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Abstract

Two cases of hypertrophic cardiomyopathy with massive hypertrophy and high defibrillation threshold (DFT) are described.

A 14-year-old boy, whose single risk factor for sudden death was extreme hypertrophy with maximum interventricular septum
(IVS) thickness of 43 mm, survived an episode of ventricular fibrillation. During ICD implantation DFT testing showed energy
requirements >30 ) and the procedure was aborted. Amiodarone and verapamil treatment was discontinued and treatment with
oral sotalol was instituted. After a period of amiodarone washout the procedure was repeated and DFT of 24 J was encountered.
An 18-year-old female with massive hypertrophy (IVS thickness=35 mm) and other risk factors for sudden death underwent ICD
implantation for primary prevention. During the procedure DFT=20 J and ICD with 30 J maximal output was implanted. An
increase in DFT to more than 20 ] was encountered during pre-discharge test. Lack of 10 J safety margin warranted ICD system
revision and upgrade; during the second procedure DFT was 24 ) and ICD with 35 J maximal output was implanted. In summary,

in both cases ICDs with 35 J maximal output were successfully implanted.
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Wstep

Kardiomiopatia przerostowa (HCM) jest najczestsza
wrodzona choroba zwigzana ze zwiekszonym ryzykiem
nagtej Smierci sercowej (SCD). Roczne ryzyko SCD
w HCM okresla sie przecietnie na 1-2% [1]. Ocena czyn-
nikéw zagrozenia SCD pozwala na zidentyfikowanie cho-
rych z HCM o znacznie wyzszym ryzyku zgonu [2]. Lecze-
nie za pomoca wszczepialnych kardiowerteréw-defibry-
latoréw (ICD) zostato wprowadzone do standardéw po-
stepowania w leczeniu tej choroby [1]. ICD stosuje sie
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w HCM gtéwnie u chorych, ktérzy przezyli nagte zatrzy-
manie krazenia lub mieli utrwalony czestoskurcz komo-
rowy — VT (wtérna prewencja).

Coraz szerzej siega sie do tej formy terapii takze w ra-
mach pierwotnej prewencji, kwalifikujac chorych do wsz-
czepienia na podstawie obecnosci czynnikéw ryzyka.
Wprowadzenie w ostatniej dekadzie dwufazowej fali de-
fibrylacji oraz wykorzystanie obudowy ICD jako jednego
z biegunow (tzw. aktywna obudowa) umozliwito znaczne
obnizenie progu defibrylacji (DFT). W konsekwencji
u prawie wszystkich chorych mozliwe jest obecnie im-
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plantowanie uktadu ICD metoda przezzylng, a obec-
nos¢ wysokiego DFT nalezy do sytuacji wyjatkowych.
Jednak u niektdrych chorych z masywnym (>30 mm)
pogrubieniem Scian lewej komory (LV), zwtaszcza przy
réwnoczesnym leczeniu amiodaronem, moze by¢ obec-
ny wysoki DFT [3].

Przypadek 1

Chtopiec lat 14 z HCM rozpoznana w 6. miesiacu zy-
cia, leczony przewlekle werapamilem, bez objawéw ze
strony uktadu krazenia. Chory pozostawat pod systema-
tyczna opieka pediatryczna. W badaniu RTG znacznie po-
wiekszona sylwetka serca (Rycina 1.). W badaniu echo-
kardiograficznym masywny przerost miesnia LV z maksy-
malng gruboscia przegrody wynoszaca 43 mm (Rycina 2.)
oraz niewielki gradient w drodze odptywu LV (28 mmHg).
Nie stwierdzono obecnosci innych czynnikéw zagrozenia
SCD, (bez omdlen, negatywny wywiad rodzinny, liczne
badania holterowskie nie wykazywaty VT). Chory zostat
przyjety do szpitala po zatrzymaniu krazenia w mechani-
zmie migotania komér (VF); po 48 godzinach odzyskat
przytomnos¢, a w kolejnych dniach petna sprawnosé in-
telektualna. Wdrozono leczenie amiodaronem i przeka-
zano pacjenta do | Kliniki Kardiologii CM UJ w celu wsz-
czepienia ICD. Zabieg przeprowadzono w znieczuleniu
miejscowym lidokaing, podajac propofol przed indukcja
VE Pomimo licznych repozycji elektrody, zastosowania
elektrody tak jedno-, jak i dwukoilowej podczas zabiegu
nie uzyskano DFT <30 J. Przy kazdej probie oznaczenia
DFT pacjent wymagat defibrylacji z defibrylatora ze-
wnetrznego. Zadecydowano o przerwaniu zabiegu, od-
stawieniu amiodaronu i werapamilu, wdrozeniu leczenia
sotalolem, sprowadzeniu elektrod podskérnych, nieza-
leznej elektrody defibrylujacej do zyty proznej gornej
oraz ICD o wiekszej maksymalnej energii defibrylacji. Po-

Rycina 1. Przypadek 1. RTG klatki piersiowej
—widoczna znacznie powiekszona sylwetka serca
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nowny zabieg implantacji ICD przeprowadzono po 2 ty-
godniach od odstawienia amiodaronu, uzyskujac pod-
czas testu DFT=24 ), stosujac elektrode dwukoilowa
Sprint Quattro Secure 6947. Implantowano jednojamo-
wy ICD GEM VR 7227 Cx (Medtronic), o maksymalnej
energii defibrylacji 35 J. Dalszy przebieg bez powiktan.

Przypadek 2

Kobieta lat 18 z HCM z zawezeniem drogi odptywu,
rozpoznang w 3. roku zycia i obcigzajagcym wywiadem ro-
dzinnym — trzy nagte zgony u krewnych ze strony matki
pacjentki. W ciggu ostatnich kilku miesiecy chora z dusz-
noscia i znaczna tachykardia przy niewielkich wysitkach;
ostatnio leczona przewlekle werapamilem i metoprolo-
lem. Po osiggnieciu petnoletniosci zostata skierowana do
dalszego leczenia do naszego osrodka. W badaniu echo-
kardiograficznym obecny masywny przerost przegrody
miedzykomorowej (grubod¢ rozkurczowa 35 mm) oraz
istotny gradient w drodze odptywu LV (maksymalny gra-
dient=77 mmHg). W badaniu holterowskim stwierdzono
nieutrwalony VT. Ze wzgledu na obecnos¢ kilku czynni-
kéw zagrozenia SCD podjeto decyzje o profilaktycznym
wszczepieniu ICD. Implantacje ICD przeprowadzono
w znieczuleniu miejscowym lidokaing, podajac propofol
przed indukcja VFE Uzyskano prég defibrylacji rowny 20 )
i implantowano ICD firmy Medtronic GEM Il DR 7275
o maksymalnej energii defibrylacji 30 J. Tydzieh p6zniej,
podczas testu defibrylatora, defibrylacja energia 20 J oka-
zata sie nieskuteczna, kolejna defibrylacja energia 30 )
przywrdcita rytm zatokowy. Wobec braku marginesu bez-
pieczenstwa wielkosci 10 J zadecydowano o koniecznosci
repozycji elektrody i/lub wymiany defibrylatora na model
dysponujacy wieksza energia defibrylacji. Repozycja
elektrody oraz zastosowanie elektrody dwukoilowej nie
doprowadzity do osiaggniecia DFT <20 J. Ostatecznie za-
stosowano elektrode Sprint 6942 (Medtronic), potwier-
dzono dwukrotnie skutecznos¢ defibrylacji energig 24 )
i wymieniono ICD na dwujamowy ICD GEM DR 7271
(Medtronic) o maksymalnej energii defibrylacji 35 J. W 6.
dobie po zabiegu przeprowadzono kontrole uktadu, nie-
inwazyjnie indukujac VF, ktére skutecznie przerwano de-
fibrylacja o energii 24 ) z wszczepionego ICD. Kontynu-
owano przewlekta terapie metoprololem oraz zoptymali-
zowano, pod echokardiograficzng kontrolg gradientu
podzastawkowego, opdznienie przedsionkowo-komo-
rowe. Przy zastosowaniu krotkiego opdznienia przed-
sionkowo-komorowego osiagnieto redukcje gradientu
w drodze odptywu LV z 77 do 54 mmHg. Podczas kilku-
miesiecznej obserwacji u chorej stwierdzono znaczng su-
biektywna poprawe wydolnosci wysitkowej, ustapienie
dusznosci i tachykardii wysitkowej. Wobec powyzszego
odroczono, rozwazany wczesniej, zabieg alkoholowej
ablacji przegrody miedzykomorowej.
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Omowienie

Zastosowanie ICD u chorych z HCM, ktérzy przezyli
zatrzymanie krazenia lub epizod utrwalonego VT, nie
budzi watpliwosci. Wytyczne Amerykanhskiego Towa-
rzystwa Kardiologicznego z 2002 r. zaliczaja takie po-
stepowanie do wskazan klasy | [4]. Roczna czestosc
prawidtowych interwencji ICD u tych chorych jest wy-
soka - siega az 11% [5].

Implantacja ICD w celu prewencji pierwotnej SCD
u chorych z HCM opiera sie na identyfikacji, udokumen-
towanych w tej chorobie, czynnikéw ryzyka SCD. Do naj-
istotniejszych czynnikéw ryzyka zalicza sie nagly zgon
w rodzinie, omdlenie, grubos¢ sciany LV >30 mm, nieutr-
walony VT oraz obnizenie lub brak adekwatnego wzrostu
cidnienia tetniczego podczas wysitku. Kazdy z tych czyn-
nikbw rozwazany pojedynczo charakteryzuje sie umiar-
kowana swoistoscia i czutoscig w prognozowaniu nagte-
go zgonu. W przypadku wspétistnienia dwoch lub wiecej
czynnikéw ryzyka, roczna czestosé SCD wynosi ok. 5%, co
uzasadnia profilaktyczne zastosowanie ICD [2, 6].

Przerost miesnia sercowego z gruboscia Sciany LV
>30mm jest uwazany za jeden z najistotniejszych czyn-
nikbw ryzyka SCD u tych chorych. Aktualne wytyczne
proponuja, aby u 0séb z masywnym przerostem LV roz-
wazy¢ wszczepienie ICD, nawet gdy nie ma innych
czynnikéw ryzyka SCD [1]. Wykazano, ze im wieksza
maksymalna grubos¢ Sciany LV, tym wieksze ryzyko na-
gtego zgonu. Podczas 6,5 rocznej obserwacji 480 cho-
rych z HCM, ryzyko SCD wynosito 0% u chorych z mak-
symalna gruboscig <15mm i odpowiednio: 1,4% dla <19
mm, 5,4% dla <24 mm, 8,7% dla <29 mm i az 16,3% przy
grubos¢ scian 230 mm [7].

Posrednich dowodéw na ryzyko zwigzane z masyw-
nym przerostem LV dostarczaja tez badania obserwa-
cyjne. Pogrubienie scian LV powyzej 35 mm w HCM ob-
serwuje sie u 8% mtodych chorych, ale tylko u 1% cho-
rych powyzej 50. roku zycia [8]. U obu opisanych przez
nas chorych obecny byt masywny przerost miesnia LV;
w przypadku nr 1 maksymalna grubosé sciany LV wyno-
sita az 43 mm, a w przypadku nr 2 =35 mm.

W 2. przypadku obecne byty takze inne czynniki ryzy-
ka SCD. Pacjenci z trzema czynnikami stanowig zaledwie
2% chorych z HCM, a obarczeni sg wysokim ryzykiem
SCD [2, 6]. Badaniem trwajacym 3,6 lat objeto 368 cho-
rych z HCM. Zmarto 57% chorych z trzema czynnikami ry-
zyka SCD [2]. Przypadek 1 ilustruje znaczenie masywnego
pogrubienia LV jako jedynego uchwytnego czynnika ryzy-
ka SCD. Zastanawia¢ sie mozna, czy chory D. M., pomimo
obecnosci tylko jednego, ale bardzo silnie wyrazonego
czynnika zagrozenia SCD, nie powinien byt mie¢ wszcze-
pionego ICD juz w ramach prewencji pierwotnej. Istnieje
rozbieznos¢ opinii specjalistow, jak postepowac z chorym
z HCM, u ktérego jedynym czynnikiem zagrozenia jest
masywny przerost LV [1, 7, 9, 10].

Rycina 2. Przypadek 1. Masywny przerost mie-
$nia LK w badaniu echokardiograficznym (pro-
jekcja przymostkowa w osi dtugiej). Ponizej za-
pis nieskutecznej defibrylacji energig 30 J pod-
czas implantacji kardiowertera-defibrylatora

U obu chorych napotkano problemy z uzyskaniem
akceptowalnego DFT. Sytuacja taka jest obecnie rzadko
spotykana. Sposréd licznych znanych czynnikéw kore-
lujgcych z prawdopodobienstwem napotkania wyso-
kiego DFT, w literaturze wymieniane s3: duza ma-
sa/rozmiary/grubos¢ scian LV oraz przyjmowanie amio-
daronu [11-13]. Z wysokim DFT koreluje tez obecnosé
niewydolnosci serca, niska frakcja wyrzutowa oraz du-
za masa ciata [11].

U obu chorych obecne byto bardzo duze pogrubienie
Scian LV, ponadto chory D. M. byt w trakcie doustnego
wysycania amiodaronem; do czasu zabiegu otrzymat on
tacznie 6,2 g tego leku. Przyjmowanie amiodaronu wia-
e sie z podwyzszeniem DFT o ok. 5-10 J. Z podwyzsze-
niem DFT nalezy liczy¢ sie nie tylko przy przewlektym
przyjmowaniu tego leku, ale takze juz podczas doustne-
go wysycania amiodaronem. Nielsen i wsp. wykazali
wzrost DFT o 5 ) po kilkudniowym okresie wysycania
amiodaronem [14]. Wydaje sie, ze wptyw amiodaronu
na DFT jest osobniczo zmienny. W cytowanej pracy po-
mimo $redniego wzrostu DFT o 5 J, u pojedynczych cho-
rych obserwowano znaczny wzrost DFT, nawet cztero-
krotny (z 5 na 20 J). U jednego z tych chorych po zasto-
sowaniu amiodaronu DFT przekroczyt 25 J i obnizyt sie
do 10 J po zamianie amiodaronu na sotalol.
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Mozna oczekiwaé, ze potaczenie kilku czynnikéw
podwyzszajacych DFT, zwtaszcza znacznego przero-
stu/powiekszenia LV i przyjmowania amiodaronu, mo-
ze w pojedynczych przypadkach prowadzi¢ do podwyz-
szenia DFT >20 J. Podczas stosowania ICD z monofazo-
wa falg defibrylacji DFT >20 J stwierdzano u 69% pa-
cjentéw z powiekszona LV i jednoczednie przyjmuja-
cych amiodaron [15].

Istnieje kilka dostepnych sposobéw postepowania
przy napotkaniu wysokiego DFT podczas zabiegu im-
plantacji ICD. Zalicza sie do nich zmiane pozycji elektro-
dy w prawej komorze (koniuszek — przegroda), zastoso-
wanie elektrody jednokoilowej lub dwukoilowej, doda-
nie dodatkowej elektrody defibrylujacej do zyty proznej
goérnej lub do zatoki wieficowej, zmiane biegunéw fali
defibrylujacej, umieszczenie podskérnej elektrody defi-
brylujgcej oraz zastosowanie ICD o wysokiej maksy-
malnej energii wytadowania.

Nalezy réwniez rozwazy¢ wptyw lekdéw na DFT. Naj-
lepiej udokumentowany jest przeciwstawny wptyw
amiodaronu i sotalolu na DFT [13, 16]. Obnizenie progu
defibrylacji u chorego D. M. nastapito po odstawienia
amiodaronu i zastosowania leczenia sotalolem. U chorej
K. K. podczas implantacji napotkano granicznie wysoki
DFT, ktory ulegt niewielkiemu narosnieciu podczas kon-
troli. W uktadach ICD stosujacych dwufazowa fale defi-
brylacji zwiekszenie DFT po zabiegu wystepuje tylko
u niewielkiego odsetka chorych, moze jednak stanowi¢
problem u chorych z granicznie wysokim DFT [17]. U obu
chorych, w celu uzyskania 10 J marginesu bezpieczen-
stwa, podczas ponownego zabiegu wykorzystano ICD
o wiekszej maksymalnej energii wytadowania. W pi-
Smiennictwie autorzy napotkali pojedyncze publikacje
opisujace chorych z wysokim DFT na skutek przyjmo-
wania amiodaronu i przerostu/powiekszenia LV [3, 18].

Otwartym zagadnieniem pozostaje wybér optymal-
nego uktadu ICD dla chorego z HCM. Chorzy ci stanowia
odrebna grupe leczonych za pomoca ICD ze wzgledu na
znacznie dtuzszy przewidywany okres przezycia, korzysci
hemodynamiczne ze stymulacji prawej komory oraz
wiekszg grubos¢ scian miesnia LV, wigzacg sie z mozliwo-
Scig wysokiego DFT [19]. Zgodnie z zaleceniami zapropo-
nowanymi przez Boriani i wsp., w przypadku 1 zadecydo-
wano o wszczepieniu ICD jednojamowego ze wzgledu na
brak istotnego gradientu w drodze odptywu LV, niewyste-
powanie migotania przedsionkéw, niepowiekszone
przedsionki w badaniu echokardiograficznym oraz mtody
wiek chorego. Uwaza sie, ze u mtodych chorych, a wiec
przy duzym ryzyku pojawienia sie w przysztosci powiktan
zwigzanych z mechanicznym uszkodzeniem elektrody,
najlepiej jest stosowac ICD jednojamowy z elektroda jed-
nokoilowa [19]. Zmniejsza to ryzyko uszkodzenia uktadu
oraz utatwia jego usuniecie w przysztosci.
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W 2. przypadku zadecydowano o wszczepieniu ICD
dwujamowego ze wzgledu na obecnos¢ istotnego gra-
dientu w drodze odptywu LV. Stosowanie stymulacji
dwujamowej typu DDD, ze skréconym opdZnieniem
przedsionkowo-komorowym w celu preekscytacji pra-
wej komory jest jedng z metod leczenia tej choroby [4].
W opisanym przypadku zastosowanie stymulacji dwu-
jamowej doprowadzito do redukcji maksymalnego gra-
dientu w drodze odptywu LV 0 30%.

Ze wzgledu na coraz szersze zastosowanie ICD w le-
czeniu HCM, czesciej do leczenia beda kwalifikowani
chorzy z masywnym pogrubieniem miesnia LV. Zaréwno
nasze doswiadczenie, jak i przeglad literatury sktaniaja
do ostroznosci w stosowaniu amiodaronu u tych cho-
rych, zwtaszcza przy grubosci Scian LK 235 mm. W przy-
padku chorych z HCM i wysokim DFT korzystne moze
okazat sie zastosowanie sotalolu i rutynowe wszczepia-
nie ICD o wiekszej maksymalnej energii wytadowania
ze wzgledu na mozliwos¢ wzrostu DFT po zabiegu.
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