chwili przyjecia stan chorej byt sredni, w badaniu
przedmiotowym: asteniczna budowa ciata, cechy dusznosci
spoczynkowej (liczba oddechéw 16-18/min), ciSnienie
tetnicze 130/90 mmHg, czynnosé serca catkowicie niemia-
rowa o typie niemiarowosci zupetnej, przyspieszona do
ok. 130/min, nad polami ptucnymi trzeszczenia u podstawy
ptuc, obrzeki podudzi. W wykonanym spoczynkowym bada-
niu EKG stwierdzono rytm AF oraz cechy przerostu LV
(wskaZznik Sokotowa-Lyona 6,65 mV) oraz olbrzymie, gtebo-
kie, ujemne zatamki T (amplituda rzedu 11 mm), szczegélnie
w odprowadzeniach przedsercowych (Rycina 1). Wykonane
badania laboratoryjne (réwniez oznaczenia stezenia tropo-
niny T) wykluczyty ostry incydent wieficowy.
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Rycina 1. Elektrokardiogram chorej (50 mm/s, 10 mm/mV): migotanie przedsionkéw, cechy przerostu lewej
komory, gtebokie, ujemne zatamki T w odprowadzeniach przedsercowych

Badanie echokardiograficzne wykazato: masywny,
rzedu 2,5 cm, przerost miesnia LV zlokalizowany w obrebie
koniuszka (przy prawidtowej grubosci pozostatych seg-
mentéw LV), powiekszong do 5,10 cm jame lewego przed-
sionka, niewielkiego stopnia zmiany organiczne ptatkéw
zastawek mitralnej i aortalnej, ktérych ruchomos¢ byta
zachowana, oraz prawidtowe gradienty ciSnien przez ujscia
zastawkowe. W badaniu doplerowskim znakowanym
kolorem stwierdzono umiarkowang niedomykalnos¢ mi-
tralng oraz niedomykalnosé zastawki tréjdzielnej (bez cech
nadci$nienia ptucnego). Uwage zwracat ksztatt zarysu
jamy LV w koncowej fazie rozkurczu, ktéry odpowiadat
opisywanej w przypadkach ApHCM konfiguracji LV przypo-
minajacej zarys karcianej figury pik oraz praktycznie catko-
wite zamykanie sie jamy LV w trakcie skurczu (Ryciny 2.
i 3.). Nie uwidoczniono odcinkowych zaburzen kurczliwo-
sci LV (frakcja wyrzutowa LV rzedu 70%) oraz cech zawe-
zania w drodze odptywu, jak réwniez w innych jej miej-
scach. Na podstawie catoksztattu obrazu klinicznego oraz
wykonanych badan dodatkowych u chorej postawiono
rozpoznanie zdekompensowanej HF w przebiegu ApHCM
i wtaczono leczenie obejmujace, oprécz przewlekle przyj-
mowanych lekéw (acenokumarolu i glimepirydu), furose-
mid (poczatkowo iv.) oraz trandolapril (w dawkach
stopniowo zwiekszanych do 2 mg na dobe). Ze wzgledu
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na stwierdzane u chorej objawy retencji ptynéw odstawio-
no przyjmowany przez nig metoprolol. W wyniku wdrozo-
nej terapii stan chorej ulegt poprawie, ustapita dusznosé
oraz jawne cechy HF, poprawita sie tolerancja wysitku
fizycznego. W 7. dobie hospitalizacji do leczenia wtaczono
mate dawki bisoprololu. W wykonanym przed wypisem ze
szpitala 24-godzinnym monitorowaniu EKG stwierdzono
AF, okresowo z szybka czynnoscig komér. Nie stwierdzono
innych istotnych zaburzen rytmu serca. Chora zostata
wypisana z oddziatu w stanie dobrym z zaleceniem konty-
nuowania rozpoczetego leczenia (bisoprolol, trandolapril,
acenokumarol, glimepiryd, okresowo furosemid) oraz dal-
szej kontroli w poradni kardiologicznej.

Dyskusja

Koniuszkowa HCM, ktéra po raz pierwszy zostata opi-
sana w 1976 r. przez Sakamoto i wsp. [2], jest stosunko-
wo rzadka formg HCM. W przeciwienstwie do innych
form HCM nie zlokalizowano swoistej mutacji genowe;j
odpowiedzialnej za wystepujacy wsréd chorych przerost
okolicy koniuszka LV [1]. Schorzenie wystepuje przede
wszystkim w Japonii, gdzie stanowi blisko 25% wszyst-
kich przypadkéw rozpoznanej HCM. W innych, nieazja-
tyckich populacjach czestos¢ wystepowania ApHCM
szacowana jest na 3-11% przypadkéw HCM [5].
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Rycina 2. Charakterystyczny ksztatt lewej komory
w badaniu echokardiograficznym, przypominajacy
karciang figure pik (pozycja koniuszkowa cztero-
jamowa)

Klasyczne kryteria rozpoznawcze ApHCM to: olbrzy-
mie, ujemne zatamki T w odprowadzeniach przedserco-
wych EKG oraz ksztatt jamy LV, ktérej zarys w obrazach
uzyskiwanych w czasie lewostronnej wentrykulografii
przypomina karciang figure pik [3]. Rozwéj nieinwazyj-
nych technik obrazowania serca, przede wszystkim echo-
kardiografii, sprawit, ze metoda ta uwazana jest obecnie
za podstawowe (obok EKG) badanie diagnostyczne
umozliwiajace w wiekszosci przypadkéw prawidtowe roz-
poznanie patologicznego przerostu w ApHCM. Dobra wi-
zualizacje tego procesu w obrebie koniuszka LV utatwia-
ja coraz czesSciej stosowane nowoczesne techniki
echokardiograficzne, w tym obrazowanie harmoniczne
oraz echokardiografia kontrastowa [6]. W razie trudnosci
w uzyskaniu diagnostycznych obrazéw koniuszka LV
w trakcie badania echokardiograficznego wskazane jest
wykonanie badania serca z wykorzystaniem rezonansu
magnetycznego (MRI) [7]. Nalezy jednak podkresli¢, ze
badanie echokardiograficzne w wiekszosci przypadkéw
pozwala na postawienie trafnej diagnozy. Obecnie zna-
czenie cewnikowania serca w procesie diagnostycznym
ApHCM zostato ograniczone do wizualizacji krazenia
wieficowego u chorych, u ktérych w obrazie klinicznym
dominuje dtawica piersiowa oraz stwierdzane s3 czynniki
ryzyka choroby niedokrwiennej serca [8].

Chorzy z rozpoznaniem ApHCM nie zgtaszaja charak-
terystycznych objawéw. U czesci z nich wystepuja niety-
powe bole dtawicowe, kotatania serca, dusznosé oraz
zastabniecia (lub omdlenia). Rzadko pierwszym objawem
sg zaburzenia rytmu serca, takie jak napadowe AF czy
czestoskurcz komorowy, zawat serca, zastoinowa HF czy
udar moézgu [4]. Duzg czesé chorych z ApHCM stanowig
osoby, ktére nie zgtaszaja zadnych skarg, a choroba zo-
staje u nich rozpoznana w wyniku procesu diagnostycz-
nego zapoczatkowanego incydentalnym wykonaniem

Rycina 3. Obraz jak na Rycinie 2. (pozycja przymost-
kowa w osi dtugiej)

spoczynkowego EKG, w ktérym uwidocznione zostaja
olbrzymie, ujemne zatamki T [2].

Wielu badaczy podkresla dobre rokowanie chorych
z ApHCM, w przeciwienstwie do innych typéw HCM.
Na podstawie 15-letniej obserwacji 105 chorych, u kté-
rych rozpoznano ApHCM, Eriksson i wsp. [4] oszacowali
roczng Smiertelnos¢ z przyczyn sercowo-naczyniowych
w tej grupie na 0,1% (w czasie obserwacji zmarto 2 cho-
rych), podczas gdy roczna Smiertelno$¢ wsrod chorych
z innymi formami HCM szacowana jest na 1,4-4,0%
[9, 10]. Najczestszg przyczyng zgonu wsrdd tej nieazja-
tyckiej populacji chorych z ApHCM byt zawat serca oraz
zastoinowa HF [4].

W przedstawianym przypadku dominowaty objawy
zdekompensowanej HF, ktéra — jak wspomniano — rzadko
jest pierwszym objawem ApHCM. U chorej wystepowaty
AF oraz umiarkowana niedomykalnos¢ mitralna, ktére
u chorych z HCM sg konsekwencja powiekszenia jamy le-
wego przedsionka w wyniku dysfunkgcji rozkurczowej LV
[11]. Leczenie tej postaci HF nie odbiega od ogbdlnie przyje-
tych zasad i obejmuje stosowanie inhibitoréw enzymu
konwertujacego angiotensyne i diuretykdw. Te ostatnie,
z powodu wystepujacej u chorych z HCM dysfunkcji roz-
kurczowej LV, ktéra wymaga stosunkowo duzych cisnien
napetniania dla zapewnienia wzglednie dobrego rzutu
serca, nalezy stosowac ostroznie [12]. W opisywanym
przypadku leczenie to zostato uzupetnione matymi daw-
kami beta-blokera — bisoprololu, a wiec leku o korzystnym
wptywie na dominujagca w HCM dysfunkcje rozkurczo-
wa LV, ktéry dodatkowo ma swoje ugruntowane miejsce
w terapii HE Nie nalezy réwniez zapominac o roli leczenia
przeciwzakrzepowego, ktére w wypadku utrwalonego AF
zmniejsza ryzyko udaru mézgu u takich chorych.

Dtugoletni bezobjawowy (lub skapoobjawowy) przebieg
kliniczny ApHCM u przedstawianej chorej potwierdza opisy-
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wane przez innych autoréw stosunkowo dobre rokowanie
w tej grupie pacjentéw (w poréwnaniu z innymi formami
HCM). Nalezy réwniez zwrdci¢ uwage na obserwacje, ze
najbardziej rzucajacy sie w oczy objaw ApHCM, jakim sg ol-
brzymie, ujemne zatamki T w EKG, jest wyznacznikiem do-
brego rokowania wsrdéd chorych z tym rozpoznaniem [13].
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