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NiewydolnoS¢ serca jako manifestacja
izolowanego niescalonego miesSnia prawej i lewej komory

Heart failure as a manifestation of left and right ventricular non-compaction
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Streszczenie

W niniejszej pracy przedstawiono opis przypadku pacjenta z niewydolnoScig serca, u ktérego rozpoznano niescalony
miesien obu komor. Podejrzenie ostatecznego rozpoznania wysunieto na podstawie catoksztattu obrazu klinicznego
oraz badania echokardiograficznego. W rezonansie magnetycznym ostatecznie potwierdzono rozpoznanie niescalone-
go miesnia prawej i lewej komory. Pacjent zostat skierowany do implantacji kardiowertera-defibrylatora ze wzgledu na
obserwowany w EKG metodg Holtera catkowity blok przedsionkowo-komorowy. Obecnie chory jest pod systematyczng
obserwacja.

Stowa kluczowe: rozpoznanie, niescalony miesiefi komor, rezonans magnetyczny
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Wstep

Opis przypadku

Niescalony miesief lewej komory, okreSlany rowniez jako
kardiomiopatia gabczasta, opisano po raz pierwszy w 1984
roku. Rozpoznanie choroby warunkuje stwierdzenie obecno-
§ci nadmiernie beleczkowanego, niescalonego miokardium
lewej komory uktadajacego sie z czeScig scalong w cha-
rakterystyczng dwuwarstwe. W okoto 50% przypadkow
moze réwniez przebiegac z zajeciem miesniowki prawej
komory. W catoksztatcie obrazu klinicznego dominujg ob-
jawy niewydolnoSci serca, zaburzen rytmu oraz zatorowosci
obwodowej. W niniejszej pracy przedstawiono przypadek
54-letniego mezczyzny, ktorego pierwsza manifestacja
niescalonego miesnia obu komor byta niewydolnos¢ serca.

Mezczyzna 54-letni, palgcy tyton, zostat przyjety na Oddziat
Kardiologiczny z powodu narastajgcej od kilku tygodni
dusznosci. Chory dodatkowo zgtaszat pogorszenie tole-
rancji wysitku od okoto roku, dotychczas niediagnozowane.
Wywiad rodzinny w kierunku chordb sercowo-naczyniowych
byt ujemny. W badaniu przedmiotowym pacjent w stanie
0gblnym Srednim. Stwierdzono nieznacznie podwyzszone
wartosci ciSnienia tetniczego 150/80 mm Hg z okresowo
niemiarowg akcja serca 75/min. Ostuchowo nad polami
ptucnymi pojedyncze trzeszczenia u podstawy obu ptuc
ze sttumieniem wypuku w dolnym polu ptuca lewego. Na
konczynach dolnych obserwowano nieznaczne ciastowate
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Rycina 1. Echokardiografia przezklatkowa — widoczne wzmozone
beleczkowanie tworzace zatoki w koniuszku lewej komory

obrzeki. W badaniach laboratoryjnych uwage zwracaty pod-
wyzszone wartosci N-koncowego propeptydu natriuretycz-
nego typu B (NT-proBNP, N-terminal pro B-type natriuretic
peptide) 15 647 pg/ml, czasu czesciowej tromboplastyny
po aktywacji (APTT, activated partial thromboplastin time)
72,7 s, miedzynarodowego wskaznika znormalizowanego
(INR, international normalized ratio) 6,22, oraz gamma-glu-
tamylotranspeptydazy (GGTP, gamma-glutamyl transpepti-
dase) 478 j./| przy prawidtowych wartoSciach amino-
transferaz (AIAT 19 j./I, AspAT 29 j./I, bilirubina 1,2 mg/
/dl). W EKG rejestrowano migotanie przedsionkéw (AF,
atrial fibrillation) z czestoScig komér 80/min. Lewogram
patologiczny. Blok lewej odnogi peczka Hisa. Czas trwania
AF byt nieznany. Przezklatkowe badanie echokardiograficz-
ne wykazato ciezkg dysfunkcje skurczowa lewej komory
oceniang metodg Simsona — frakcja wyrzutowa lewej
komory (LVEF, left ventricular ejection fraction) = 32%.
Szczegblng cechg stwierdzong w badaniu byto wzmozone
beleczkowanie w koniuszku lewej komory (ryc. 1) przecho-
dzace na segmenty przykoniuszkowe i Srodkowe Sciany
bocznej, przedniej i dolnej lewej komory oraz catg wolng
Sciane prawej komory. W segmentach objetych wzmozo-
nym beleczkowaniem uwidoczniono podziat Sciany lewej
komory na dwie warstwy — zewnetrzng zbitg, scalong oraz
wewnetrzng niescalong ze stosunkiem grubosci warstwy
niescalonej do scalonej powyzej 2 (ryc. 2). W wykonanym
rezonansie magnetycznym potwierdzono ostatecznie echo-
kardiograficzne rozpoznanie niescalonego mieSnia prawej
i lewej komory.

W trakcie kolejnej hospitalizacji wykonano kardiowersje
elektryczna, uzyskujac powrdt rytmu zatokowego z zaburze-
niami przewodnictwa przedsionkowo-komorowego do bloku
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Rycina 2. Echokardiografia przezklatkowa (zoom na segment pod-
stawny wolnej Sciany prawej komory) — widoczna dwuwarstowa
budowa Sciany. Stosunek warstwy niescalonej do scalonej prze-
kracza 2

Il stopnia wtgcznie (ryc. 3). Koronarografia nie uwidocznita
zmian w naczyniach wiericowych. Pacjent zostat ostatecznie
zakwalifikowany do implantacji kardiowertera-defibrylatora.

Omowienie

Izolowany niescalony miesien lewej komory (ILVNC, isola-
ted left ventricular noncompaction) to rzadko wystepujgce
schorzenie zaliczone przez American Heart Association do
pierwotnych genetycznych kardiomiopatii, natomiast przez
European Society of Cardiology zakwalifikowane jako
kardiomiopatia niesklasyfikowana [1, 2]. Zmiany dotyczg
struktury miesnia lewej komory, ktéry sktada sie z bardzo
rozbudowanych beleczek mieSniowych oraz giebokich
zachytkéw miedzybeleczkowych, tworzgc dwie warstwy:
scalong — epikardialng, cienkg, zbudowang prawidtowo
— i niescalong — endokardialna, grubg, o nieprawidtowe;j
budowie beleczkowej (ryc. 4). W czeSci przypadkow obser-
wuje sie rowniez zwiekszona liczbe beleczek i zachytkow
w prawej komorze [3, 4]. Ponadto charakterystyczny jest
naptyw krwi do zachytkbw migdzybeleczkowych i dalej
w glab ,gabczastej” struktury. Nie stwierdza sie obecnosci
pofaczen z nasierdziowymi naczyniami wieAcowymi. Nie-
scalenie migsnia prawej komory wystepuje w skojarzeniu
z wrodzonymi wadami serca z nadci$nieniem ptucnym,
z zawezaniem drogi odptywu prawej lub lewej komory,
wrodzonymi ztozonymi wadami siniczymi oraz wadami
tetnic wieficowych [5]. W opisanym przypadku nie stwier-
dzono wyzej wymienionych choréb wspétistniejgcych.
Niescalenie miesnia prawej i lewej komory moze zostac
zdiagnozowane w wieku dorostym ze wzgledu na pbing
manifestacje kliniczna [3].
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Rycina 3. Badanie EKG metodg Holtera — zarejestrowane epizody bloku przedsionkowo-komorowego 2:1 i bloku catkowitego

Rycina 4A. Sekwencja kinematograficzna CINE (cinecoronaryarteriography) obrazujaca zwiekszony stosunek szerokosci warstwy niescalonej
do zbitej miokardium w zakresie lewej komory; B. Sekwencja PSIR (phase-sensitive inversion recovery) obrazujaca srédmiesSniowe pasma
pbznego wzmocnienia pokontrastowego o charakterze zmian witoknistych w zakresie przegrody migedzykomorowej (IVS, interventricular
septum)
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Abstract

Matgorzata Jamro i wsp., Niescalony miesien obu komor

The paper presents a case of a patient with left and right ventricular non-compaction. The suspicion of final diagno-
sis was pulled out basing on echocardiography and overall clinical picture. Magnetic resonance imaging confirmed
ventricular non-compaction. Symptomatic treatment was employed. Patient was directed for cardioverter defibrillator
implantation because of third-degree atrioventricular block observed in Holter monitoring. Currently he is under close

observation.
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