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Zagadka diagnostyczna: kardiomiopatia z niescalenia

czy systemowa prawa komora?

Diagnostics enigma: left ventricular noncompaction

or systemic right ventricle?

Danuta toboda, Piotr Zurawski, Jacek Wilczek

Klinika Elektrokardiologii i Niewydolnosci Serca Wydziatu Nauk o Zdrowiu Slaskiego Uniwersytetu Medycznego, Katowice

STRESZCZENIE

Opis dotyczy przypadku rozpoznanej w wieku dojrzatym rzadkiej wady serca pod postacia wrodzonego skorygowanego przetozenia wielkich pni tetniczych
oraz probleméw diagnostycznych zwiazanych z rozpoznawaniem i réznicowaniem wrodzonych wad serca u dorostych. Kluczowym problemem jest wasciwa

interpretacja badania echokardiograficznego.

Stowa kluczowe: wrodzone skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych, kardiomiopatia z niescalenia, echokardiografia

ABSTRACT

A case of congenitally corrected transposition of great arteries, a rare congenital heart defect diagnosed in an adult is presented and difficulties in differential
diagnosis of congenital heart defects in the adults are described. The crucial point is proper interpretation of the echocardiography examination.

Keywords: congenitally corrected transposition of the great arteries, left ventricular noncompaction, echocardiography

Pacjent lat 58, z nadci$nieniem tetniczym I stopnia oraz
cukrzyca typu 2, zostal skierowany na oddzial celem implantacji
stymulatora serca z powodu napadowego bloku przedsionkowo-
komorowego III stopnia z istotng klinicznie bradykardig. Chory,
uprzednio bez subiektywnych objawéw niewydolnosci serca,
byt dwukrotnie diagnozowany na oddzialach kardiologicznych,
gdzie na podstawie cewnikowania serca (1984 r.) oraz badania
echokardiograficznego (1984 r. 12014 r.) rozpoznawano kolej-
no kardiomiopatie przerostows i kardiomiopatie z niescalenia
(LVNC - left ventricular noncompaction).

W badaniu fizykalnym zwracal uwage holosystoliczny szmer
skurczowy o glosnosci 4/6 styszalny wzdtuz lewego brzegu most-
ka i nad koniuszkiem. W wykonanych zapisach elektrokar-
diograficznych (EKG) rejestrowano tachykardie zatokows ze
zmiennego stopnia zaburzeniami przewodzenia przedsionkowo-
komorowego (blok przedsionkowo-komorowy II i III stopnia)
i bradykardig 40—60/min oraz zastgpcze pobudzenia weztowe
i komorowe. Ponadto stwierdzono amplitudowe kryteria EKG
przerostu obu komor (ryc.1) [1]. W badaniu rentgenowskim
klatki piersiowej (RTG) opisano prawidlowa sylwetke serca.
Prawdziwym zaskoczeniem byl obraz echokardiograficzny.
W badaniu przezklatkowym w projekeji koniuszkowej czte-
rojamowej uwidoczniono po stronie lewej anatomicznie pra-
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wa komore o pogrubialych $cianach i obnizonej kurczliwosci
(FAC - fractional area change 32—-35%, TAPSE - tricuspidal
annulus plane systolic excursion 12—13mm), z typowym dla niej
wyraznym beleczkowaniem, beleczky przegrodowo-brzezna
oraz zastawka przedsionkowo-komorowa (tréjdzielng) osa-
dzong blizej wierzchotka komory (ryc. 2). Z prawej komory
systemowej, biegnac réwnolegle do pnia plucnego, uchodzita
aorta (ryc. 3). Po stronie prawej widoczna byta gladkoscienna,
anatomicznie lewa komora podplucna z zastawka dwudzielna.
Polozenie przedsionkéw oraz sptywy zylne (plucny i systemowy)
byty prawidlowe. Rozpoznano wrodzone skorygowane przeto-
zenie wielkich pni tetniczych (ccTGA - congenitally corrected
transposition of the great arteries). W wielorzedowym badaniu
tomograficznym uwidoczniono towarzyszacy wadzie ubytek
czeéci bloniastej przegrody miedzykomorowej o §rednicy 4 mm
(ryc. 4). Nie stwierdzono innych, czestych u chorych z ccTGA,
nieprawidtowosci, w szczeg6lnosci zwezenia na poziomie drogi
odptywu prawej komory oraz zastawki pnia ptucnego [2, 3].
Do prawego przedsionka i lewej komory podplucnej im-
plantowano elektrody dwujamowego ukladu stymulujacego
serca (skrecenie koniuszka serca w prawo jest powodem niety-
powego polozenia elektrody komorowej widocznego na zdjeciu
RTG) (ryc. 5). Zastosowanie elektrody komorowej o aktywnej
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fiksacji, ze spirala mocujaca jej koncowke we wsierdziu, byto
w tym przypadku warunkiem stabilnego umocowanie elektrody
w gladko$ciennej lewej komorze. U chorego nie rejestrowano
utrwalonych komorowych zaburzen rytmu, ktére mogtyby sta-
nowi¢ przestanke do implantacji kardiowertera-defibrylatora
[4]. Ryzyko zatorowosci tetniczej (skrzyzowanej) zwigzane ze
wspdlistnieniem endokawitarnego ukltadu stymulujacego serca
oraz niemego klinicznie niewielkiego (4 mm) ubytku przegrody
miedzykomorowej oszacowano jako mate. Wobec braku do-
datkowych wskazan i jednolitego stanowiska ekspertow w tej
Ryc.3. sprawie nie wdrazano leczenia przeciwzakrzepowego [4, 5].
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Ryc. 6.

Pacjenta skierowano do o$rodka referencyjnego zajmujacego
sie dorostymi z wrodzong wada serca, gdzie zostal zakwalifi-
kowany do leczenia zachowawczego istotnej niedomykalnosci
systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej (ryc. 6).

Zaréwno LVNC, jak i ccTGA nalezg do rzadko wystepujacych,
a najpewniej jeszcze rzadziej rozpoznawanych, wrodzonych
schorzen uktadu sercowo-naczyniowego (<0,5% zdiagnozowa-
nych klinicznie anomalii serca) [3, 6]. Chociaz ich przyczyng sg
zaburzenia rozwoju wewnatrzmacicznego cewy sercowo-naczy-
niowej, obie patologie moga dawac objawy dopiero u pacjentéw
dorostych [4].

Istota ccTGA jest inwersja komér prowadzgca do niezgodno$ci
polaczen przedsionkowo-komorowych i komorowo-tetniczych.
Krew z zyl ptucnych przeplywa przez lewy przedsionek i zastawke
trojdzielna do umiejscowionej po stronie lewej anatomicznie
prawej komory, a nastepnie poprzez aorte do krazenia systemo-
wego. Usytuowana po stronie prawej anatomicznie lewa komora
z zastawkg dwudzielng pelni funkcje komory podptucnej [3].
Wynikajace z inwersji komor nieprawidlowe potozenie wezta
przedsionkowo-komorowego i odndg peczka Hisa jest przyczyna
zmiany wektora aktywacji elektrycznej komor oraz postepujacych
zaburzen przewodzenia przedsionkowo-komorowego. Typowo
w badaniu EKG mozna u tych chorych obserwowac wydiuzenie
odcinka PQ, odwrdcenie progresji zatamka R w odprowadzeniach
przedsercowych (zespoly QR w V1irS w V6) oraz glebokie zatamki
Q w odprowadzeniach IL, III, aVE, V1-V3 budzgce podejrzenie
martwicy mieénia sercowego [3, 4]. W RTG klatki piersiowej
zauwazalne jest splaszczenie lewego zarysu serca wynikajace ze
zmienionego polozenie aorty wstepujacej uchodzacej z prawej
komory do przodu i na lewo od pnia plucnego [4]. Najczestszym
powiktaniem wady jest niedomykalno$¢ systemowej zastawki
trojdzielnej, rozstrzen i dysfunkcja skurczowa prawej komory
serca oraz nadkomorowe zaburzenia rytmu [2, 3].

W przypadku LVNC zaréwno polozenie lewej komory, jak
i potaczenia jam serca sg prawidlowe. Widoczne w badaniu
UKG wyrazne beleczkowanie wsierdzia lewej komory wynika
z niepelnego zrastania sie beleczek miokardium (co jest istotg
wady) z pozostawieniem miedzybeleczkowych jam komuniku-
jacych sie bezposérednio z jama serca. Jednym ze stosowanych
kryteriéw rozpoznania LVNC jest potwierdzenie dwuwarstwowej
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struktury miokardium ze stosunkiem grubosci niescalonego
mie$nia do mie$nia scalonego >2 w czasie skurczu komory [6].
W badaniu EKG stwierdza si¢ niespecyficzne zmiany odcinka ST
[6]. Powigkszenie sylwetki serca w badaniu RTG jest zalezne od
rozstrzeni lewej komory. W przebiegu naturalnym schorzenia
dochodzi do postepujacej dysfunkcji lewej komory, ztozonych
komorowych zaburzen rytmu oraz powiktan zakrzepowo-za-
torowych [6, 7].

W przedstawionym przypadku bezobjawowy przebieg
schorzenia do wieku dojrzatego, prawidtowa sylwetka serca
w badaniu RTG oraz niecharakterystyczne zmiany krzywej EKG
nie sugerowaly obecno$ci wrodzonej wady serca. Mylny trop
wskazywalo réwniez rozpoznanie kierujace LVNC. Problemem
diagnostycznym, przed ktérym stanat kardiolog ,,dorostych”
wykonujacy badanie UKG, bylo prawidtowe zakwalifikowanie
usytuowanej po stronie lewej, powigkszonej, hipokinetycznej
i charakteryzujacej si¢ wyraznym beleczkowaniem komory ser-
ca, jako anatomicznie prawej. Pierwsze watpliwosci wzbudzilo
umiejscowienie pierécienia systemowej zastawki przedsionkowo-
komorowej blizej koniuszka serca, co jest cecha charakterystyczna
zastawki tréjdzielnej. Kluczem do wlasciwego rozpoznania byto
potwierdzenie niezgodnych polaczen przedsionkowo-komoro-
wych i komorowo-tetniczych wedlug zasad segmentowej analizy
echokardiograficznej stosowanych w kardiologii dziecigcej.
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