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Streszczenie

W ciągu ostatnich dwóch dekad wzrosła liczba rozpoznawanych 
przypadków niescalenia mięśnia lewej komory (ang. left ventricular 
non-compaction – LVNC). W okresie ostatnich kilku lat LVNC stało 
się przedmiotem zainteresowania wielu grup badawczych. Wyma-
ga to uaktualnienia wiedzy w tej tematyce.
Niescalenie mięśnia lewej komory określane jest również czasem 
jako kardiomiopatia gąbczasta (ang. spongy cardiomyopathy). 
Cechą charakterystyczną LVNC jest obecność niescalonego, czyli 
nadmiernie beleczkowanego, miokardium lewej komory. Autorzy 
omawiają epidemiologię schorzenia, a następnie mechanizmy 
prowadzące do jego powstania: embriologiczne oraz genetyczne. 
Rozpoznanie LVNC opiera się w praktyce klinicznej na nieinwa-
zyjnych metodach obrazowych: echokardiografii przezklatko-
wej oraz kardiologicznym rezonansie magnetycznym. Rzadziej 
wykorzystywane są inne metody, np. echokardiografia kontra-
stowa, tomografia komputerowa (TK) czy angiografia.
Podstawowym wyzwaniem diagnostycznym jest rozróżnienie pa-
cjentów z LVNC od osób z hipertrabekulacją lewej komory jako 
wariantu normy. Spektrum objawów klinicznych LVNC jest bardzo 
szerokie – od pacjentów całkowicie asymptomatycznych po wyma-
gających leczenia transplantacją serca. Najczęstszymi zgłaszanymi 
objawami przy przyjęciu są: zmniejszona tolerancja wysiłku, dusz-
ność, niespecyficzny ból/dyskomfort w klatce piersiowej, kołata-
nia serca, omdlenia lub powikłania zatorowe  Do klasycznej triady 
powikłań należą: niewydolność układu krążenia, zaburzenia rytmu 
oraz systemowe powikłania zatorowe. Rokowanie u części cho-
rych jest niekorzystne, a przeszczep serca lub zgon sercowy w tej  
populacji są dość częste. Dalsze badania na większych grupach 
chorych są konieczne, aby rozstrzygnąć wiele spornych kwestii, w 
tym m.in. ocenić korelację genotypowo-fenotypową, określić praw-
dziwą częstość powikłań i ustalić optymalne metody leczenia.
Słowa kluczowe: niescalenie mięśnia lewej komory, echokardio-
grafia, kardiologiczny rezonans magnetyczny.

Abstract

The number of diagnosed cases of left ventricular non-compac-
tion (LVNC) has increased for the last two decades. Recently, LVNC 
has become the subject of interest of many scientists groups. The 
knowledge on this subject needs updating. 
Left ventricular non-compaction is also defined as spongy  
cardiomyopathy. Characteristic feature of LVNC is a presence of 
non-compacted, this is hipertrabeculated myocardium of the 
left ventricle. The authors discuss the epidemiology and the ge-
netic mechanisms leading to this disease. Diagnosing of LVNC in  
clinical practice is based on TTE (transthorasic echocardiography) 
and on cardiac magnetic resonanse. The other methods as: con-
trast echocardiography, computed tomography or angiography 
are rare. 
The essential diagnostic task is to distinguish between the 
patients with LVNC and with hipertrabeculation of the left  
ventricle as a norm variant. The spectrum of clinical symptoms is 
very wide – form totaly asymptomatic patients to the patients re-
quiring heart transplantation. 
The decreased tolerance of effort, dyspnea, non-specific chest 
pain/discomfort, palpitation, syncope or embolic complica-
tions are the most frequent symptoms. Circulatory insufficiency,  
arrhythmia and systemic embolic complications are classic triad 
complications. In some patients the prognosing is poor; heart 
transplantation or cardiac death in that population are frequent. 
There is a need of study in bigger patients cohorts to recogni-
se many controversial problems, e.g. to distinguish genotype- 
fenotype correlation, to find a real number of complications and 
to estimate optimal ways of treatment.
Key words: left ventricular non-compaction, echocardiography, 
cardiac magnetic resonance.
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Wstęp

W ciągu ostatnich dwóch dekad liczba rozpoznawanych 
przypadków niescalenia mięśnia lewej komory (ang. left 
ventricular non-compaction – LVNC) wzrosła eksponencjal-
nie [1]. Jest to wynikiem ciągle rosnącej wiedzy dotyczącej 
tej patologii oraz postępu, jaki dokonał się wśród nieinwa-
zyjnych metod diagnostyki obrazowej. W okresie ostatnich 
kilku lat LVNC stało się przedmiotem zainteresowania wie-
lu grup badawczych, czego skutkiem jest szybko rosnąca 
liczba publikacji. Wymaga to uaktualnienia wiedzy w tej te-
matyce, zwłaszcza dlatego, że chorzy z rozpoznanym LVNC 
coraz częściej pojawiają się w codziennej praktyce klinicznej 
kardiologa, kardiochirurga oraz transplantologa. Celem tej 
pracy jest przedstawienie najnowszej wiedzy dotyczącej 
epidemiologii, etiologii, kryteriów diagnostycznych, lecze-
nia i rokowania LVNC.

Definicja

Niescalenie mięśnia lewej komory określane jest rów-
nież czasem jako kardiomiopatia gąbczasta (ang. spongy 
cardiomyopathy). Europejskie Towarzystwo Kardiologicz-
ne (ang. European Society of Cardiology – ESC) zalicza ją do 
grupy kardiomiopatii niesklasyfikowanych [2], podczas gdy 
American Heart Association (AHA) uznaje LVNC jako odrębną 
pierwotną kardiomiopatię uwarunkowaną genetycznie [3].  
Cechą charakterystyczną LVNC jest obecność niescalonego, 
czyli nadmiernie beleczkowanego, miokardium lewej ko-
mory (LK). Warstwy niescalonego oraz scalonego mięśnia 
LK tworzą razem charakterystyczną dwuwarstwową struk-
turę miokardium (ryc. 1A.). Przestrzenna sieć krzyżujących 
się mnogich beleczek daje w  badaniu echokardiograficz-

nym obraz zachyłków penetrujących w głąb miokardium 
z widocznym przepływem krwi w badaniu dopplerowskim 
znakowanym kolorem (ryc. 1B.). Zachyłki te wyścielone są 
na całej długości warstwą śródbłonka. Należy podkreślić, że 
używanie zamiennie określenia „przetrwałe zatoki” nie jest 
prawidłowe [4]. Opisuje ono bowiem połączenia pomiędzy 
światłem LK a nasierdziowymi tętnicami wieńcowymi przez 
łożysko kapilar z obecnym przerwaniem ciągłości śródbłon-
ka, czego nie stwierdza się w zachyłkach.

Niescalenie mięśnia lewej komory należy odróżnić od 
wzmożonego beleczkowania (hipertrabekulacji) LK, które 
jest wariantem normy, choć nierzadko jest błędnie diagno-
zowane jako LVNC. Wzmożone beleczkowanie polega na 
zwiększeniu liczby beleczek o  prawidłowym obrazie histo-
logicznym, które może również dawać obraz dwuwarstwo-
wej struktury miokardium. Hipertrabekulacja oraz postacie 
graniczne pomiędzy wzmożonym beleczkowaniem a LVNC 
są dużo częstsze niż pierwotnie sądzono. W  tym aspekcie 
całkowitą normę, hipertrabekulację oraz LVNC należy rozpa-
trywać jako pewne kontinuum, co nierzadko utrudnia doko-
nanie właściwego rozpoznania.

W przebiegu LVNC zajęcie również prawej komory (PK) 
nie jest rzadkie i występuje, wg niektórych autorów, nawet 
w 50% przypadków [5]. Aktualnie nie zostały jednak opraco-
wane osobne kryteria rozpoznania niescalenia mięśnia PK, 
które wymaga zawsze diagnostyki różnicowej z arytmogen-
ną kardiomiopatią PK.

Patologie współistniejące

Niescalenie mięśnia lewej komory może występować 
w  formie izolowanej lub towarzyszyć innym patologiom, 

Ryc. 1A–B. Echokardiografia przezklatkowa u pacjenta z izolowaną postacią niescalenia mięśnia lewej komory. A. Projekcja przymost-
kowa w osi krótkiej na wysokości segmentów koniuszkowych lewej komory, faza końcowo-skurczowa. Widoczne liczne beleczki oraz 
głębokie zachyłki w obrębie miokardium. B. Projekcja koniuszkowa zmodyfikowana, faza końcowo-rozkurczowa, badanie dopplerowskie 
znakowane kolorem. Widoczny przepływ krwi w obrębie zachyłków miokardium lewej komory

A B
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zwłaszcza w obrębie układu krążenia oraz układu nerwowo-
-mięśniowego [6–8]. Wśród najczęściej współistniejących 
chorób układu krążenia należy wymienić obecność ubytku 
w  przegrodzie międzykomorowej, zastawkę aortalną dwu-
płatkową [9], zwężenie drogi wypływu LK lub PK, anomalię 
Ebsteina [10], koarktację aorty, ubytek w  przegrodzie mię-
dzyprzedsionkowej oraz złożone wrodzone wady serca. 
U części chorych z LVNC stwierdza się również cechy zespo-
łu Wolffa-Parkinsona-White’a [11]. Do współistniejących naj-
częstszych nieprawidłowości poza układem sercowo-naczy-
niowym należy dysmorfizm, dystrofie mięśniowe, miopatie, 
polineuropatie, choroby metaboliczne czy zespół Bartha 
[12].

Epidemiologia

Prawdziwa częstość występowania LVNC nie jest znana, 
a  dane z  doniesień dość znacznie różnią się między sobą. 
Rozbieżności wynikają przede wszystkim z odmiennych po-
pulacji badanych, jak i  istotnych różnic pomiędzy kryteria-
mi włączenia i kryteriami rozpoznania. Niescalenie mięśnia 
lewej komory jest jednak bez wątpienia znacznie częściej 
występującą jednostką chorobową niż pierwotnie sądzo-
no. Początkowe dane sugerowały, że jest to bardzo rzadka 
patologia występująca z  częstością < 0,1 przypadków na  
100 000 w populacji pediatrycznej [13]. Inne statystyki okre-
ślają częstość występowania LVNC na 50–240 przypadków 
na 100 000 w  populacji dorosłych [14]. Z  kolei w  badaniu 
kohortowym w Australii LVNC była trzecią najczęstszą przy-
czyną wszystkich pierwotnych kardiomiopatii w  populacji 
pediatrycznej (obok kardiomiopatii rozstrzeniowej i przero-
stowej), a jej występowanie w tej grupie chorych oceniono 
na 9,2% [13]. Podobnie w  echokardiograficznej bazie da-
nych Texas Children’s Hospital częstość występowania LVNC 
oszacowano na 9,5% [15].

Embriologia

Zrozumienie najbardziej prawdopodobnego mechaniz- 
mu prowadzącego do rozwoju LVNC wymaga przedstawie-
nia kilku faktów dotyczących prawidłowego rozwoju we-
wnątrzmacicznego serca. Beleczki w obrębie serca ludzkiego 
zarodka pojawiają się po etapie skręcenia się cewy sercowej 
pod koniec 4. tygodnia rozwoju zarodkowego. Pojawienie się 
beleczek zwiększa powierzchnię wymiany z  przepływającą 
krwią i umożliwia zwiększenie masy mięśnia sercowego przy 
braku rozwiniętego w tym okresie nasierdziowego krążenia 
wieńcowego. Między 5. a 8. tygodniem życia zarodkowego, 
wraz z rozwojem nasierdziowego krążenia wieńcowego, na-
stępuje stopniowy proces scalania się beleczek miokardium. 
W ten sposób powstaje warstwa scalona mięśnia sercowego, 
mięśnie brodawkowate, przegroda międzykomorowa oraz 
komórki układu bodźcotwórczo-przewodzącego [1]. Prawi-
dłowy przebieg tego procesu skutkuje powstaniem scalone-
go miokardium z obecną najwyżej umiarkowanie rozwiniętą 
warstwą beleczek. Wśród badaczy dominuje pogląd, że za 
powstanie LVNC odpowiedzialne jest właśnie zatrzymanie się 
tego procesu na jednym z opisanych etapów. Proces scalania 

miokardium jest fizjologicznie bardziej zaznaczony w obrę-
bie LK niż PK, przebiega od epikardium w  stronę endokar-
dium, od segmentów podstawnych w stronę koniuszka oraz 
od przegrody międzykomorowej w kierunku wolnej ściany. 
Dlatego też zatrzymanie się scalania miokardium powoduje, 
że w LVNC obserwuje się najczęściej zajęcie koniuszka oraz 
segmentów koniuszkowych i  środkowych wolnej ściany LK 
przy zachowaniu prawidłowej grubości przegrody między-
komorowej. Zajęcie segmentów podstawnych lub przegrody 
międzykomorowej świadczy o zatrzymaniu procesu scalania 
miokardium na jednym z wcześniejszych etapów.

W  związku z  przedstawioną hipotezą zdecydowana 
większość badaczy uznaje LVNC za patologię wrodzoną. Po-
jedyncze doniesienia sugerują również możliwość rozwoju 
LVNC także później w ciągu życia. Ta druga, równoległa, sła-
bo udokumentowana hipoteza wynika z  analizy seryjnych 
badań echokardiograficznych, w  których zaobserwowano 
pojawienie się cech LVNC u niektórych pacjentów dopiero 
w późniejszych badaniach kontrolnych. 

Genetyka

Mechanizmy genetyczne odpowiedzialne za fenotyp 
LVNC są heterogenne i  pozostają w  znacznej mierze nie-
znane. Aktualnie dostępne testy pozwalają na identyfikację 
mutacji sprawczej jedynie u mniej niż 1/3 przypadków. Nie-
scalenie mięśnia lewej komory występuje zarówno w formie 
sporadycznej, jak i rodzinnej [6, 8]. U krewnych pierwszego 
stopnia częstość występowania LVNC szacuje się na 18–50% 
[4], co tłumaczy konieczność wykonywania u tych osób ba-
dań przesiewowych. Najczęściej spotykany jest typ dziedzi-
czenia autosomalny dominujący oraz sprzężony z chromo-
somem X, rzadziej autosomalny recesywny [12]. 

W populacji pediatrycznej do najczęściej identyfikowa-
nych należy mutacja punktowa genu G4.5 zlokalizowanego 
na chromosomie Xq28 opisywana początkowo u osób z ze-
społem Bartha [12, 16, 17]. Produkt białkowy tego genu – 
taffazyna – wykazuje ekspresję głównie w mitochondriach 
mięśni szkieletowych i  mięśnia sercowego [18, 19]. Z  kolei 
mutacja genu α-dystrobrewiny zlokalizowana na chromoso-
mie 18q12, dziedziczona autosomalnie dominująco została 
opisana po raz pierwszy u pacjentów z LVNC i towarzyszący-
mi złożonymi wrodzonymi wadami serca [12]. Inna mutacja 
dziedziczona również w  sposób autosomalny dominujący 
dotyczy genu, zlokalizowanego na chromosomie 11p15 
[20]. Mutacja genu kodującego składową linii Z w mięśniach 
szkieletowych i  mięśniu sercowym (ZASP) oraz mutacja 
w obrębie genu lamin A i C (LMNA) zostały również zidenty-
fikowane u chorych z LVNC [21, 22]. 

Do tej pory nie zostały jednak przeprowadzone szczegó-
łowe badania dotyczące korelacji genotypowo-fenotypowej 
w populacji osób z LVNC. Należy podkreślić, że niektóre mu-
tacje genów kodujących białka sarkomeru są odpowiedzialne 
za różne fenotypy kliniczne, w tym LVNC, kardiomiopatię roz-
strzeniową i kardiomiopatię przerostową. Z literatury oraz do-
świadczeń własnych autorów wynika, że występują również 
fenotypy mieszane odpowiadające nakładaniu się niescalenia 
miokardium oraz kardiomiopatii przerostowej [23].
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Kryteria diagnostyczne

Dokonanie rozpoznania LVNC opiera się w praktyce kli-
nicznej na nieinwazyjnych metodach obrazowych: echokar-
diografii przezklatkowej oraz kardiologicznym rezonansie 
magnetycznym (ang. cardiac magnetic resonance – CMR), 
znacznie rzadziej wykorzystywane są inne metody, np. 
echokardiografia kontrastowa, tomografia komputerowa 
(TK) czy angiografia. Echokardiografia przezklatkowa jest 
najlepszym badaniem pierwszego rzutu u chorych z podej-
rzeniem LVNC. Do tej pory zostało opublikowanych wiele 
różnych kryteriów echokardiograficznych LVNC [6, 24–26], 
jednak ich wzajemna zgodność jest bardzo słaba i  wynosi 
jedynie ok. 30% [27]. Dokładność diagnostyczna echokar-
diografii jest ograniczona m.in. przez dostępność tzw. okna 
akustycznego, brak możliwości uzyskiwania dowolnych 
przekrojów jam serca oraz znaczną zależność od doświad-
czenia osoby wykonującej badanie. W diagnostyce LVNC ro-
śnie ostatnio systematycznie rola CMR [28, 29], który coraz 
częściej jest wykorzystywany jako badanie weryfikujące. Kar-
diologiczny rezonans magnetyczny jest pozbawiony wyżej 
wymienionych ograniczeń echokardiografii, a  uzyskiwana 
jakość obrazów pozwala na bardziej precyzyjną ocenę mor-
fologii miokardium oraz funkcji skurczowej LK i PK (ryc. 2.).  
W materiale własnym autorów zgodność w CMR pomiędzy 
dwiema stosowanymi definicjami LVNC wynosi ok. 80%.

Należy podkreślić, że różne kryteria echokardiograficzne 
i CMR wykorzystują nie tylko różne aspekty morfologiczne 
budowy LK, ale do pomiarów ilościowych posługują się tak-
że często odmiennymi projekcjami, jak i fazami cyklu pracy 
serca (tab. I). Skutkiem tego są różne punkty odcięcia dla 
wartości prawidłowych/patologicznych, nawet w  bardzo 

zbliżonych do siebie metodologicznie definicjach LVNC (np. 
echokardiograficzne kryteria Jenni i wsp. [25] oraz CMR kry-
teria Petersen i wsp. [28]). Do głównych wad aktualnie sto-
sowanych kryteriów należą m.in. opracowanie ich na pod-
stawie małych grup chorych oraz weryfikacja rozpoznania 
LVNC nie przy użyciu badań genetycznych, ale na podstawie 
objawów klinicznych, dodatniego wywiadu rodzinnego lub 
badań patomorfologicznych. Ponadto wszystkie opubliko-
wane dotychczas definicje LVNC wykorzystują jedynie kry-
teria morfologiczne budowy miokardium LK. Coraz więcej 
badaczy jest zdania, że do kryteriów morfologicznych nale-
żałoby dołączyć również pewne kryteria funkcjonalne, jed-
nak taka definicja LVNC nie została jeszcze opracowana.

Echokardiografia

Pierwsze echokardiograficzne kryteria LVNC zostały opu-
blikowane na podstawie grupy ośmiu pacjentów przez Chin 
i wsp. [6]. Opierały się one na pomiarze stosunku odległo-
ści pomiędzy nasierdziem a dnem zachyłków do odległości 
pomiędzy nasierdziem a  szczytem beleczek. Pomiary były 
wykonywane w  każdym z  trzech segmentów ściany tylnej 
LK, wykazując zmniejszanie się ocenianego wskaźnika stop-
niowo w stronę koniuszka. 

Najbardziej uznane wśród kryteriów echokardiogra-
ficznych są opracowane przez grupę Jenni i wsp. na grupie 
siedmiu chorych z  LVNC, u  których dostępna była ocena 
patomorfologiczna serca (przeszczep serca lub zgon) [25]. 
Opierają się one na ocenie maksymalnego stosunku gru-
bości warstwy niescalonej do warstwy scalonej w  fazie 
końcowo-skurczowej. Wartość > 2,0 była diagnostyczna 
dla LVNC w porównaniu z grupą chorych z kardiomiopatią 

Ryc. 2A–B. Kardiologiczny rezonans magnetyczny przedstawia typową strukturę miokardium w niescaleniu mięśnia lewej komory. 
Technika kinematograficzna SSFP (ang. steady-state free precession), faza końcowo-rozkurczowa, projekcja koniuszkowa dwujamowa 
(A) oraz projekcja w osi krótkiej (B). Widoczna dwuwarstwowa struktura miokardium lewej komory z pogrubieniem warstwy niescalonej 
(NC) oraz ścieńczeniem warstwy scalonej (C). Maksymalny stosunek grubości NC/C wynosi 6,0

A B
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rozstrzeniową lub przerostem LK w przebiegu nadciśnienia 
tętniczego. Dodatkowe kryteria LVNC obejmowały również 
wykluczenie współistniejących patologii w  obrębie serca, 
określoną lokalizację dwuwarstwowej struktury miokar-
dium oraz widoczny w  badaniu dopplerowskim znakowa-
nym kolorem przepływ krwi z jamy LK w obręb zachyłków.

Odmienną, nieco kontrowersyjną, definicję zapropono-
wali Stöllberger i wsp. [26]. Kryteria LVNC tej grupy zakładają 
uwidocznienie w jednej projekcji co najmniej 4 beleczek zlo-
kalizowanych w części koniuszkowej LK poniżej przyczepów 
mm. brodawkowatych. Takie podejście zostało oparte na 
pracy Boyd i wsp. [30], którzy w badaniu autopsyjnym 474 
prawidłowych serc w 97% przypadków stwierdzili najwyżej 
3 wydatne beleczki w obrębie LK.

Kardiologiczny rezonans magnetyczny

Kryteria diagnostyczne CMR opracowane na grupie 
siedmiu pacjentów z LVNC przez Petersen i wsp. opierają się 
na ocenie maksymalnego stosunku warstwy niescalonego 
i  scalonego miokardium LK w  fazie końcowo-rozkurczo-
wej [28]. Grupę kontrolną stanowiło łącznie 170 zdrowych 
ochotników, sportowców, chorych z kardiomiopatią przero-
stową i rozstrzeniową, nadciśnieniem tętniczym czy stenozą 
aortalną. Wartość > 2,3 była diagnostyczna dla LVNC z czuło-
ścią, specyficznością, dodatnią i  negatywną wartością pre-
dykcji wynoszącą odpowiednio: 86%, 99%, 75% i 99%.

Alternatywne kryteria CMR zaproponowane przez  

Jacquier i wsp. opierają się na precyzyjnej ocenie ilościowej 
masy niescalonego miokardium w  stosunku do całkowitej 
masy LK [29]. Na podstawie analizy 16 pacjentów z  LVNC 
oraz łącznie 48 osób w  grupie kontrolnej (zdrowi ochotni-
cy, chorzy z  kardiomiopatią przerostową i  rozstrzeniową) 
określono punkt odcięcia wynoszący 20%, który umożliwia 
postawienie diagnozy LVNC z wysoką czułością i specyficz-
nością wynoszącą identycznie po 93,7%.

Diagnostyka różnicowa

Podstawowym wyzwaniem diagnostycznym jest roz-
różnienie pacjentów z LVNC od osób z hipertrabekulacją LK 
jako wariantu normy. Trudność wynika co najmniej z dwóch 
faktów. Po pierwsze, wzmożone beleczkowanie u osób zdro-
wych jest dużo częstsze, niż pierwotnie sądzono. Po drugie, 
ustalenie bezwględnego punktu odcięcia na podstawie sa-
mej morfologii LK jest praktycznie niemożliwe, dlatego że 
istnieje kontinuum pomiędzy całkowitą normą, wzmożo-
nym beleczkowaniem a  patologiczną budową miokardium 
LK. Wśród innych patologii w  obrębie LK, które wymagają 
diagnostyki różnicowej z  LVNC, należy wymienić m.in. kar-
diomiopatię rozstrzeniową, kardiomiopatię przerostową, 
zwłaszcza z  zajęciem koniuszka, przerost LK w  przebiegu 
nadciśnienia tętniczego, fibroelastozę wsierdzia czy też skrze-
plinę w obrębie koniuszka LK. Wśród patologii w obrębie PK 
należy na pierwszym miejscu wymienić arytmogenną kardio-
miopatię PK, która dość często jest błędnie rozpoznawana 

Tab. I. Kryteria diagnostyczne niescalenia mięśnia lewej komory

Kryterium ilościowe Kryteria dodatkowe

echokardiografia

Chin i wsp. [6] 

stosunek warstwy scalonej do całkowitej grubości 
miokardium ≤ 0,5 (odległość pomiędzy nasierdziem 
a dnem zachyłka w stosunku do odległości pomiędzy 
nasierdziem a szczytem beleczek)
faza: końcowo-rozkurczowa
projekcja: przymostkowa w osi krótkiej

dwuwarstwowa struktura miokardium (nasierdziowa war-
stwa scalona, w obrębie wsierdzia warstwa niescalona)

Jenni i wsp. [25] 
stosunek warstwy niescalonej do scalonej > 2,0
faza: końcowo-skurczowa
projekcja: oś krótka

pogrubiałe miokardium z dwuwarstwową strukturą 
(cienka nasierdziowa warstwa scalona, w obrębie wsier-
dzia grubsza warstwa niescalona)
dominująca lokalizacja: segmenty środkowe ściany 
bocznej i dolnej oraz koniuszek
obecność głębokich zachyłków w obrębie miokardium 
z widocznym w badaniu dopplerowskim znakowanym 
kolorem przepływem krwi z jamy LK 
brak współistniejących patologii w obrębie serca

Stöllberger i wsp. [26] 

uwidocznienie w jednej projekcji > 3 beleczek zlokalizo-
wanych w części koniuszkowej poniżej przyczepów  
mm. brodawkowatych 
faza: dowolna
projekcja: dowolna

beleczki o takiej samej echogeniczności jak miokardium 
LK poruszające się zgodnie z cyklem pracy serca
przestrzenie międzybeleczkowe z widocznym w badaniu 
dopplerowskim znakowanym kolorem przepływem krwi 
z jamy LK

kardiologiczny rezonans magnetyczny

Petersen i wsp. [28]
stosunek warstwy niescalonej do scalonej > 2,3
faza: końcowo-rozkurczowa
projekcja: oś długa

brak

Jacquier i wsp. [29]
stosunek masy beleczek do masy całkowitej LK > 20%
faza: końcowo-rozkurczowa
projekcja: oś krótka

brak

LK – lewa komora.
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u chorych z LVNC z zajęciem LK i PK. Trudność wynika z faktu, 
że ze względu na dużą zmienność morfologii i znaczną ilość 
wariantów normy, nie zostały dotychczas opracowane odpo-
wiednie kryteria diagnostyczne zajęcia PK w przebiegu LVNC.

Objawy kliniczne

Spektrum objawów klinicznych LVNC jest bardzo sze-
rokie – od pacjentów całkowicie asymptomatycznych po 
wymagających leczenia transplantacją serca. U części osób 
LVNC manifestuje się po raz pierwszy w postaci nagłego zgo-
nu. Objawy, z którymi chorzy po raz pierwszy szukają pomo-
cy lekarskiej, są niespecyficzne i zależą od kilku czynników 
– od tego, czy LVNC występuje jako postać izolowana lub 
towarzyszy innym patologiom układu krążenia, czy manife-
stuje się w populacji pediatrycznej lub populacji dorosłych, 
czy też jest po raz pierwszy zdiagnozowane w trakcie badań 
przesiewowych u  osób z  dodatnim wywiadem rodzinnym 
[4]. Najczęstszymi zgłaszanymi objawami przy przyjęciu są: 
zmniejszona tolerancja wysiłku, duszność, niespecyficzny 
ból/dyskomfort w klatce piersiowej, kołatania serca, omdle-
nia lub powikłania zatorowe. W  największym dotychczas 
opublikowanym francuskim rejestrze obejmującym 105 
dorosłych chorych z  LVNC czas opóźnienia od pierwszego 
objawu do prawidłowej diagnozy był dość znaczny i wyniósł 
6,4 roku [31].

Zmiany obserwowane w  badaniu elektrokardiograficz-
nym (EKG) są również niespecyficzne. Do najczęściej wystę-
pujących należą: cechy przerostu LK, zaburzenia przewodze-
nia w postaci bloków odnóg (najczęściej blok lewej odnogi 
pęczka Hisa) lub bloków przedsionkowo-komorowych, za-
burzenia repolaryzacji, migotanie przedsionków (ang. atrial 
fibrillation – AF) czy też rzadziej cechy zespołu Wolfa-Parkin-
sona-White’a [4, 18]. 

Powikłania i rokowanie

Do klasycznej triady powikłań u  pacjentów z  zaawan-
sowaną postacią tej choroby należą: niewydolność układu 
krążenia, zaburzenia rytmu oraz systemowe powikłania za-
torowe. W  niektórych początkowych badaniach częstość 
występowania powikłań była przeszacowywana, ponieważ 
do tych badań włączano głównie pacjentów w zaawansowa-
nych stadiach choroby [4]. Charakterystykę pacjentów oraz 
częstość występowania powikłań u  chorych z  LVNC w  po-
pulacji pediatrycznej i  dorosłych przedstawiono na pod-
stawie opublikowanych danych (tab. II) [6, 8, 15, 24, 31–37].  
Dane z różnych badań często nie są porównywalne ze 
względu na heterogenne populacje, różne kryteria włącze-
nia (np. pacjenci tylko z izolowaną postacią choroby lub też 
z towarzyszącymi patologiami w obrębie układu krążenia), 
retrospektywny charakter badań oraz odmienne definicje 
wystąpienia powikłań. 

Niewydolność układu krążenia jest najczęściej obser-
wowanym powikłaniem u  chorych z  LVNC i  występuje  
w  ok. 50% przypadków. Wśród pacjentów z  objawową 
niewydolnością układu krążenia w  obrazie klinicznym do-
minują objawy niewydolności lewokomorowej, rzadziej 
prawokomorowej [38]. Wynikają one z  dysfunkcji zarówno 
skurczowej, jak i rozkurczowej LK i PK. 

Drugim najczęściej występującym powikłaniem są zabu-
rzenia rytmu, wśród których dominują arytmie komorowe. 
Częstoskurcze komorowe identyfikuje się u  17% chorych. 
Substratem arytmii jest włóknienie podwsierdziowe, które 
nie jest ograniczone tylko do segmentów objętych niesca-
leniem [39, 40]. Wśród arytmii nadkomorowych najczęściej 
wystepuje AF. We francuskim rejestrze [31] w momencie roz-
poznania LVNC AF stwierdzono u 6% chorych, u dalszych 7% 
wystąpił nowy epizod AF w ciągu 2–3 lat obserwacji.

Budowa miokardium LK predysponuje również do two-
rzenia się skrzeplin w obrębie głębokich zachyłków. Syste-
mowe powikłania zatorowe w początkowych doniesieniach 
były jednak przeszacowywane – obserwowano je aż u 24% 
[8] oraz 38% [6] pacjentów. Uwzględniając późniejsze opu-
blikowane badania, średnia częstość wystąpienia tych po-
wikłań jest znacznie mniejsza i  wynosi ok. 8%. Najczęściej 
stwierdza się przemijający napad niedokrwienny (ang. tran-
sient ischemic attack – TIA), udar mózgu, obecność skrzepliny 
w LK, zawał serca w przebiegu zatoru tętnic wieńcowych czy 
rzadziej inne obwodowe powikłania zatorowe.

Niekorzystne rokowanie u pacjentów z zaawansowaną 
postacią LVNC wynika przede wszystkim z  postępującej 
niewydolności układu krążenia oraz z arytmii komorowych 
prowadzących do nagłego zgonu sercowego. Konieczność 
przeszczepu serca lub zgon sercowy w tej populacji są dość 
częste i  występują łącznie u  18% chorych (odpowiednio 
12% i 6%). W ostatnich latach również w naszym ośrodku 
obserwujemy rosnącą liczbę pacjentów z LVNC kwalifiko-
wanych do przeszczepu serca [38]. Aktualnie wiarygodne 
ustalenie najsilniejszych niekorzystnych czynników pro-
gnostycznych nie jest łatwe ze względu na istnienie badań 
opartych na stosunkowo małych i heterogennych grupach 
chorych.
Leczenie

Tab. II. Charakterystyka oraz częstość występowania powikłań 
u chorych z niescaleniem mięśnia lewej komory w populacji pe-
diatrycznej i dorosłych (opracowanie zbiorcze na podstawie opu-
blikowanych danych; n = 505) [6, 8, 15, 24, 31–37]

Populacja 
pediatryczna

Populacja 
dorosłych

Razem

charakterystyka pacjentów

liczba pacjentów 159 346 505

płeć męska (%) 52 64 61

wiek (lata) 3,5 42,2 30,0

okres obserwacji (lata) 2,8 2,8 2,8

powikłania (%)

niewydolność układu 
krążenia*

60 43 49

częstoskurcze komorowe 14 19 17

systemowe powikłania 
zatorowe

8 8 8

zgon sercowy 11 13 12

przeszczep serca 4 6 6

*W poszczególnych opracowaniach wykorzystano odmienne definicje występo-
wania powikłań.
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Nie istnieje jak dotąd terapia celowana dla LVNC, a w le-
czeniu tej kardiomiopatii należy posługiwać się obowiązują-
cymi standardami dotyczącymi postępowania w niewydol-
ności układu krążenia, zaburzeniach rytmu, zapobieganiu 
wystąpienia nagłego zgonu czy powikłań zatorowych. 

Coraz częściej podkreśla się rolę odpowiednio wczes- 
nego włączenia standardowej terapii niewydolności serca 
u  bezobjawowych osób z  rozpoznanym LVNC z  pogarsza-
jącą się funkcją skurczową LK, chociaż skuteczność takiego 
postępowania nie została jeszcze sprawdzona w badaniach 
prospektywnych [4]. W  ostatnich latach potwierdzono, że 
chorzy z LVNC z odpowiednimi wskazaniami odnoszą rów-
nież korzyści z terapii resynchronizującej [41, 42]. Przy podej-
mowaniu decyzji o  implantacji kardiowertera defibrylatora 
należy posługiwać się aktualnie obowiązującymi wytyczny-
mi. Do tej pory brak jest jednak wiarygodnych danych, które 
oceniały skuteczność stosowania tych wytycznych w grupie 
chorych z LVNC [4]. 

Pewne kontrowersje istnieją w  kwestii stosowania od-
powiedniej profilaktyki powikłań zatorowych, która po-
zostaje istotnym problemem w  tej populacji. Początkowe 
doniesienia, które przeszacowywały częstość powikłań, su-
gerowały nawet konieczność stosowania doustnych anty- 
koagulantów u wszystkich osób z rozpoznaniem LVNC, nie-
zależnie od funkcji skurczowej LK [8]. Aktualnie dominuje 
pogląd, że doustne antykoagulanty powinny być rozwa-
żone po przebytym incydencie zatorowym oraz u chorych 
z  współistnieniem innych wskazań: AF, obecności skrzepli-
ny w LK lub znacznego upośledzenia funkcji skurczowej LK. 
Doustne antykoagulanty nie powinny być jednak stosowa-
ne rutynowo u bezobjawowych osób z LVNC. Z kolei grupa 
Pignatelli i wsp. [15] nie stwierdziła żadnych powikłań zato-
rowych w retrospektywnej obserwacji populacji pediatrycz-
nej LVNC, w której wszyscy pacjenci przyjmowali aspirynę. 
Kwestia stosowania leków przeciwkrzepliwych nie została 
jak dotąd ostatecznie rozstrzygnięta. 

Podsumowanie

Niescalenie mięśnia lewej komory jest coraz częściej 
rozpoznawaną jednostką chorobową ze względu na ros- 
nącą wiedzę dotyczącą tej patologii oraz postęp, jaki do-
konał się wśród nieinwazyjnych metod diagnostyki obra-
zowej. Niescalenie mięśnia lewej komory należy odróżnić 
od wzmożonego beleczkowania LK, które jest wariantem 
normy. To rozróżnienie nie zawsze jest jednoznaczne, po-
nieważ pełna norma, wzmożone beleczkowanie oraz LVNC 
stanowią makroskopowo pewne kontinuum. W diagnostyce 
LVNC badaniem obrazowym pierwszegu rzutu jest echokar-
diografia, jako badanie weryfikujące coraz częściej stosowa-
ny jest CMR. Do klasycznej triady powikłań należą: niewy-
dolność układu krążenia, zaburzenia rytmu oraz systemowe 
powikłania zatorowe. Rokowanie u części chorych jest nie-
korzystne, a przeszczep serca lub zgon sercowy w tej popu-
lacji są dość częste. Dalsze badania na większych grupach 
chorych są konieczne, aby rozstrzygnąć wiele spornych kwe-
stii, w tym m.in. ocenić korelację genotypowo-fenotypową, 
określić prawdziwą częstość powikłań i  ustalić optymalne 

metody leczenia.
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