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Pacjentka z kardiomiopatia przerostowa zawezajaca droge

odplywu lewej komory leczona ablacja alkoholowa
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Marcin Gruchata, Andrzej Rynkiewicz, Andrzej Koprowski
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Kardiomiopatia przerostowa charakteryzuje sie nie-
proporcjonalnym do obcigzenia hemodynamiczne-
go, uwarunkowanym genetycznie, niesymetrycznym
przerostem miesnia sercowego dotyczacym gtéwnie
lewej komory, a w szczego6lnosci przegrody migdzy-
komorowej. Poniewaz kardiomiopatie przerostowg
uwaza sie za najczestszg chorobe serca uwarunko-
wang genetycznie, a takze z powodu zwigzanego
z nig zwigkszonego ryzyka nagtej Smierci sercowej,
stanowi ona wcigz przedmiot zywej dyskusji. Echo-
kardiografia nadal pozostaje najwazniejszym bada-
niem w diagnostyce tej choroby. Cho¢ kardiomiopa-
tia przerostowa nie ujawnia zadnych swoistych
zmian w EKG, obserwacje potwierdzaja, ze badanie
to jest powszechnie dostepnym narzedziem pozwa-
lajgcym na wyodrebnienie z populacji juz wczesnej
postaci choroby wtedy, gdy brakuje klinicznych da-
nych do jej rozpoznania. W zaleznosci od objawow
klinicznych choroby zaleca sie ré6zne podejscie do
pacjentéw. Chorzy bez objawéw wymagaja jedynie
dtugotrwatej obserwaciji. Niezaleznie od wielkosci
gradientu w drodze odptywu lewej komory farmako-
terapia jest powszechnie zalecanym leczeniem
pierwszego rzutu u wigkszosci chorych. Dolegliwos-
ci skutecznie fagodza g-adrenolityki lub werapamil.
W przypadku wyczerpania mozliwosci farmakolo-
gicznej kontroli objawéw choroby siega sie po inwa-
zyjne metody leczenia. Ostatnio coraz wigksze zna-
czenie ma przezskérna ablacja alkoholowa jako me-
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toda o mniejszym stopniu inwazyjnosci. Wszczepie-
nie kardiowertera-defibrylatora zaleca si¢ chorym
z utrwalonym czestoskurczem komorowym, migota-
niem komor lub obcigzonym duzym czynnikiem ry-
zyka nagtej $mierci sercowej. Pacjenciz kardiomiopa-
tig powinni by¢ informowani o niebezpieczenstwie
wystgpienia choroby wsréd cztonkéw ich rodzin.
Krewnych pierwszego stopnia, a takze pozostatych
spokrewnionych cztonkéw rodziny nalezy zachecaé
do poddania si¢ badaniom przesiewowym.
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OPIS PRZYPADKU

Pacjentke w wieku 83 lat przyjeto 14 listopada
2008 roku do I Kliniki Kardiologii Akademii Medycz-
nejw Gdansku z powodu kolejnego incydentu omdle-
nia, obnizenia tolerancji wysitku oraz okresowo wyste-
pujacego uczucia kolatania serca, ktéremu towarzyszy-
ty zawroty glowy.

We wrzedniu 2008 roku pacjentka byta hospitalizo-
wana na oddziale neurologii, gdzie przyjeto ja z po-
wodu urazu czaszkowo-mdzgowego doznanego
wskutek omdlenia. Badanie glowy metoda tomografii
komputerowej (CT, computed tomography) nie ujawnito
cech krwiaka przymézgowego i innych zmian poura-
zowych w obrebie osrodkowego uktadu nerwowego
(OUN). Z powodu utrzymujacych sie zawrotéw glowy
wykonano USG tetnic domézgowych metoda Dopple-
ra, w ktérym uwidoczniono zagiecie katowe oraz zwe-
zenie lewej tetnicy szyjnej wewnetrznej wynoszace
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Rycina 1. Elektrokardiogram pacjentki ze zmianami, ktére mogty nasuwac¢ wstepne rozpoznanie choroby; opis

w tekscie

ponizej 50%. Stwierdzono niedostatecznos¢ krazenia
moézgowego w ukladzie kregowo-podstawnym; wia-
czono leczenie poprawiajace przeptyw mézgowy (pro-
kaina, betahistydyna, winpocetyna), uzyskujac popra-
we stanu neurologicznego.

U chorej nie odnotowano istotnych obcigzen inter-
nistycznych, dotychczas nie rozpoznano nadci$nienia
tetniczego, $rednie wartosci RR w pomiarach domo-
wych wynosily 130/80 mm Hg, maksymalne wartosci
— 160/80 mm Hg. Wywiad rodzinny w kierunku kar-
diomiopatii przerostowej byl ujemny, bez historii na-
glych zgonéw, omdlen, choréb uktadu sercowo-naczy-
niowego w rodzinie. Pacjentka dotychczas przyjmo-
wala kwas acetylosalicylowy w dawce 75 mg/d. oraz
bisoprolol w dawce 5 mg/d. (dawke te ustalono jako
maksymalna z powodu skfonnosci chorej do bradykar-
dii zatokowej w zapisie EKG).

W badaniu przedmiotowym stwierdzono gltosny
szmer skurczowy wzdiuz lewego brzegu mostkainad
koniuszkiem serca, bez zastoju nad plucami i bez
obrzekéw obwodowych.

W badaniach laboratoryjnych stezenie mézgowe-
go peptydu natriuretycznego (BNP, brain natriuretic
peptide) wynosilo 715 pg/ml, poza tym nie stwierdzono
odchylen.

W RTG klatki piersiowej uwidoczniono powiek-
szong sylwetke serca. W ptucach nie zaobserwowano

zageszczen migzszowych czy cech zastoju. Jamy
oplucnowe byly wolne.

W badaniu EKG stwierdzono: rytm zatokowy, mia-
rowy, wynoszacy 60/min, lewogram patologiczny, ce-
chy przerostu lewej komory (wskaznik Sokolowa-
-Lyona 41 mm) oraz lewego przedsionka (P mitrale).
W odprowadzeniachliaVL oraz V2-V3 widoczne byly
zatamki Q; nad $ciang przedniag widoczne zaburzenia
repolaryzacji typowe dla kardiomiopatii przerostowej;
QTcwydtuzony do 500 ms (ryc. 1).

W kontrolnym 24-godzinnym badaniu EKG metoda
Holtera rytm zatokowy wynosil 43-89/min, $rednio
61/min, bez istotnych zaburzen rytmu i przewodzenia;
odnotowano pojedyncze dodatkowe pobudzenia nadko-
morowe, nie obserwowano ztozonych zaburzen rytmu.

W badaniu echokardiograficznym uwidoczniono
duzego stopnia przerost miesnia lewej komory o naj-
wiekszym nasileniu w obrebie przegrody miedzyko-
morowej ([IVSd, interventricular septal wall thickness in
diastole] 22 mm) oraz w mniejszym stopniu przeros-
nieta wolng Sciane lewej komory ([PWd, posterior wall
thickness in diastole] 14 mm). W badaniu byly réwniez
widoczne male wymiary jamy lewej komory z oblite-
racjg skurczowq $wiatla,zV,_ wkomorze 200 cm/s —
nieduzy gradient srédkomorowy. Droga odplywu le-
wej komory byla znacznie zwezona z powodu przeros-
nietej przegrody oraz wybitnie nasilonego skurczowe-
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Rycina 2.A. Projekcja przymostkowa w osi diugiej:
duzego stopnia przerost miesnia przegrody
miedzykomorowej, w mniejszym stopniu przerosnigta
wolna sciana lewej komory, zwezenie drogi odptywu
lewej komory; widoczna przerosnieta przegroda oraz
wybitnie nasilony skurczowy ruch ptatka zastawki
mitralnej do przodu (SAM, systolic anterior motion);

B. Badanie metoda Dopplera fali ciggtej: droga odptywu
lewej komory znacznie zwgzona, V,, W drodze
wyptywu 470 cm/s; C. Badanie metodg Dopplera fali
ciggtej: po podaniu nitrogliceryny s.I. wzrost V..

do 690 cm/s

Rycina 3.A. Prawa tgtnica wiencowa bez istotnych przewegzen; 3.B. Pien lewej tetnicy wiencowej; gatgz przednia
zstepujgca oraz gatgz okalajgca lewej tetnicy wiencowej bez istotnych przewezeh — widoczne odejscie pierwszej
gatezi przegrodowej od gatezi przedniej zstepujgcej (zaznaczono strzatka)

go ruchu platka zastawki mitralnej do przodu (SAM,
systolic anterior motion). W drodze wyptywu stwierdzo-
noV__ 470 cm/s — gradient spoczynkowy 87 mm Hg
zkrzywa charakterystyczna dla zwezenia podzastaw-
kowego. Po podaniu nitrogliceryny s.l. nastapit wzrost
V. ax 40 690 cn/s (ryc. 2 A-C).

Rozpoznano kardiomiopatie przerostowa z zawe-
zeniem drogi odplywu.

W pracowni hemodynamicznej wykonano korona-
rografie, w ktérej nie uwidoczniono przewezen w na-
czyniach wieficowych (ryc. 3.A, B). Na podstawie wa-
runkéw anatomicznych odejécia pierwszej galezi prze-
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grodowej lewej tetnicy wieficowej chorg zakwalifiko-
wano do ablacji alkoholowej.

Kwalifikacje do leczenia inwazyjnego przeprowa-
dzono na podstawie objawéw niewydolnosci serca
III klasy wedlug New York Heart Association (NYHA),
wysokiego gradientu subaortalnego wynoszacego
50 mm Hg lub wiecej, mierzonego metoda echokardio-
grafii doplerowskiej w warunkach spoczynku oraz
braku mozliwoéci zwiekszenia dawki leku S-adrenoli-
tycznego [1].

Wykonano ablacje alkoholowa przegrody miedzy-
komorowej pod kontrolg echokardiografii kontrasto-
wej. Po podaniu selektywnym $rodka kontrastowego
do pierwszej galezi przegrodowej lewej tetnicy wieni-
cowej uwidoczniono segment podstawny i w wiekszo-
$cisegment srodkowy przedniej czesci przegrody mie-
dzykomorowej. Po wstrzyknieciu alkoholu absolutne-
go i wywolaniu ograniczonego zawalu serca w bliz-
szym odcinku przegrody miedzykomorowej obserwo-
wano pogorszenie kurczliwosci zakontrastowanego
obszaru oraz niewielkie zmniejszenie maksymalnej
predkosci w drodze odptywu lewej komory (ryc. 4).

W badaniach laboratoryjnych obserwowano ty-
powy wzrost wartosci marker6w martwicy miesnia
sercowego (ryc. 5.A). Maksymalne stezenie wartos¢
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Rycina 4. Po selektywnym podaniu $rodka
kontrastowego zakontrastowaniu ulegt segment
podstawny i w wigkszo$ci sSrodkowy przedniej czesci
przegrody miedzykomorowej (zaznaczono strzatka)

troponiny I wynosito 2,84 ng/ml, a stezenie frakgji ser-
cowej kinazy kreatynowej (CK-MB, creatine kinase my-
ocardial bound) — 3,8 ng/ml (ryc. 5.B).

Kontrolne badanie echokardiograficzne (ECHO)
w 2. dobie po ablacji alkoholowej uwidocznito akine-
ze segmentu podstawnego i czesciowo Srodkowego
przedniej czesci przegrody. Obserwowano zmniej-
szenia V_ w drodze odptywu z lewej komory
(LVOT, left ventricular outflow tract) do 220 cm/s oraz

obnizenia gradientu spoczynkowego do 17 mm Hg.
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Rycina 5. Po wykonaniu ablacji alkoholowej obserwowano typowy wzrost wartosci markeréw martwicy miesnia
sercowego — stezenia troponiny | (TROP I; A) i stezenia frakcji sercowej kinazy kreatynowej (CK-MB, creatine kinase

myocardial bound) (B)
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Worek osierdziowy wolny. W kontrolnych badaniach
ECHO odnotowano scieficzenie przegrody miedzy-
komorowej.

Udana alkoholowa ablacja przegrody moze wywo-
ta¢ szybkie zmniejszenie gradientu ci$nien w drodze
odplywu lewej komory w spoczynku, co zaobserwo-
wano u pacjentki. Czeciej jednak gradient zmniejsza
sie stopniowo w ciggu 6-12 miesiecy, co uzasadnia ko-
nieczno$¢ dlugoterminowej obserwacji i kontrolne;
echokardiografii.

OMOWIENIE
Wstep

Istotg kardiomiopatii przerostowej jest niepropor-
¢jonalny do obciazenia hemodynamicznego, genetycz-
nie uwarunkowany, niesymetryczny przerost migsnia
sercowego, dotyczacy gléwnie lewej komory, a w szcze-
golnoéci przegrody miedzykomorowej [2]. Dochodzi
rowniez do uposledzenia funkgji rozkurczowej prze-
ro$nietej komory spowodowanej uposledzeniem po-
datnosci migénia sercowego przy zachowanej funk-
qji skurczowej [3]. Zmiany morfologiczne wyréznia
fakt, Ze nie sq one nastepstwem nadciénienia tetnicze-
go, wad wrodzonych serca, wad zastawkowych serca
czy tez chordb osierdzia [2]. Charakterystyczna cecha
obrazu makroskopowego w kardiomiopatii przerosto-
wej jest masywny przerost miesnia sercowego bez
obecnoéci szerokich jam serca. Typowa jest dyspropor-
cja w przeroécie przegrody miedzykomorowej w po-
réwnaniu z wolng éciang lewej komory, ze wskazni-
kiem grubos¢ przegrody miedzykomorowej/grubosé
$ciany lewej komory wynoszacym ponad 1,3 [4].
W10% przypadkéw przerost ten moze by¢ symetryczny
idotyczy¢ w tym samym stopniu wszystkich $cian ser-
ca. Na przekroju jama lewej komory jest waska, traci
swoj typowy ksztalt i moze przyjmowac na przekroju
podluznym ksztatt banana z powodu wpuklenia sie
srodkowej czesci przegrody do $wiatla komory. Najbar-
dziej charakterystyczna cecha w obrazie mikroskopo-
wym jest przerost kardiomiocytéw osiggajacy wymiar
poprzeczny nawet ponad 40 mm (norma < 15 mm) [4].
Uwage zwracaja réwniez zaburzenia organizacji prze-
strzennej kardiomiocytéw ukladajacych sie w charak-
terystyczna dla kardiomiopatii przerostowej forme
spirali. Trzecia charakterystyczna cechg w obrazie mi-
kroskopowym jest wi6knienie. Typowym obrazem sa

réwniez zmiany w $rédéciennych tetnicach wienco-
wych, zwlaszcza w obszarach nasilonego wi6knienia.
Uwaza sie, ze moga by¢ one istotnym elementem
w patofizjologii niedokrwienia miesnia sercowego, wy-
stepowania zaburzen rytmu serca oraz naglej $mierci
sercowej (SCD, sudden cardiac death) [2].

W kardiomiopatii przerostowej wyrdznia sie postaé
bez zawezenia drogi odptywu (HNCM, hypertrophic
non-obstractive cardiomyopathy) oraz postac z zaweze-
niem drogi odptywu (HOCM, hypertrophic obstractive
cardiomyopathy). W omawianym przypadku klinicz-
nym wystapita HOCM.

Zmiany w klasyfikacji

Zgodnie ze stanowiskiem European Society of Car-
diology (ESC) z 2003 roku kardiomiopatie definiowa-
no jako pierwotne choroby mie$nia sercowego o nie-
znanej przyczynie. Natomiast choroby mieénia serco-
wego o znanej etiologii lub zwigzane z chorobami
uktadowymi klasyfikowano jako wtérne lub swoiste
choroby migsnia sercowego. W nowej klasyfikacji kar-
diomiopatii, przedstawionej przez ESC w 2007 roku,
wprowadzono zmiany jej definicji, poszerzajac roz-
poznanie tej jednostki o choroby ukladowe oraz ze-
spoly uwarunkowane genetycznie, ktérym towarzy-
szy przerost mie$nia sercowego [5]. Do przyczyn kar-
diomiopatii przerostowej, oprécz klasycznych muta-
cji biatek sarkomerowych, zaliczono glikogenozy (np.
chorobe Pompego, chorobe Forbesa czy chorobe Da-
nona), lizosomalne choroby spichrzeniowe (np. cho-
robe Andersona-Fabry’ego, zesp6t Hurler), cytopatie
mitochondrialne (np. zespél miopatia mitochondrial-
na, encefalopatia, kwasica mleczanowa, wystepowa-
nie incydentéw podobnych do udaréw [MELAS, mi-
tochondrial encephalopathy, lactic acidosis, and stroke-like
episodes]), zespoly genetyczne (np. zespét Noonan,
ataksje Friedricha) i inne (otylo$¢, trening sportowy,
amyloidoze, niemowleta matek chorych na cukrzyce)
[6]. Zgodnie znowym stanowiskiem ESC nalezy row-
niez odchodzi¢ od klasycznego procesu diagnostycz-
nego kardiomiopatii, ktérego podstawa byly gléwnie
wykluczenia innych jednostek chorobowych podob-
nych w obrazie klinicznym do kardiomiopatii na
rzecz aktywnego poszukiwania podloza patogene-
tycznego metodami diagnostycznymi, obrazowymi
i molekularnymi.
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Epidemiologia

Kardiomiopatia przerostowa jest najczestsza cho-
roba serca uwarunkowana genetycznie. Jej czesto$é
w populagji ogélnej wynosi okolo 0,2% (1/500 0séb) [7],
roéwnie czesto u kobiet, jak u mezczyzn [1], a u pacjen-
tow kierowanych na ECHO — okolo 0,5% [2]. Nie ma
danych na temat wystepowania przerostu miesnia ser-
cowego o nieznanej etiologii u dzieci. Szacuje sie jed-
nak, ze wsrdd dzieci rozpoznaje sie ja z czestoscia 0,3-
-0,5/100 tys. rocznie [6].

Genetyka

Wiekszo$¢ przypadkéw kardiomiopatii przerosto-
wej stanowi dziedziczona autosomalnie dominujaco
postac rodzinna choroby. Uwaza sie, Ze co najmniej
200 r6znych mutacji dotyczacych 10 lub wiecej réznych
genéw kodujacych biatka sarkomeréw sercowych jest
zwigzanych z kardiomiopatia przerostowa [1]. Muta-
cje te maja wartos¢ rokowniczg i wigza sie z réznym
stopniem zagrozenia niewydolnoscia serca czy SCD.
Sugeruje sie, ze niektére mutacje dotyczace ciezkiego
tafcucha f-miozyny czy troponiny T sa zwigzane
zwiekszym ryzykiem przedwczesnej $miercilub wcze-
snymi objawami zwigzanymi z przerostem. Wskazuje
sie rowniez na mutacje zwigzane z mniejszym obcia-
zeniem rokowania. Zalicza si¢ do nich zmiany w obre-
bie genu sercowego biatka C wigzacego miozyne oraz
a-tropomiozyne [1].

Badanie krewnych

Pacjenci z kardiomiopatig powinniby¢informowa-
ni o niebezpieczenstwie wystgpienia choroby wsréd
czlonkéw ich rodzin. Krewnych pierwszego stopnia,
atakze pozostatych spokrewnionych czlonkéw rodzi-
ny nalezy zacheca¢ do poddania sie badaniom przesie-
wowym. Badania te powinny obejmowac wywiad, ba-
danie przedmiotowe, 12-odprowadzeniowy EKG oraz
ECHO. U dzieci i mlodziezy badania te nalezy wyko-
nywac co roku. Ze wzgledu na mozliwo$¢ ujawnienia
sie przerostu lewej komory z opdznieniem zaleca sie
rowniez poddawanie badaniom dorostych krewnych.
W tej grupie wiekowej sugeruje sie podejécie indywi-
dualne, z uwzglednieniem wieku ujawnienia sie kar-
diomiopatii u chorego cztonka rodziny [6]. Zwykle
badania te prowadzi sie co 5 lat [1]. Takie postepowa-
nie umozliwia, z jednej strony, wyodrebnienie chorych
wiréd krewnych pacjenta, z drugiej za$ pozwala na

rozwianie niepokoju tych, u ktérych brakuje cech cho-
roby w przeprowadzanych badaniach. Krewnym pa-
cjenta z kardiomiopatia mozna réwniez zapropono-
wa¢ probe identyfikacji mutacji odpowiedzialnej za
chorobe oraz prognozowania mozliwosci jej wystapie-
nia u krewnych, pod warunkiem zapewnienia odpo-
wiedniego poradnictwa genetycznego [6].

Kobiety w ciazy i osoby w podesziym wieku

Uwaza sig, Ze kobiety z kardiomiopatig przero-
stowa nie s3 obciazone zwiekszonym ryzykiem pod-
czas cigzy lub porodu. Wiekszos¢ z nich nie wymaga
ciecia cesarskiego. Powinno si¢ im jednak zapewnic¢
wysokospecjalistyczng opieke poloznicza [1].

Kardiomiopatia przerostowa wystepuje zwykle
u os6b mlodych. Zdarza si¢ jednak, ze choroba ta ujaw-
nia sie dopiero w starszym wieku. Opisywany przypa-
dek kliniczny jest na to najlepszym dowodem. Objawy
choroby sa wéwczas niecoinaczej wyrazone niz w mtod-
szych grupach wiekowych. U takich os6b opisywano:
malg jame lewej komory ze stosunkowo niewielkim
przerostem, znaczne przesuniecie zastawki mitralnej ku
przodowi, zwapnienia w pierécieniu mitralnym oraz

aparacie podzastawkowym [2].

Objawy kliniczne

Najczestszymi objawami podmiotowymi kardio-
miopatii przerostowej s3: duszno$¢ wysitkowa, ktora
wiaze sie z podwyzszonym ci$nieniem napelniania
lewej komory w przebiegu upoéledzenia jej funkcji
rozkurczowej, wysilkowe dolegliwosci dlawicowe,
spowodowane zwiekszonym zapotrzebowaniem na
tlen przero$nietego mieénia sercowego oraz zmianami
w mikrokrazeniu wiehcowym, uczucie kolatania ser-
ca wywolane zaburzeniami rytmu i przewodzenia
przedsionkowo-komorowego. Typowe sg takze zastab-
niecia i omdlenia, zwykle w trakcie wysilku jako sku-
tek rozszerzenia lozyska naczyniowego, a takze nie-
adekwatnego zwiekszenia rzutu serca przy obecnosci
zwezenia w drodze odplywu zlewej komory orazjako
objaw zaburzen rytmu i przewodzenia.

Wsréd objawéw przedmiotowych wymienia sie
szmer skurczowy, zwykle crescendo—decrescendo, dobrze
slyszalny nad koniuszkiem sercaiwzdluzlewegobrze-
gu mostka. Pojawia sie on przy wzroscie gradientu
miedzy drogg odplywu lewej komoryiaortg, moze jed-
nak réwniez wynika¢ z niedomykalnosci zastawki
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mitralnej. Ostuchowo mozna takze stwierdzi¢, styszal-
ny gléwnie u miodych pacjentéw, IV ton; III ton jest
obecny w przypadku niewydolnosci serca, dwubitne
uderzenie koniuszkowe z wyczuwalna falg przedsion-
kowg, chybkie dwubitne tetno obwodowe spowodo-
wane zawezeniem drogi odplywu.

Wiekszo$¢ kardiomiopatii jest wykrywana w trakcie
badan przesiewowych przeprowadzanych u oséb bez
objaw6w lub ze skapymi objawami. Pierwszym obja-
wem kardiomiopatii moze by¢ nagle zatrzymanie kra-
zenia w przebiegu groznych zaburzen rytmu czy SCD.

Badania dodatkowe
Badanie elektrokardiograficzne

Do rozpoznania kardiomiopatii przerostowej wy-
starczy zwykle EKG oraz ECHO. Cho¢ kardiomiopatia
przerostowa nie ujawnia zadnych swoistych zmian
w EKG, obserwacje potwierdzajg, ze jest to powszechnie
dostepne narzedzie pozwalajace na wyodrebnienie
z populacji juz wczesnej postaci choroby, gdy brakuje
klinicznych danych do jej rozpoznania [8]. Badanie to
nie speinia warunkéw testu przesiewowego z wyijat-
kiem przypadkéw rodzinnej kardiomiopatii przerosto-
wej, w ktorej czulos¢ zmian w EKG wynosi 61%, a swo-
isto§¢—97% [9]. Do pierwszych, cho¢ mato swoistych,
zmian mozliwych do stwierdzenia w EKG u pacjentéw
z kardiomiopatia przerostowa naleza zaburzenia re-
polaryzacji komér, gléwnie w postaci obnizenia odcin-
ka ST jako markera przeciagzenia lewej komory czy tez
ujemne badz ujemno-dodatnie zalamki T. Wéréd zabu-
rzen repolaryzacji wymienia si¢ rowniez wydluzenie
odstepu QTc, co moze mie¢ znaczenie w powstawaniu
arytmii u tych chorych [10]. Znacznie czesciej stwier-
dza sie cechy przerostu lewej komory. Czesto wspot-
istnieja z nimi lewogram patologiczny i P-mitrale.
U prawie potowy chorych z kardiomiopatig przero-
stowa wystepuja zaburzenia przewodzenia, wsrdd
ktérych najczesciej pojawia sie wydluzenie czasu prze-
wodzenia srédkomorowego, co dotyczy gléwnie oséb
z przerostem przegrody miedzykomorowej oraz blo-
ku lewej odnogi peczka Hisa (LBBB, left bundle branch
block). Przyczyna omdlef moga by¢ istotne klinicznie
zaburzenia przewodnictwa przedsionkowo-komoro-
wego. Patologiczne zalamki Q albo zespoty QS wyste-
puja czesto w kardiomiopatii przerostowej, zwlaszcza
W jej postaci zzawezeniem drogi odpltywu. Zwykle lo-
kalizuja si¢ w odprowadzeniach znad $ciany dolnej

ibocznej. Czesto wystepuja réwniez zaburzenia rytmu
(czestoskurcz nadkomorowy, migotanie przedsion-
kéw, zesp6t Wolffa-Parkinsona-White’a [WPW], nie-
utrwalony czestoskurcz komorowy). Nalezy jednak
pamietac, ze w czesci przypadkéw brakuje jakichkol-
wiek zmian w EKG [11, 12].

Echokardiografia

Badaniem najczesciej potwierdzajacym rozpozna-
nie kardiomiopatii przerostowej jest ECHO. Najwaz-
niejszym objawem w tym badaniu jest przerost migsnia
sercowego. Ze wzgledu na umiejscowienie przerostu
w mies$niu sercowym wyrdznia sie 4 typy kardiomio-
patii przerostowej: typ I, w ktorym przerost ogranicza
sie do przedniego segmentu przegrody miedzykomo-
rowej; typ Il z przerostem obejmujacym przednia
itylng czes¢ przegrody; typ lll z rozlanym przerostem
mie$nia sercowego z wylaczeniem segmentu podstaw-
nego tylnej Sciany oraz typ IV — koniuszkowa postac
kardiomiopatii [13, 14].

U okolo 25% pacjentéw z kardiomiopatig przero-
stowa stwierdza sie dynamiczne zwezenie drogi odpty-
wu lewej komory. Zjawisko zawezania drogi odptywu
wynika nie tylko z samego przerosniecia przegrody
miedzykomorowej, ale z typowego ruchu platka lub
platkéw zastawki mitralnej w kierunku przegrody
w fazie skurczu (SAM, systolic anterior motion). Prowa-
dzi to do powstania skurczowego gradientu ci$nien
w drodze odptywu zlewej komory. Gradient ten moz-
na wyznaczy¢, mierzac maksymalng predkosé¢ w dro-
dze odplywu lewej komory w badaniu doplerowskim.
Maksymalna warto$¢ tego gradientu obserwuje sie na
szczycie skurczu, co odréznia go od przeplywu w zwe-
zeniu podzastawkowym [2].

Zmniejszenie obcigzenia wstepnego lub nastepcze-
go oraz zwiekszenie kurczliwosci mie$nia sercowego
nasilaja zawezenie drogi odplywu lewej komory.
W zwigzku z tym u pacjentéw, u ktérych w spoczynku
nie stwierdza sie patologii w zakresie gradientu ci$nien,
zabiegi prowadzace do takich zmian warunkéw hemo-
dynamicznych, na przyklad zabieg Valsavy zmniejsza-
jacy obciazenie wstepne i nastepcze, moga ujawnic
istnienie gradientu w drodze odplywu lewej komory
[2,15]. Wazng cecha kardiomiopatii przerostowej jest za-
chowana funkcja skurczowa lewej komory. Opisuje sie
natomiast zaburzenia fazy rozkurczu zwiazane z zabu-
rzeniami relaksacji ujawniajacymi sie pod postacia
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wydluzenia czasu rozkurczu izowolumetrycznego
oraz obnizenia maksymalnej predkosci przepltywu
przez zastawke mitralng w fazie wczesnej (E) przy
zwiekszeniu tej predkosci w fazie przedsionkowej (A)
[2,15]. Kardiomiopatii przerostowej czesto takze towa-
rzyszy niedomykalnoé¢ mitralna jako skutek nieprawi-
dlowej koaptacji.

Kazda z postaci kardiomiopatii przerostowej moze
powodowac¢ przewlekte podwyzszenie ci$nienia roz-
kurczowego w lewej komorze i wtérne nadcisnienie
plucne [2].

Inne badania dodatkowe

W celu wykluczenia zwezenia naczyn wiefico-
wych jako przyczyny bélu w klatce piersiowej,
zwlaszcza u pacjentéw po 40. roku zycia lub w przy-
padku wystepowania czynnikéw ryzyka choroby
wieficowej, zaleca sie wykonanie koronarografii [1].
Badanie to jest takze pomocne w kwalifikowaniu cho-
rych do zabiegu ablacji alkoholowej dzieki uwidocz-
nieniu warunkow anatomicznych pierwszej gatezi
przegrodowej lewej tetnicy wieicowej. Gdy badanie
ECHO nie dostarcza wszystkich potrzebnych danych
z powodu niskiej jakoSci obrazowania, przydatny
moze sie okazaé rezonans magnetyczny. Badanie to
umozliwia ocene perfuzji mig$nia sercowego, w tym
identyfikacji zwléknierr w obrebie miokardium. Po-
zwala réwniez uzyskaé wysokiej jakosci obrazy prze-
kroju serca w dowolnej ptaszczyznie, co moze by¢
szczegblnie pomocne u pacjentéw z budowa klatki
piersiowej utrudniajaca ECHO [16]. Stwierdzono, ze
wieksze pdzne wzmocnienie po gadolinie wystepu-
je uchorych obcigzonych wyzszym ryzykiem wysta-
pienia SCD, w zwiazku z tym technika ta moze by¢
pomocna w ocenie ryzyka SCD u chorych obcigzo-
nych kardiomiopatia przerostowa [17].

Rozpoznanie réznicowe

W rozpoznaniu réznicowym kardiomiopatii
przerostowej nalezy bra¢ pod uwage nadci$nienie
tetnicze u chorych z symetrycznym przerostem to-
warzyszacym kardiomiopatii oraz wade zastawki
aortalnej. Obraz EKG moze naprowadzi¢ na bfedne
rozpoznanie zawalu serca, co nalezy weryfikowac
wnikliwg ocena wszystkich elementéw EKG oraz
ewentualnymi dalszymi badaniami obrazowymiila-
boratoryjnymi.

Leczenie

Chorzy bez objawéw wymagaja jedynie diugo-
trwalej obserwacji [1]. Niezaleznie od wielkosci gra-
dientu w drodze odplywu lewej komory farmakotera-
pia jest powszechnie zalecanym leczeniem pierwsze-
go rzutu u wiekszoéci chorych [18]. Dolegliwosci sku-
tecznie tagodza f-adrenolityki lub werapamil. Stosuje
sie rowniez dizopiramid z zaleceniem kojarzenia go
z f-adrenolitykami w celu zapobiezenia szybkiemu
przewodzeniu przedsionkowo-komorowemu w przy-
padku wystapienia czestoskurczu nadkomorowego
lub migotania przedsionkéw [1]. Trzeba jednoczesnie
pamieta¢, ze w kardiomiopatii przerostowej z zaweze-
niem drogi odptywu nie nalezy stosowac nitroglicery-
ny, nifedipiny, glikozydéw naparstnicy i inhibitoréw
konwertazy angiotensyny [1] ze wzgledu na niebezpie-
czenstwo nasilenia objawdéw choroby. Jezeli farmako-
terapia nie jest skuteczna badz chory nie toleruje le-
kéw, nalezy rozwazy¢ inne formy leczenia. Dotyczy to
glownie pacjentéw, u ktérych stwierdza sie szczegol-
nie duze gradienty w drodze odplywu lewej komory
przekraczajace 50 mm Hg oraz nasilone dolegliwosci
ograniczajace aktywnos¢ zyciowa [1]. Operacyjne
wyciecie fragmentu mies$nia z segmentu podaortalne-
go przegrody miedzykomorowej zawezajacego droge
odplywu (zabieg Morrowa) to standardowe postepo-
wanie u pacjentéw z zawezajaca kardiomiopatia
przerostowa i ciezkimi objawami podmiotowymi opor-
nymi na farmakoterapie [1]. Smiertelnos¢ okotoopera-
cyjnaw osrodkach z duzym doswiadczeniem nie prze-
kracza 1%, a powiklanie w postaci calkowitego bloku
serca wystepuje umniejniz 5% operowanych [3]. Zabieg
ten wykonuje si¢ zwykle u pacjentéw kwalifikowa-
nych do zabiegu kardiochirurgicznego z innych wska-
zan, na przyklad w celu pomostowania aortalno-wien-
cowego badZ wykonania plastyki zastawki mitralnej.
U os6b kwalifikujacych sie do zabiegu Morrowa, u kto-
rych nie mozna go wykona¢ z powodu braku dostep-
nosci tej procedury lub przeciwwskazan do operacji,
pozostaje do rozwazenia zabieg przezskérnej ablacji
alkoholowej lub elektrostymulacja dwujamowa [1].

Celem zabiegu przezskérnej ablacji alkoholowej
jest zmniejszenie gradientu w drodze odplywu lewej
komory. Zabieg polega na wstrzyknieciu do pierwszej
tetnicy przegrodowej (FSPA, first septal perforating arte-
ryy) absolutnego alkoholu etylowego w celu wywolania

ograniczonej martwicy miesnia sercowego w obrebie
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podstawnego segmentu przegrody miedzykomoro-
wej. Wybor wlasciwej tetnicy przegrodowej odbywa
sie pod kontrolg kontrastowego badania echokardio-
graficznego (MCE, myocardial contrast echocardiography).
W wyniku zabiegu, bezpoérednio po nim lub z op6z-
nieniem 6-12-miesiecznym, obserwuje sie progre-
sywna redukcje gradientu ci$niert w drodze odplywu
lewej komory [19]. Smiertelnoé¢ w przebiegu tej pro-
cedury jest zblizona do §miertelnosci po zabiegu Mor-
rowa, czesciej jednak obserwuje sie calkowity blok ser-
ca (5-30%) [6].

Stymulacja dwujamowa cze$ciowo zmniejsza gra-
dient w drodze odplywu lewej komory i powoduje
poprawe klasy czynnosciowej NYHA orazjakoéci zycia
u chorych z zawezeniem w drodze odplywu lewej ko-
mory. Jednak poprawa ta nie jest tak wyrazna, jak
u pacjentéw poddanych zabiegowi Morrowa lub abla-
cji alkoholowej, w zwiazku z tym elektrostymulacji
dwujamowej nie uwaza sie za metode z wyboru w le-
czeniu chorych z ciezkimi objawami kardiomiopatii
przerostowej. Terapie taka mozna rozwazac tylko
uchorych zkardiomiopatia oporna nalekiiz przeciw-
wskazaniami do ablacji przegrody lub miektomii lub
u wymagajacych stymulacji z powodu bradykardii
badz ze wskazaniami do wszczepienia kardiowertera-
-defibrylatora (ICD, implantable cardioverter-defibrillator)
[20, 21].

Implantacja ICD

Wszczepienie ICD zaleca sie chorym z utrwalonym
czestoskurczem komorowym (VT, ventricular tachykar-
dia) lub z migotaniem komor (VE, ventricular fibrillation)
albo obcigzonym duzym czynnikiem ryzyka SCD.
U pacjentéw z utrwalonym VT lub VF w wywiadzie,
u ktérych wszczepienie ICD nie jest mozliwe, skuteczny
moze by¢amiodaron; mozna tez rozwazy¢ jego uzycie
w pierwotnej profilaktyce SCD u 0s6b, ktére naleza do
grupy wysokiego ryzyka SCD. Oceniajac ryzyko SCD,
mozna takze rozwazy¢ wykorzystanie badania elektro-
fizjologicznego [22].

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia
Kardiomiopatia przerostowa u chorych zistotnym
zawezeniem drogi odplywu jest zwiazana z ryzykiem
wystapienia infekcyjnego zapalenia wsierdzia [23].
Wegetacje tworzg sie zwykle na pogrubialym przed-
nim platku zastawki mitralnej. Profilaktyczna antybio-

tykoterapie nalezy stosowac podczas zabiegdéw stoma-
tologicznych oraz niektérych chirurgicznych, stwarza-
jacych ryzyko bakteriemii [1].

Rokowanie

Pacjenci z kardiomiopatia przerostowa, zwlaszcza
z postacig HOCM, naleza do grupy zwiekszonego ry-
zyka SCD. Szacuje sig¢, ze wynosi ono 6% rocznie
u dzieci i 3-4% rocznie u dorostych [24]. Wyrdznia sie
tak zwane duze czynniki ryzyka SCD, do ktérych
nalezy: przebyte zatrzymanie krazenia, obcigzenie
rodzinne, wystepowanie spontanicznych epizodéw
nietrwalego czestoskurczu komorowego (nsVT, non-
-sustained ventricular tachycardia) lub czestoskurczu nad-
komorowego (sVT, sustained ventricular tachykardia),
przerost przegrody miedzykomorowej o ponad 30 mm,
nieadekwatny wzrost ci$nienia tetniczego w trakcie
préby wysitkowej, oraz czynniki ryzyka, ktore moga
mie¢ znaczenie w odniesieniu do poszczegélnych pa-
cjentéw, takie jak napady migotania przedsionkow,
niedokrwienie migsnia sercowego, zawezenie drogi
odplywu lewej komory, obecnos$é mutacji duzego ry-
zyka lub intensywny wysitek fizyczny pod postacia
wspoélzawodnictwa sportowego [1]. Szacuje sig, ze bli-
sko 25% chorych na kardiomiopatie przerostowa do-
zywa 75 i wiecej lat.

PODSUMOWANIE

W przedstawionym przypadku chorej z HOCM
uzyskano pozadany efekt terapeutyczny. PomysInie
wykonany zabieg ablacji alkoholowej umozliwil obni-
zenie predko$ci maksymalnej w drodze odplywu lewej
komory oraz doprowadzil do poprawy stanu klinicz-
nego pacjentki. W zwiazku z niebezpieczefistwem ro-
dzinnego wystepowania choroby wszystkich krew-
nych pierwszego stopnia poddano badaniu ECHO, nie
uwidaczniajac charakterystycznych dla kardiomiopatii
przerostowej zmian fenotypowych choroby. Krewni
ci pozostaja pod opieka poradni kardiologicznej.
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