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Wstep

Left ventricular noncompaction (LVNC) nalezy
do rzadkich, niesklasyfikowanych kardiomiopatii,
o czym moze Swiadczy¢ brak polskiego nazewnictwa.
Rozpoznanie tej postaci kardiomiopatii opiera sie gtow-
nie na wyniku badania echokardiograficznego. Prawi-
dtowe rozpoznanie wymaga wysokiej klasy aparatu
echokardiograficznego, a przede wszystkim duzego do-
Swiadczenia badacza, ktéry pomimo to moze mie¢ spo-
re trudnosci interpretacyjne. Wsréd przyczyn tego faktu
wymieni¢ nalezy: brak optymalnego obrazowania Scia-
ny bocznej i okolicy koniuszkowej, podobiefistwo obra-
zu echokardiograficznego do stwierdzanego w innych
jednostkach chorobowych, a takze niewystarczajaca
wiedze o tej chorobie u wykonujacego badanie.

Opis przypadku

Kobieta w wieku 20 lat zostata przyjeta do kliniki
kardiologicznej w celu pogtebionej diagnostyki komoro-
wych zaburzeh rytmu. Od kilku miesiecy chora odczu-
wata gorsza tolerancje wysitku i kotatania serca, co by-
to powodem kilku hospitalizacji. Rozpoznania kliniczne
byty rozbiezne i uwzgledniaty kardiomiopatie o nieusta-
lonej etiologii, kardiomiopatie przerostowa, zapalenie
miesnia sercowego, a takze sprezyste zwtdknienie
wsierdzia. U chorej nigdy dotad nie wystepowaty
omdlenia, a wywiad rodzinny byt negatywny. W dotych-
czasowych badaniach echokardiograficznych stwierdza-
no réznego stopnia uposledzenie funkcji skurczowej le-
wej komory z frakcjg wyrzutowa (LVEF) 38-50%, z od-
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cinkowymi zaburzeniami kurczliwosci w postaci akine-
zy segmentdw koniuszkowych i Sciany dolnej oraz hipo-
kinezy przegrody miedzykomorowej, z prawidtowa ob-
jetoscia péznorozkurczowa. Natomiast w 24-godz. EKG
metoda Holtera opisywano liczne dodatkowe pobudze-
nia pochodzenia komorowego (PVC) (do 40% wszyst-
kich pobudzen w zapisie). Dominowaty pojedyncze po-
budzenia, uktadajace sie w bigeminie, ale rejestrowano
tez ok. 100 incydentéw nieutrwalonego czestoskurczu
komorowego (nsVT) z 3-5 pobudzeniami w serii o cy-
klu 310-320 ms. W leczeniu stosowano dotad jedynie
bisoprolol w dawce 5 mg/d.

Badania biochemiczne wykonane w naszej klinice
nie wykazaty odchylen od normy. W EKG stwierdzono
rytm zatokowy, zaktécony licznymi wieloksztattnymi po-
budzeniami przedwczesnymi komorowymi, okresowo
uktadajgcymi sie w bigeminie. Stwierdzono PQ 130 ms,
QRS 100 ms, QTc 430-460 ms, dyspersje QT 80 ms.
W wielokrotnie powtarzanych EKG uksztattowanie repo-
laryzacji zmieniato sie od obrazu prawidtowego do zabu-
rzeh w postaci skosnego w dét obnizenia odcinka ST
i ujemnego zatamka T w odprowadzeniach II, IIl, aVF,
V3-V6 widocznych gtéwnie w ewolucjach poekstrasy-
stolicznych. W rejestracji EKG metoda Holtera obecny
byt rytm zatokowy o Sredniej czestosci 78/min, minimal-
nie 52/min, maksymalnie 111/min. Stwierdzono 24 890
wieloksztattnych pobudzen dodatkowych komorowych,
z okresowa bigeminia, 1027 parami PVC i 1078 epizodami
wieloksztattnego nsVT (3-8 QRS o cyklu 190-1008 ms),
dobrze tolerowanymi przez chorg (Rycina 1.). Zastosowa-
nie metoprololu 100 mg/d nie spowodowato istotnego
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wyttumienia arytmii komorowej, co potwierdzono kon-
trolnym badaniem holterowskim.

Test wysitkowy wykonany na biezni ruchomej wy-
kazat dobrg tolerancje wysitku (13 METS), z wyttumie-
niem na szczycie obcigzenia, przy czestosci rytmu zato-
kowego 180/min, wstepnie rejestrowanej arytmii ko-
morowej. Jednak we wczedniejszej fazie wysitku aryt-
mia nasilata sie i wystapity liczne, szybkie (o cy-
klu 200-250 ms) nsVT.

Badanie echokardiograficzne wykonano przy uzyciu
aparatu VIVID 7 (GE). Stwierdzono prawidtowe wymia-
ry (wymiar rozkurczowy 52 mm, wymiar skurczowy
36 mm) i funkcje skurczowa lewej komory (frakcja
skracania 31%, LVEF 60%), bez odcinkowych zaburzen
kurczliwosci. W oparciu o podstawowe parametry oce-
ny naptywu mitralnego przy uzyciu dopplera spektral-
nego i techniki dopplera tkankowego wykluczono dys-
funkcje rozkurczowg lewej komory [1]. Dodatkowa ana-
liza prawej komory, na podstawie oceny 12 segmentow
zgodnie z zaleceniem Lindstroma [2], nie wykazata
echokardiograficznych objawéw arytmogennej kardio-
miopatii prawokomorowej. Natomiast w typowych pro-
jekcjach koniuszkowych, gtéwnie w okolicy koniuszko-
wej, srodkowym segmencie Sciany bocznej i dolnej reje-
strowano istotne zgrubienie Sciany o echogennosci iden-
tycznej z otaczajacym miokardium (Rycina 2a.). Powiek-
szenie obrazu wykazato w tej okolicy obecnos¢ wzmozo-
nego beleczkowania, poprzedzielanego gtebokimi za-
chytkami siegajacymi sciany lewej komory. Zastosowa-
nie obrazowania metodg dopplera kolorowego uwidocz-
nito przeptyw krwi w opisanych zachytkach (Rycina 2b.).

Wykonano dodatkowo kontrastowe badanie echo-
kardiograficzne z zastosowaniem Srodka kontrastowe-
go drugiej generacji: SonoVue. Uwidoczniono duze be-
leczkowania, kurczace sie synchronicznie wraz z zasad-
nicza Sciang lewej komory. Obecnos¢ kontrastu w za-
chytkach miedzy beleczkami wskazuje na ciggtosé
gtownej jamy lewej komory z tymi przestrzeniami (Ry-
cina 2c.) i pozwolita precyzyjnie oceni¢ gtebokosé be-
leczkowania oraz doktadnie okreslic w fazie skurczu
stosunek grubosci niejednorodnie upakowanej i zgesz-
czonej (noncompaction) warstwy wewnetrznej do cien-
kiej, jednorodnie zageszczonej warstwy zewnetrznej
(compaction), ktéry to wskaznik wyniést 2,8. Dalsza
analiza badania kontrastowego, z wykorzystaniem
echokardiografii perfuzyjnej w czasie rzeczywistym
z niskim indeksem mechanicznym, pokazata réwno-
mierne zacienienie catego miokardium, dotyczace row-
niez warstwy noncompaction. Wykluczono tez obec-
nos¢ skrzeplin w obszarze zainteresowania. Catos¢ ob-
razu echokardiograficznego przemawia za rozpozna-
niem niesklasyfikowanej kardiomiopatii — LVNC.
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Rycina 1. Badanie EKG metoda Holtera. Rytm za-
tokowy z liczng ekstrasystolia komorowa oraz
wieloksztattny rozgrzewajacy sie nsVT o cy-
klach 313 do 190 ms

Rycina 2. Badanie echokardiograficzne, projek-
cja koniuszkowa czterojamowa; a) strzatka
wskazuje wzmozone beleczkowanie oraz za-
chytki w obrebie miokardium w okolicy koniusz-
ka lewej komory; b) strzatka przedstawia zare-
jestrowany metoda kolorowego dopplera prze-
ptyw krwi pomiedzy zachytkami; c) kontrasto-
we badanie echokardiograficzne — strzatka
wskazuje gtebokie zachytki

Na kolejnym etapie postepowania diagnostycznego
wykonano koronarografie i wentrykulografie lewoko-
morowa, stwierdzajac prawidtowy stan naczyn wienco-
wych i potwierdzajac rozpoznanie echokardiograficzne.

Inwazyjne badanie elektrofizjologiczne ujawnito pra-
widtowe przewodzenie przedsionkowo-komorowe i ko-
morowo-przedsionkowe >200/min przez tacze AV. Po-
twierdzono komorowe pochodzenie arytmii. Programo-
wana stymulacja prawego przedsionka, koniuszka i dro-
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Rycina 3. Mapa napieciowa prawej komory uzy-
skana systemem CARTO. Projekcja lewoskosna.
Kolor purpurowy przedstawia obszar wysoko-
napieciowy (>15 mV) w obrebie przegrody mie-
dzykomorowej

gi odptywu prawej komory, a takze podanie orciprenali-
ny nie indukowaty utrwalonych form arytmii komorowe;.
Przy uzyciu systemu CARTO wykonano mape elektroana-
tomiczng prawej komory w czasie rytmu zatokowego,
stwierdzajac prawidtowy przebieg aktywacji komory.
W mapie napieciowej nie wykazano obszaréw niskona-
pieciowych (<0,5 mV), natomiast w Srodkowo-tylnej cze-
sci przegrody miedzykomorowej obecna jest strefa wy-
sokich potencjatéw o amplitudzie 15-26 mV (Rycina 3.).

Z uwagi na rozpoznanie kardiomiopatii typu LVNC
z wiodacymi objawami z zakresu zaburzen rytmu serca
zdecydowano sie na implantacje kardiowertera-defibry-
latora (ICD). Implantowano system jednojamowy — bez
trudnosci uzyskano optymalne potozenie i parametry
elektryczne elektrody endokawitarnej w okolicy koniusz-
kowej prawej komory. W trakcie 3-mies. obserwacji am-
bulatoryjnej nie wystepowaty interwencje z wszczepio-
nego ICD. Chora przewlekle stosuje Betaloc ZOC
w dawce 50 mg/d.

Dyskusja

Zgodnie z raportem Swiatowej Organizacji Zdrowia
[3] LVNC nalezy do rzadkich, niesklasyfikowanych kar-
diomiopatii, czestos¢ jej wystepowania w populacji ludzi
dorostych oceniana jest na ok. 0,014% [4]. Ta dos¢ sza-
cunkowa ocena, kwestionowana w ostatnich latach
w dobie rozwoju wyrafinowanych technik echokardio-
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graficznych i innych metod obrazowania nieinwazyjne-
go struktur serca [5], jest w duzej mierze wynikiem nie-
wystarczajacej wiedzy o tej jednostce chorobowej
wérdd lekarzy uczestniczacych w procesie diagnostycz-
nym, czego przyktadem jest rowniez opisany przypadek.

Przyczyna rozwoju tej kardiomiopatii jest wstrzyma-
nie prawidtowej embriogenezy miokardium i endokar-
dium, tym zaburzeniom moga towarzyszy¢ inne wro-
dzone anomalie sercowe i pozasercowe [6]. Przypadek
naszej chorej to postaé opisana po raz pierwszy przez
China [7], ograniczona jedynie do anomalii serca i defi-
niowana jako izolowana posta¢ LVNC.

Ten typ kardiomiopatii moze manifestowac sie zabu-
rzeniami funkcji skurczowej i rozkurczowej lewej komo-
ry z objawami niewydolnosci serca (u ponad 2/3 cho-
rych), zaburzeniami rytmu serca, a takze systemowa
embolizacja (u ok. 1/4 chorych). Wsrdd zaburzen serca
dominujg ztozone arytmie komorowe, ktére stwierdza-
no w badaniu holterowskim nawet u 65% chorych.
Znacznie rzadziej wystepowaty arytmie nadkomorowe,
gtownie migotanie przedsionkéw, sporadycznie zespét
WPW. Przyczyny komorowych zaburze rytmu serca
w LVNC nie sg do kofica zrozumiate i poznane. Za naj-
bardziej prawdopodobng przyczyne uwaza sie niedo-
krwienie, ale takze witbknienie, ktére moga stanowic¢
substrat arytmogenny. Niedokrwienie jest nastepstwem
uposledzonej perfuzji hipertroficznych segmentéw ob-
szaru honcompaction przez tetnice nasierdziowe, co po-
twierdzaja wyniki badan histologicznych [8].

O rozpoznaniu LVNC decyduja metody obrazowe,
wsrod ktorych najwazniejsze miejsce zajmuje badanie
echokardiograficzne. Pozwala wykazaé dwuwarstwowa
strukture Sciany lewej komory charakteryzujaca sie
obecnoscig cienkiej, upakowanej warstwy zewnetrznej
i grubej, nieupakowanej (noncompaction) warstwy we-
wnetrznej z licznymi duzymi beleczkowaniami, prze-
dzielonymi gtebokimi zachytkami, bezposrednio komu-
nikujacymi sie z gtéwna jama lewej komory. Z punktu
widzenia diagnostyki réznicowej wazne jest stwierdze-
nie stosunku warstwy wewnetrznej do zewnetrznej
>2,0, a takze umiejscowienie obszaréw dwuwarstwo-
wych w okolicy koniuszkowej, srodkowo-bocznej i tylnej
[9]. Kardiomiopatie LVNC nalezy najczesciej réznicowac
z koniuszkowa kardiomiopatia przerostowa, dysplazja
arytmogenna, skrzepling i przerzutem nowotworowym
do lewej komory, a takze fibroelastoza endokardialna.

Ze wzgledu na stosunkowo krotki okres obserwacji
oraz niewielka liczbe chorych z rozpoznang LVNC nie
ma obecnie jednoznacznych danych okreslajacych ro-
kowanie. Oechslin i wsp. w grupie 34 chorych wykaza-
li, ze Smiertelnos¢ i chorobowosé zwigzana z LVNC jest
wysoka, gdyz niewydolnos¢ serca wystepowata u 53%
chorych, powiktania zatorowe u 24%, a czestoskurcz
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komorowy u 41% chorych [4]. W trakcie $rednio 3,5-let-
niej obserwacji 12 chorych (35%) zmarto, w tym potowa
zgondéw miata charakter nagty, a dalszych 4 poddano
transplantacji serca. Nalezy jednak doda¢, ze Murphy
i wsp. opisali ostatnio grupe 45 chorych, u ktérych
w ciggu 4 lat stwierdzono 97% przezycie bez zgonu
i przeszczepu serca [10].

Z danych z pismiennictwa wynika, Zze zaleznie
od dominujgcych objawéw klinicznych u chorych
z LVNC stosuje sie inhibitory konwertazy angiotensyny,
B-adrenolityki, amiodaron oraz leki przeciwkrzepliwe
(bardzo wazne), a u chorych wysokiego ryzyka nagtej
Smierci sercowej wskazana jest implantacja ICD.
W przypadku opisanej przez nas chorej dominowaty
objawy powaznych komorowych arytmii (liczne, szyb-
kie, wieloksztattne nsVT) i dlatego, mimo ujemnego
wyniku programowanej stymulacji komér, podjeto de-
cyzje o ICD. Nalezy mie¢ swiadomos¢, ze obecnie nie
posiadamy danych z pismiennictwa na temat znacze-
nia badania elektrofizjologicznego w prognozowaniu
ryzyka nagtej Smierci w tej chorobie.

Kardiomiopatia LVNC moze mie¢ charakter rodzinny
i dlatego nalezy wykonaé badanie echokardiograficzne
u najblizszych cztonkéw rodziny, co zamierzamy prze-
prowadzi¢ w przypadku naszej chorej.
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