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Dilated cardiomyopathy in pediatric population

STRESZCZENIE

Kardiomiopatie to heterogenna grupa choréb mig$nia sercowego, prowadzaca do wystapienia dysfunkcji mechanicznej lub elektrycznej serca.
Najczestszym typem morfologicznym kardiomiopatii u dzieci jest kardiomiopatia rozstrzeniowa (DCM). Poczatkowo objawy sg mato specyficzne
i wynikaja z pojawienia sie narastajacej niewydolnoSci serca zas obraz kliniczny jest silnie uzalezniony od wieku dziecka. Podstawowg rolg w mo-
nitorowaniu pacjentdw z DCM odgrywa badanie echokardiograficzne oceniajace funkcje lewej komory i zastawek. Lekarze rodzinni, ze wzgledu
na ich miejsce w systemie opieki zdrowotnej, stanowig wazne ogniwo w rozpoznawaniu, kontrolowaniu leczenia oraz w opiece nad dzieckiem
z kardiomiopatia rozstrzeniowa.
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ABSTRACT

The cardiomyopathies are one of the main cardiologic reasons of morbidity and mortality in children and adolescents. In most of the patients the
etiology of dilated cardiomyopathy remains unknown because of it's heterogenity. The aim of this research is to present the clinical, diagnostic and
therapeutic problems in case of dilated cardiomyopathy. Early diagnosis and treatment of cardiomyopathy can hold up or stunt a progressive heart
failure and reduce connected with this disorder risk of sudden cardiac death, secondary to ventricular arrhythmias.
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DEFINICJE ORAZ PODZIAL KARDIOMIOPATII
Kardiomiopatie to heterogenna grupa cho-
réb migénia sercowego prowadzaca do wy-
stapienia dysfunkcji mechanicznej lub elek-
trycznej serca [1]. Wedtug przyjetej definicji
kardiomiopatii, uszkodzenie nie moze by¢
nastepstwem choroby naczyh wiencowych,
nadci$nienia tetniczego, choroby zastawkowej
czywrodzonejwady serca [1, 2]. Obecnie obo-
wiazujacy podziat, ustalony przez Europejskie
Towarzystwo Kardiologiczne (ESC, European
Society of Cardiology) ilustruje rycina 1. Kazda
ztych choréb moze przybierac forme rodzinng
oraz sporadyczng.

Najczestszym typem morfologicznym
kardiomiopatii u dzieci jest kardiomiopatia
rozstrzeniowa (DCM, dilated cardiomyopa-
thy). W ponad 70% przypadkéw DCM ma
charakter idiopatyczny [3], wsrdd dajacych
si¢ zidentyfikowac przyczyn nalezy wymienic
zapalenie mie$nia sercowego (Coxsackievirus
typ B, Parvovirus B19), zaburzenia nerwowo-
mie$niowe, choroby tkanki tacznej, toksycz-
no$¢ antracyklin oraz formy uwarunkowane
genetycznie. Wtdrna przyczyne udaje si¢

ustali¢ w okoto 20% przypadkéw, przy czym
stwierdzono, ze kardiomiopatie rozwijajace
si¢ na tle zapalenia mig§nia sercowego wig-
73 si¢ z korzystniejszym rokowaniem, niz te
o idiopatycznym charakterze [4, 5].

OBJAWY KLINICZNE W ZALEZNOSCI 0D GRUPY
WIEKOWEJ

Objawy choroby wynikaja z pojawienia si¢
niewydolno$ci krazenia za§ obraz kliniczny
jest uzalezniony od wieku dziecka. U nie-
mowlat na pierwszy plan wysuwaja si¢ trud-
no$ciw karmieniu, brak przyrostu masy ciata,
zmiana zabarwienia skory, ozigbienie koficzyn
oraz duszno$¢ (tab. 1). Wérdd dzieci starszych
wiodacym objawem jest pogorszenie toleran-
cji wysitku, duszno§¢, brak apetytu i uczucie
,»ciezkosciw brzuchu”. W badaniu przedmio-
towym mozna stwierdzi¢ tachykardig, poja-
wienie si¢ szmeru nad sercem, rytm cwatowy,
powigkszenie narzadéw miazszowych oraz za-
burzenia perfuzji obwodowej. Z doSwiadczen
naszego oSrodka wynika, ze czesto przyczyna
rozpoczecia diagnostyki kardiologicznej w tej
grupie pacjentow jest kardiomegalia w RTG
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klatki piersiowej (ryc. 2). Rozpoznanie ustala-
ne jest na podstawie typowego obrazu w bada-
niu Echo serca, to jest powiekszenie wymiaru
lewej komory z towarzyszacym obnizeniem
frakcji wyrzutowe;.

POSTEPOWANIE W PRZYPADKU STWIERDZENIA
KARDIOMIOPATII
Podstawowa rol¢ w monitorowaniu pacjentéw
z DCM odgrywa badanie echokardiograficzne
oceniajace funkcje lewej komory, dysfunkcje
zastawek oraz cechy rozwijajacego si¢ nad-
ci$nienia ptucnego. W praktyce klinicznej
przydatna jest rGwniez biochemiczna ocena
stopnia niewydolnosci serca — poziom BNP
iocena wydolno$ci wysitkowej — test 6-minu-
towego marszu. W ostatnich latach wazna role
w procesie diagnostycznym zaczeto odgrywac
badanie MRI (magnetic resonance imaging)
serca, ktére moze pomdc w okresleniu czyn-
nika etiologicznego, ocenic¢ stopiefi zaawan-
sowania i aktywnosci zmian komérkowych [6].
W leczeniu kardiomiopatii zasadnicza role
odgrywa farmakoterapia przewleklej niewy-
dolnoSci serca oraz zaostrzen. Konieczne jest
wlaczenie lekow zmniejszajacych obcigzenie
nastepcze oraz wstepne tak, aby dostosowaé
warunki hemodynamiczne do uposledzonej
funkcji miokardium. Najczgsciej stosowanymi
lekami u dzieci sa ACE-inhibitory, beta-ad-
renolityki, antagoniéci aldosteronu oraz diu-
retyki. U pacjentéw, ktérzy mimo polifarma-
koterapii w optymalnych dawkach wykazuja
progresje, powinno rozwazy¢ si¢ kwalifikacje
do przeszczepienia serca. Wsréd badan wy-
maganych przed kwalifikacja, wazne miejsce
zajmuje cewnikowanie serca z pomiarem ci$-
nieft i oporéw w krazeniu plucnym.

ROLA LEKARZA RODZINNEGO

W OPIECE NAD PACJENTEM PEDIATRYGZNYM

Z KARDIOMIOPATIA

Lekarze rodzinni, stanowiac pierwsza facho-
wa pomoc medyczng w kontakcie z dzieémi,
odgrywaja istotna role w diagnostyce kardio-
miopatii. Dzieci z rozpoznaniem DCM staja
si¢ czestym pacjentem w praktyce lekarza
rodzinnego, ze wzgledu na farmakoterapie
niewydolnoSci serca i konieczno§¢ przepisy-
wania lekéw. Podczas wizyt kontrolnych nale-
zy wykonaé pomiar ci$nienia tetniczego i akcji
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Tabela 1
Skala Rossa. Ocena stopnia niewydolnosci krazenia u noworodkow
i niemowlat

0 pkt 1 pkt 2 pkt
Karmienie
Jednorazowo spozyta ilo$¢ (ml) > 100 70-100 <70
Czas trwania karmienia (min) <40 > 40
Oddechy
Czestotliwos$¢ (/min) < 50 50-60 > 60
Tor oddychania Prawidfowy Nieprawidtowy
Czestos$¢ akcji serca (/min) <160 160-170 > 170
Powiekszenie watroby (cm) <2 2-3 >3
Perfuzja obwodowa Prawidtowa Nieprawidtowa

Interpretacja: 0-2 pkt — bez niewydolnosci serca, 3-6 pkt — poczgtkowe objawy niewydolnosci serca,
7-9 pkt — miernie nasilona niewydolnos$¢ serca, 10-12 — cigzka niewydolno$¢ serca

| Kardiomiopatie |

[ HeM |[ bcM  |[ARVC] [ RCM | [ weskissytiowane

L9 %
v niewystepujaca rodzinnie/

rodzinnaf
uwarunkowana genetycznie

nieuwarunkowana genetycznie

niezidentyfikowany specyficzny podtyp choroby® | | idiopatyczna | | specyficzny podtyp cheroby™*
defekt genetyczny

Rycina 1. Klasyfikacja kardiomiopatii wedtug Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego (ESC). HCM (hypertrophic cardiomyopathy) — kardiomiopatia
przerostowa; DCM (dilated cardiomyopathy) — kardiomiopatia rozstrzeniowa; RCM
(restrictive cardiomyopathy) — kardiomiopatia restrykcyjna; ARVC (arrhythmogenic
right ventricular cardiomyopathy) — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
*na przyktad: mutacje genéw biatek sarkomerowych (miedzy innymi dystrofie
migsniowe), mutacje genéw cytoszkieletu, lizosomalne choroby spichrzeniowe;
**na przyktad: zapalenie miesnia sercowego (infekcyjne, toksyczne), twardzina
uktadowa, amyloidoza, polekowe

Acq. Tm: 117262.01

Rycina 2. RTG klatki piersiowej 15-letniego
chtopca. Indeks sercowo-ptucny 0,58
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serca — wickszo§¢ stosowanych lekow dziata
hipotensyjnie oraz obniza akcj¢ serca. Infor-
macje, jakich dostarczaja powtarzane, odno-
towane w dzienniczku pomiary, sa pomocne
w optymalizacji dawek lekéw podczas wizyt
u kardiologa dziecigcego. Dzieci z kardiomio-
patia rozstrzeniowa nalezy zaszczepié prze-
ciwko pneumokokom oraz nalezy je sezono-
wo szczepié przeciwko wirusowi grypy. Innym
waznym aspektem, na ktéry nalezy zwrdcic
uwage, jest sanacja jamy ustnej. Ze wzgledu na
czgsto postepujacy charakter choroby, pacjen-
ci ci moga w przysztosci stac si¢ kandydatami
do przeszczepienia serca lub mechanicznego
wspomagania komory, dlatego tak istotna jest
eliminacja wszelkich mozliwych ognisk zaka-
zeniaz organizmu. Pacjenciz DCM przy oka-
zjileczenia stomatologicznego przewaznie nie
wymagaja profilaktyki infekcyjnego zapalenia
wsierdzia. Wyjatek stanowi tu grupa z istot-
na niedomykalno$cia zastawki mitralnej oraz
osoby ze wskazaniami wynikajacymi z choréb
pozasercowych. Poniewaz cz¢$¢ przypadkow
kardiomiopatii ma charakter rodzinny, wazne
jest, aby uzyskac szczegétowy wywiad rodzin-
ny i skierowaé na konsultacj¢ kardiologiczna
cztonkéw najblizszej rodziny.

PODSUMOWANIE
Obecnie pod opieka Kliniki Kardiologii Dzie-
ciecej znajduje si¢ kilkana$cioro pacjentow

z DCM. Pomimo stosowania szerokiej dia-
gnostyki, wigkszo$¢ z nich ma rozpoznanie
postaci idiopatycznej. W przypadku nasze-
go ostatniego pacjenta (ryc. 2) rozpoznanie
DCM z koficoworozkurczowym wymiarem
lewej komory 80 mm (norma dla dorostych
< 56 mm) i frakcjg wyrzutowa na poziomie
20% postawiono w wieku 15 lat. Jedynym ob-
jawem klinicznym byta duszno$¢ wysitkowa.
Dwa miesiace od ustalenia rozpoznania chto-
piec znalazt si¢ na liScie pilnie oczekujacych
na przeszczepienie serca.
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