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Izolowany niescalony miesien lewej komory (isola-
ted left ventricular noncompaction, ILVNC) jest rzadko
spotykana postacig wrodzonej kardiomiopatii. W obra-
zie klinicznym na pierwszy plan wysuwaja sie objawy
niewydolnosci serca, zaburzeh rytmu i zatorowosci ob-
wodowej. Zasadnicze znaczenie dla rozpoznania ma ba-
danie echokardiograficzne ukazujace obecnosé w lewej
komorze wzmozonego beleczkowania rozdzielajacego
liczne zatoki wsierdzia, komunikujace sie bezposrednio
ze Swiattem lewej komory [1, 2].

Przedstawiamy przypadek 39-letniego mezczyzny,
u ktérego jako przyczyne niewydolnosci serca i ztozonej
objawowej arytmii komorowej rozpoznano ILVNC.

Opis przypadku

Mezczyzna w wieku 39 lat zostat przyjety na Od-
dziat Choréb Wewnetrznych z powodu pogorszenia to-
lerancji wysitku, okresowej dusznosci, napadowych ko-
tatan serca, stanéw przedomdleniowych oraz jednej
petnej utraty przytomnosci, do ktérej doszto kilkana-
Scie miesiecy temu. Chory byt pierwszy raz diagnozowa-
ny z przyczyn kardiologicznych w 1993 r. Ponownie ho-
spitalizowany z powodu wystapienia dusznosci i zabu-
rzeh rytmu serca poprzedzonych ciezka praca fizyczna
w 2000 r. Wysunieto wowczas podejrzenie zwtdknienia
wsierdzia lub arytmogennej kardiomiopatii prawoko-
morowej wymagajacych dalszej obserwacji.

Wywiad rodzinny bez obcigzen w kierunku choréb
uwarunkowanych dziedzicznie i nagtych zgonéw.
Z siedmiorga rodzenstwa jeden brat (lat 41) jest leczo-
ny z powodu padaczki, pozostali zdrowi. Posréd czwor-
ga dzieci u najstarszego syna (lat 20) wystepuja czeste
krwawienia z nosa i omdlenia.
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Przy przyjeciu na Oddziat w badaniu fizykalnym
stwierdzono stan chorego stabilny, RR 120/60 mmHg,
bez obrzekéw obwodowych. Klatka piersiowa znie-
ksztatcona (szewska). Nad polami ptucnymi szmer pe-
cherzykowy prawidtowy. Czynnos$¢ serca miarowa
ok. 80/min.

W wykonanych badaniach laboratoryjnych nie ob-
serwowano odstepstw od normy (OB 2 mm/godz.;
HGB 14,5 g/dl; K 4,6 mmol/|; kreatynina 0,76 mg/d|; glu-
koza 83 mg/dl; AspAT 22 U/l; AIAT 13 U/l). W zapisie
EKG rejestrowano rytm zatokowy o czestosci
ok. 75/min, lewogram, ujemne zatamki T w I, Il, aVL,
V3-V6; QT 380 ms.

W czasie rejestracji holterowskiej stwierdzo-
no 51/dobe nieutrwalonych, wieloksztattnych czesto-
skurczéw komorowych o maksymalnej czestosci zespo-
téw QRS 225/min (Rycina 1.).

W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym
(wykonanym aparatem HITACHI 5500) zwracata uwage
nieprawidtowa budowa lewej komory. W okolicy ko-
niuszka oraz segmentéw przykoniuszkowych wszyst-
kich Scian lewej komory stwierdzono zwiekszong gru-
bos¢ miokardium z wyraznym podziatem na zwarta,
ciensza czes¢ podnasierdziowa i grubsza ggbczastg
czes¢ podwsierdziowa, wykazujaca wzmozone belecz-
kowanie rozdzielajgce liczne zatoki (Rycina 2.). W bada-
niu kolorowym dopplerem potwierdzono bezposredni
naptyw krwi z lewej komory do zatok warstwy pod-
wsierdziowej (Rycina 3.). Stosunek grubosci warstwy
podwsierdziowej do nasierdziowej we wszystkich pro-
jekcjach przekraczat wartosé 2 (Ryciny 4., 5.). Jama le-
wej komory na goérnej granicy normy (LVEDD 55 mm).
Grubos¢ przegrody miedzykomorowej i Sciany tylnej
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w segmentach przypodstawnych prawidtowe. Kurczli-
wos¢ lewej komory uposledzona, uogoélniona hipokine-
za z frakcja wyrzutowa lewej komory oceniang metoda
Simsona 35%.

Szeroko$¢ aorty wstepujacej, wymiary lewego
przedsionka, prawej komory i prawego przedsionka nie
odbiegaty od normy. Zastawka aortalna byta morfolo-
gicznie i czynnosciowo prawidtowa. Przedni ptatek mi-
tralny byt nieco mocniej wysycony z obecng umiarko-
wana falg zwrotna do lewego przedsionka (Rycina 5.).

Na podstawie oceny echokardiograficznej postawio-
no rozpoznanie ILVNC.

Ze wzgledu na mozliwos¢é rodzinnego wystepowa-
nia ILVNC poinformowano najblizsza rodzine chorego
o mozliwosci badania echokardiograficznego. Do bada-
nia zgtosito sie czworo rodzenstwa (w tym brat z rozpo-
znang padaczka) i jeden syn z omdleniami w wywia-
dzie. U przebadanych cztonkéw rodziny nie stwierdzo-
no w badaniu echokardiograficznym istotnych niepra-
widtowosci morfologicznych i czynnosciowych serca.

Omowienie

Izolowany niescalony miesien lewej komory pierw-
szy raz zostat opisany w 1984 r. przez Engberdinga
i Bendera [3]. Wedtug WHO jest zaliczany do kardiomio-
patii niesklasyfikowanych [2]. Przyczyna tych zaburzen
morfogenetycznych jest zatrzymanie rozwoju pod-
wsierdziowej warstwy miokardium [2], ktorej zatoki
miedzybeleczkowe prawidtowo w 1. mies. rozwoju em-
brionalnalnego ulegaja zamknieciu i przeksztatcaja sie
w kapilary [4, 5].

Kardiomiopatia ta rozpoznawana jest u dzieci i os6b
dorostych, od 4. mies. do 71. roku zycia, i w 44% przy-
padkéw na charakter rodzinny, zwigzany z mutacjami
w genie zlokalizowanym w chromosomie X (Xq28)
[2, 6, 7]. Moze wspétistnie¢ z dystrofig mieSniowg Eme-
ry-Dreyfussa i zespotem Barta [2, 6]. Wiekszos¢ przy-
padkéw ILVNC jest skojarzona z innymi wadami serca,
np. wrodzong stenoza zastawki pnia ptucnego, ubyt-
kiem w przegrodzie miedzyprzedsionkowej (ASD typ 2),
wypadaniem ptatkéw zastawki mitralnej, anomalia Eb-
steina [8]. Chin i wsp. opisali dymorfizm twarzy skoja-
rzony z tg kardiomiopatia [9].

W obrazie klinicznym dominujg cechy niewydolno-
Sci serca, zaburzenia rytmu, przewodzenia przedsionko-
wo-komorowego i srddkomorowego oraz powiktania
zatorowe [2, 10]. Cechy zespotu WPW skojarzonego
z ILVNC s3 czesto obserwowane u pacjentéow pedia-
trycznych w Japonii. U starszych dzieci i dorostych do-
minuja czestoskurcze komorowe wystepujace z czesto-
§cig 38-47% [2].

W badaniach echokardiograficznych wykonywa-
nych u dorostych ILVNC stwierdza sie z czesto-
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scig 0,05%, natomiast u pacjentéw z wczesniej rozpo-

znawang pierwotna kardiomiopatia podawane czesto-

$ci sg wyzsze i siegaja 6,9% [2].

Ze wzgledu na pogrubienie miesnia sercowego,
ILVNC moze by¢ btednie rozpoznawane jako kardiomio-
patia przerostowa [1].

Dwuwymiarowa echokardiografia z badaniem dop-
plerowskim kodowanym kolorem jest standardem roz-
poznania ILVNC [2] i jej wynik koresponduje z badania-
mi sekcyjnymi [9].

Echokardiograficzne kryteria rozpoznania ILVNC po-
dali Jenni, Oechslin, Schneider i wsp. w 2001 r. [4]. Sa
one nastepujace:

« brak innej choroby serca,

e uwidocznienie w lewej komorze licznych, dobrze roz-
winietych beleczek oddzielonych zatokami,

e stwierdzenie w badaniu dopplerowskim kodowanym
kolorem naptywu krwi do zatok bezposrednio z jamy
lewej komory.

Opisywane zmiany najczesciej lokalizujg sie w ko-
niuszku i segmentach srodkowych lewej komory. Obje-
te patologia miokardium jest pogrubiate i sktada sie
z dwoch warstw — jednorodnej, scalonej warstwy pod-
nasierdziowej i grubszej, niescalonej warstwy pod-
wsierdziowej. Stosunek grubosci warstwy niescalonej
do grubosci warstwy scalonej wynosi ponad 2 i jest
charakterystyczny dla ILVNC [4].

Leczenie opiera sie na standardach terapii niewy-
dolnosci serca, lekach przeciwzakrzepowych i antyaryt-
micznych oraz implantacji kardiowertera-defibrylatora
i przeszczepie serca.

Literatura dotyczaca ILVNC wskazuje na zte rokowa-
nie pacjentow z tym typem kardiomiopatii. W jednej
z prac 59% objawowych pacjentéw zmarto lub wymaga-
to transplantacji serca w 6-letniej obserwacji [8]. Nieco
bardziej optymistyczne dane podaja Murphy i wsp. [11],
ktérzy poddali obserwacji 45 pacjentéw z ILVNC i stwier-
dzili 97% przezycie (bez zgonu i przeszczepu serca) w cza-
sie obserwacji trwajacej 46 mies. Obserwowali oni 3 po-
wiktania zatorowe, ktére wystapity u 2 pacjentow (4%).

Przedstawiony przez nas przypadek chorego
z ILVNC spetniat kryteria echokardiograficzne typowe
dla tej patologii. W obrazie klinicznym dominowaty ob-
jawy niewydolnosci serca i stany przedomdleniowe,
ktérych przyczyng byta komorowa arytmia serca. W za-
pisach EKG metodg Holtera rejestrowalismy liczne epi-
zody nieutrwalonych, polimorficznych czestoskurczéw
komorowych z czestoscia zespotébw QRS po-
nad 200/min. Leczenie B-blokerem nie zmniejszato na-
tezenia arytmii.

Ze wzgledu na nieodwracalne uszkodzenia serca, ni-
ska frakcje wyrzutowa lewej komory i nawracajace sta-
ny przedomdleniowe oraz jedna petna utrate przytom-
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nosci w przesztosci, pacjenta zakwalifikowano do im-
plantacji kardiowertera-defibrylatora.
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