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Kardiomiopatia z niescalenia lewej i prawej
komory - przydatnosc¢ kardiologicznego rezonansu
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Non-compaction of left and right ventricular myocardium

- role of cardiac magnetic resonance imaging

/

i

Karol Miszalski-Jamkal?, Jarostaw Rycaj?, Jan Gtowacki?#, Beata Chodér3, Agnieszka Bietka®, Jan Ktys2,

Radostaw Kwiecifiski?, Zbigniew Kalarus!

10ddziat Kliniczny Kardiologii, Katedra Kardiologii, Wrodzonych Wad Serca i Elektroterapii Slaskiego Uniwersytetu Medycznego

w Katowicach, Slaskie Centrum Choréb Serca w Zabrzu

2Pracownia Diagnostyki Obrazowej Slaskiego Centrum Choréb Serca w Zabrzu

3Katedra Kardiologii, Wrodzonych Wad Serca i Elektroterapii z Oddziatem Kardiologii Dzieciecej Slaskiego Uniwersytetu
Medycznego w Katowicach, Slaskie Centrum Choréb Serca w Zabrzu

“Katedra i Zaktad Radiologii Lekarskie] i Radiodiagnostyki Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

5|l Katedra i Oddziat Kliniczny Kardiologii Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach, Slaskie Centrum Choréb Serca

w Zabrzu

Kardiochirurgia i Torakochirurgia Polska 2011; 8 (3): 409-413

Streszczenie

W ciggu ostatnich dwoch dekad pogtebiajaca sie wiedza do-
tyczaca kardiomiopatii z niescalenia lewej komory (ang. left
ventricular non-compaction — LVNC) spowodowata eksponen-
cjalny wzrost liczby rozpoznawanych przypadkéw. Niescalenie
lewej komory uznawane jest w niektérych doniesieniach za
trzecig najczestsza przyczyne wszystkich pierwotnych kardio-
miopatii. Jego cecha charakterystyczna jest obecnosé warstwy
niescalonego, czyli nadmiernie beleczkowanego, miokardium
lewej komory, chociaz zajecie réwniez prawej komory nie
jest rzadkie. Niescalenie lewej komory moze prowadzi¢ do
niewydolnosci serca, arytmii komorowych oraz systemowych
powiktan zatorowych, zaréwno w populacji pediatrycznej, jak
i u oséb dorostych. Echokardiografia i kardiologiczny rezo-
nans magnetyczny (ang. cardiac magnetic resonance — CMR)
s3 najczesciej uzywanymi metodami obrazowymi u chorych
z podejrzeniem LVNC. W pracy przedstawiono przypadek
12-letniego chtopca z kardiomiopatia z niescalenia lewej i pra-
wej komory wymagajaca ortotopowego przeszczepu serca.

Stowa kluczowe: niewydolnos¢ krazenia, kardiomiopatia z nie-
scalenia, kardiologiczny rezonans magnetyczny, przeszczep serca.
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dza dotyczaca kardiomiopatii z niescalenia lewej komory

Abstract

Left ventricular non-compaction (LVNC) has gained growing
awareness in the last two decades resulting in the exponential
increase in number of diagnosed cases. This condition has
already been reported as the third most frequent primary
cardiomyopathy. It is characterized by the presence of non-
compacted myocardial layer lining left ventricular cavity,
although involvement of the right ventricle is not uncommon.
LVNC could potentially lead to heart failure, ventricular
arrhythmias and systemic embolic events, both in pediatric
and adult populations. Echocardiography and cardiac magnetic
resonance have been commonly used in patients suspected
of LVNC. We present a case of a 12-year-old boy with non-
compaction of left and right ventricular myocardium treated
with orthotopic heart transplantation.

Key words: heart failure, left ventricular non-compaction, car-
diac magnetic resonance, heart transplantation.
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doniesieniach za trzecig najczestsza przyczyne wszystkich
pierwotnych kardiomiopatii [1]. Jej cecha charakterystyczna
jest obecnos¢ warstwy niescalonego, czyli nadmiernie be-
leczkowanego, miokardium lewej komory, chociaz zajecie
rowniez prawej komory nie jest rzadkie. Niescalenie lewej
komory moze prowadzi¢ do niewydolnosci serca, arytmii
komorowych oraz systemowych powiktan zatorowych, za-
rowno w populacji pediatrycznej, jak i u 0séb dorostych.

Postep w zakresie nieinwazyjnych metod diagnostyki
obrazowej umozliwia coraz doktadniejsza diagnostyke tej
patologii. Echokardiografia i kardiologiczny rezonans ma-
gnetyczny (ang. cardiac magnetic resonance — CMR) s3 naj-
czesciej uzywanymi metodami obrazowymi u chorych z po-
dejrzeniem LVNC. Do tej pory zostato opublikowanych wiele
roznych kryteriéw echokardiograficznych LVNC [2-5], jed-
nak ich wzajemna korelacja jest bardzo staba [6]. Doktad-
nos¢ diagnostyczna echokardiografii jest ograniczona m.in.
przez dostepnos¢ tzw. okna akustycznego, brak mozliwosci
uzyskiwania dowolnych przekrojéw jam serca oraz znacz-
na zaleznos¢ od doswiadczenia osoby wykonujacej bada-
nie. Kardiologiczny rezonans magnetyczny jest pozbawiony
wyzej wymienionych ograniczen. Co wiecej, uzyskiwana
jakos¢ obrazéw pozwala na bardziej precyzyjna ocene mor-
fologiczng miokardium i funkcji skurczowej lewej i prawej
komory. Dzieki temu ostatnio systematycznie rosnie rola
CMR w diagnostyce LVNC [7, 8].

Ponizej przedstawiamy przypadek chorego z kardiomio-
patig z niescalenia lewej i prawej komory, u ktérego wy-
konano przeszczep serca, a ostateczne rozpoznanie zostato
ustalone na podstawie badania CMR.

Opis przypadku
12-letni chtopiec o wadze 30 kg z narastajagcym zmniej-
szeniem tolerancji wysitku fizycznego i kardiomiopatia roz-

A

strzeniowa zostat skierowany na Oddziat Kardiologii. Przy
przyjeciu chory byt w stanie ogélnym dos¢ dobrym, w I1l kla-
sie czynnosciowej wg NYHA, w badaniu fizykalnym zwraca-
ty uwage niemiarowa akcja serca oraz tachykardia. Wywiad
rodzinny chorego bez obcigzen. W badaniu elektrokardio-
graficznym (EKG) stwierdzono rytm zatokowy o czestosci
110/min zaktécony pojedynczymi dodatkowymi pobudze-
niami komorowymi, prawogram oraz niepetny blok prawej
odnogi peczka Hisa. Zdjecie rentgenowskie klatki piersio-
wej uwidocznito powiekszona sylwetke serca. W badaniu
echokardiograficznym przezklatkowym stwierdzono po-
wiekszenie jamy lewej komory z uposledzong kurczliwoscia
globalng (EF = 35%) i uogblniona hipokineza bez istotnych
hemodynamicznie wad zastawkowych. W 24-godzinnym ba-
daniu EKG metoda Holtera stwierdzono jedynie pojedyncze
dodatkowe pobudzenia komorowe bez obecnosci ztozonych
form arytmii. Stosujac typowe leczenie, uzyskano poprawe
subiektywng i obiektywng stanu chorego, obserwowano
m.in. istotne zmniejszenie stezenia NT pro-BNP

Chory pozostawat pod regularng opieka ambulatoryj-
n3. W jednym z kontrolnych badan echokardiograficznych
zwrécono uwage na wzmozone beleczkowanie w zakre-
sie jamy lewej komory. Celem doktadniejszej oceny mio-
kardium zaplanowano badanie tomografii komputerowe;.
W badaniu 64-warstwowej tomografii komputerowe] po-
twierdzono dwuwarstwowg strukture miokardium lewej
komory w zakresie Sciany bocznej, tylnej i dolnej (ryc. 1.).
Stosunek warstwy niescalonego miokardium do warstwy
scalonej zostat oceniony na 11,0 mm/4,5 mm = 2,44.

W okresie nastepnych 12 miesiecy obserwowano stop-
niowa progresje objawéw niewydolnosci kragzenia z postepu-
jacym dalszym uposledzeniem globalnej funkcji skurczowej
lewej i prawej komory przy stale utrzymujacych sie podwyz-
szonych wartosciach stezenia N-koncowego propeptydu

B

Ryc. 1A-B. 64-warstwowa tomografia komputerowa bez bramkowania EKG, projekcja koniuszkowa czterojamowa (A) oraz projekcja
w osi krotkiej (B). Widoczna dwuwarstwowa struktura miokardium w zakresie Sciany boczno-tylno-dolnej lewej komory
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natriuretycznego typu B (NT pro-BNP). W celu ostatecznej
weryfikacji etiologii niewydolnosci uktadu krazenia chorego
skierowano na badanie CMR. W badaniu CMR rozpoznano
kardiomiopatie z niescalenia lewej komory z zajeciem pra-
wej komory (ryc. 2.) ze znacznym uposledzeniem kurczliwo-
3ci globalnej obu komor (RVEF — 16%, LVEF — 15%). Stosunek
warstwy niescalonego miokardium do warstwy scalonej
zostat oceniony na 12,0 mm/3,0 mm = 4,0. W poréwnaniu
z wykonanym 12 miesiecy wczesniej badaniem tomografii
komputerowej zwracata uwage znaczna progresja rozstrzeni
prawego przedsionka i jamy prawej komory z ciezkiego stop-
nia niedomykalnoscig zastawki tréjdzielnej. Uwidocznione
rozkurczowe sptaszczenie przegrody miedzykomorowe] od-
powiadato przeciazeniu objetosciowemu prawej komory.
Chory zostat ponownie przyjety na Oddziat Kardiolo-
gii w celu ustalenia dalszego postepowania. Przy przyjeciu
chory byt w stanie ogélnym ciezkim z dusznoscig spoczyn-
kowa, obrzekami koficzyn dolnych i wodobrzuszem. Cisnie-
nie tetnicze krwi wynosito 90/60 mm Hg. W badaniu echo-
kardiograficznym przezklatkowym stwierdzono znaczne
powiekszenie jamy prawej komory i prawego przedsionka
z funkcjonalnym brakiem zastawki tréjdzielnej i znacznym
uposledzeniem kurczliwosci globalnej prawej i lewej komory
(EF = 15%). Stosujac intensywna farmakoterapie, uzyskano
jedynie nieznaczng poprawe stanu pacjenta. Stezenie NT pro-
-BNP wynosito 10 157 pg/ml. W tescie zuzycia tlenu uzyskano
maksymalnie wartos¢ 13,9 ml/kg m.c./min. Majac na uwadze
schytkowa postaé niewydolnosci krazenia niepoddajaca sie
leczeniu farmakologicznemu, chorego zakwalifikowano do
transplantacji serca. Osiem miesiecy p6zniej przeprowadzono
ortotopowy przeszczep serca. Wczesny okres po przeszczepie

A

byt przejsciowo powiktany licznymi uogélnionymi napadami
padaczkowymi wymagajacymi zastosowania Sspiaczki thio-
pentalowej i wentylacji mechanicznej. W okresie péznym roz-
poznano objawowa infekcje wirusem cytomegalii. Wigczono
terapie antywirusowa, uzyskujac ustgpienie infekcji. W ak-
tualnej, ponad 12-miesiecznej obserwacji pacjent pozostaje
w stanie ogblnym bardzo dobrym. W wykonywanych plano-
wo biopsjach endomiokardialnych nie stwierdzono istotnych
cech odrzucania komérkowego, a kontrolne badania echo-
kardiograficzne przezklatkowe potwierdzaja prawidtowa
skurczowa funkcje obu komoér serca przeszczepionego.

Dyskusja

Kardiomiopatia z niescalenia, okreSlana réwniez jako
kardiomiopatia gabczasta, jest znacznie czesciej wyste-
pujaca jednostka chorobowa, niz pierwotnie sadzono. Jest
uznawana obecnie za trzecig najczestsza przyczyne wszyst-
kich pierwotnych kardiomiopatii (obok kardiomiopatii roz-
strzeniowej i przerostowej), a jej wystepowanie w tej gru-
pie chorych oceniono na ok. 9-10% [1]. Wzrost czestosci
rozpoznah wynika ze stale rosnacej wiedzy dotyczacej tej
patologii oraz z postepu, jaki dokonat sie ostatnio wsrod
nieinwazyjnych metod obrazowych.

Do klasycznej triady powiktan u pacjentéw z zaawanso-
wang postacia tej choroby naleza: niewydolnos¢ uktadu kra-
zenia, arytmie komorowe oraz systemowe powiktania zato-
rowe. W poczatkowych badaniach czestos¢ wystepowania
powiktan byta przeszacowywana, poniewaz do tych badan
wiagczano gtéwnie pacjentéw w zaawansowanych stadiach
choroby [9]. Czestos¢ wystepowania powiktaii u chorych
z LVNC na podstawie aktualnych danych zebrano w tabeli I.

B

Ryc. 2A-B. Kardiologiczny rezonans magnetyczny, technika kinematograficzna SSFP, faza koncowo-rozkurczowa, projekcja koniuszkowa
czterojamowa (A) oraz projekcja w osi krotkiej (B). Widoczne zajecie lewej oraz prawej komory (cze$¢ naptywowa, wolna Sciana oraz
koniuszek) z dwuwarstwowa struktura miokardium: wzmozona warstwa niescalonego miokardium z towarzyszacym Scieficzeniem
warstwy scalonej. W poréwnaniu z wykonanym 12 miesiecy wczesniej badaniem tomografii komputerowej znaczna progresja rozstrzeni

prawego przedsionka i jamy prawej komory
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Tab. I. Czestos¢ wystepowania powiktai u chorych z kardiomiopa-
tig z niescalenia lewej komory

Typ powiktania Czestosc wystepowania (%)

niewydolnos¢ uktadu krazenia ~50
czestoskurcze komorowe ~20
systemowe powiktania zatorowe 0-10
przeszczep serca 0-10
Zgon sercowy 0-10

Mechanizmy genetyczne odpowiedzialne za fenotyp
LVNC pozostaja w znacznej mierze nieznane. Aktualnie do-
stepne testy pozwalaja na identyfikacje mutacji sprawczej
jedynie u mniej niz jednej trzeciej przypadkéw. Do najcze-
sciej identyfikowanych naleza mutacje w obrebie genu
a-dystrobrewiny oraz genu G4.5, a dziedziczenie jest zwykle
autosomalne dominujace lub sprzezone z chromosomem X
[10]. Geny odpowiedzialne za LVNC sg powiazane takze z in-
nymi fenotypami klinicznymi, mianowicie kardiomiopatia
rozstrzeniowa i kardiomiopatia przerostowa. Analiza mutacji
genowych pozostaje ciggle wyzwaniem, poniewaz rozpo-
znanie kliniczne LVNC czesto nie jest jednoznaczne.

Ustalenie ostatecznego rozpoznania LVNC opiera sie
w praktyce klinicznej na nieinwazyjnych metodach obrazo-
wych: echokardiografii przezklatkowej oraz CMR, rzadziej
wykorzystywane s3g inne metody, np. tomografia kompu-
terowa. Echokardiografia przezklatkowa pozostaje najlep-
szym badaniem przesiewowym u chorych z podejrzeniem
LVNC. Do tej pory zostato opublikowanych wiele réznych
kryteriow echokardiograficznych LVNC [2-5], jednak ich
wzajemna korelacja jest bardzo staba [6]. Doktadnos¢ dia-
gnostyczna echokardiografii jest ograniczona m.in. przez
dostepnos¢ tzw. okna akustycznego, brak mozliwosci uzy-
skiwania dowolnych przekrojéw jam serca oraz znaczna
zaleznos¢ od doswiadczenia osoby wykonujacej badanie.
W diagnostyce LVNC rosnie ostatnio systematycznie rola
CMR [7, 8], ktéry coraz czesciej jest wykorzystywany jako
badanie weryfikujace. Kardiologiczny rezonans magnetycz-
ny jest pozbawiony wyzej wymienionych ograniczef echo-
kardiografii. Co wiecej, uzyskiwana jakos¢ obrazéw pozwa-
la na bardziej precyzyjna ocene morfologiczng miokardium
i funkcji skurczowej lewej i prawej komory. Kryteria diagno-
styczne CMR opierajg sie na ocenie maksymalnego stosun-
ku warstwy niescalonego i scalonego miokardium lewej
komory w fazie kohcowo-rozkurczowej (norma < 2,3) [7]
oraz na ocenie ilosciowej masy niescalonego miokardium
w stosunku do catkowitej masy miokardium lewej komory
(norma < 20%) [8]. Trudnosci dostarcza czasem natomiast
jednoznaczne rozpoznanie zajecia prawej komory w prze-
biegu LVNC. Ze wzgledu na duza zmiennos¢ morfologii
i znaczna liczbe wariantéw normy, nie zostaty dotychczas
opracowane odpowiednie kryteria diagnostyczne zajecia
prawej komory w przebiegu LVNC.

Réwniez w prezentowanym przypadku ustalenie rozpo-
znania LVNC byto mozliwe dzieki wykonaniu bardziej za-
awansowanych nieinwazyjnych badah obrazowych uktadu
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krazenia. Podejrzenie LVNC zostato postawione juz na pod-
stawie doktadnego rutynowego badania echokardiograficz-
nego, ktére pozostaje najlepszym badaniem przesiewowym
u tych chorych. Ostateczna weryfikacje umozliwito wykona-
nie CMR — uwidoczniono dwuwarstwowag strukture miokar-
dium z patologicznie podwyzszonym maksymalnym stosun-
kiem warstwy niescalonego i scalonego miokardium lewej
komory. Ten sam parametr oceniony za pomoca tomografii
komputerowej byt natomiast znacznie mniejszy. W badaniu
tomografii komputerowej uwidocznienie granicy pomiedzy
osierdziem a miokardium nastrecza czasem znacznych trud-
nosci, co moze prowadzi¢ do przeszacowywania grubosci
warstwy scalonego miokardium i tym samym zanizenia sto-
sunku warstwy niescalonego i scalonego miokardium.

Chorzy, ktérzy kierowani s do CMR juz z wstepnym
podejrzeniem LVNC na podstawie badania echokardiogra-
ficznego, sa dominujaca grupa w naszym osrodku. Druga,
mniejsza grupe chorych, u ktérych zostaje ostatecznie roz-
poznane LVNC, stanowig pacjenci kierowani do CMR z kar-
diomiopatia rozstrzeniowga, komorowymi zaburzeniami ryt-
mu o nieznanej etiologii, czesto rowniez w celu wykluczenia
arytmogennej dysplazji prawej komory czy juz znacznie
rzadziej po przebytym incydencie zatorowym.

Ponadto nalezy podkresli¢, ze przebieg kliniczny prezen-
towanego chorego byt nietypowy wsrdd grupy pacjentéw
z kardiomiopatia z niescalenia z objawowa niewydolnoscia
uktadu krazenia. W obrazie klinicznym dominowaty w tym
przypadku objawy kliniczne niewydolnosci prawokomoro-
wej. W naszej ocenie masywna rozstrzen prawej komory ze
znacznie wzmozonym beleczkowaniem z ciezka dysfunk-
cja zastawki tréjdzielnej moze byé wtasnie wyttumaczona
dominujacym zajeciem prawej komory w przebiegu kardio-
miopatii z niescalenia.

Aktualne morfologiczne kryteria LVNC s3 ciagle dalekie
od pozadanego poziomu doktadnosci. Umiarkowanie wzmo-
zone beleczkowanie moze by¢ wariantem normy, a istnienie
granicznych postaci wzmozonego beleczkowania lub niesca-
lenia lewej komory jest duzo czestsze, niz pierwotnie sadzo-
no. Ten fakt potwierdza posrednio teze, ze istnieje pewne
continuum pomiedzy petng norma, wzmozonym beleczko-
waniem a patologiczng budowa miokardium lewej komo-
ry. Jednoznaczne rozstrzygniecie obecnosci patologicznego
niescalenia u takich oséb wymaga znacznego doswiadcze-
nia i dostarcza czasem niematych trudnosci. Istnieje zatem
koniecznos¢ zdefiniowania dodatkowych kryteriow funkcjo-
nalnych LVNC, ktére uzupetnityby klasyczne kryteria morfo-
logiczne. Biorac pod uwage dos¢ dtugi okres przedkliniczny
LVNC, te dodatkowe parametry funkcjonalne powinny by¢
nie tylko przydatne w ustaleniu wtasciwego rozpoznania, ale
takze poméc w identyfikacji pacjentéw z LVNC o zwiekszo-
nym ryzyku wystapienia przysztych powiktan.

Whnioski

Kardiomiopatia z niescalenia jest coraz czesSciej roz-
poznawang jednostka chorobowg ze wzgledu na rosnaca
Swiadomosé i postep, jaki dokonat sie w zakresie nieinwa-
zyjnych metod obrazowych. Echokardiografia oraz CMR s3
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najczesciej wykonywanymi badaniami obrazowymi w tej
grupie chorych. Rosnaca wiedza dotyczaca tej patologii
umozliwia ustalenie wtasciwego rozpoznania oraz wyboér
witasciwej metody leczenia.
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