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PODSUMOWANIE PRZYPADKU

27 letni pacjent z niescaleniem mig$nia lewej komory (LVNC) i uposledzona funkcja
skurczowa mig$nia sercowego po dekompensacji kragzeniowo oddechowej zpostat przyjety do
naszego Centrum Choréb Rzadkich Ukladu Sercowo-Naczyniowego w celu poglebienia
diagnostyki. W wywiadzie zglaszal ograniczenie tolerancji wysitkowej. W 12
odprowadzeniowym EKG stwierdzono rytm zatokowy, 75/min oraz cechy przerostu obu
przedsionkow i migsénia lewej komory serca. W echokardiografii przezklatkowej wykazano
powickszony wymiar lewej komory serca, uposledzong funkcje skurczowa serca z
umiarkowang niedomykalno$cia mitralng 1 trojdzielng oraz zwigkszone beleczkowanie
wsierdzia ze spontanicznym przeptywem krwi migdzy lakunami beleczek. W magnetycznym
rezonansie migénia sercowego stwierdzono uposledzona kurczliwo$¢ migsnia sercowego,
zwigkszone wymiary lewej komory serca i stosunek grubosci warstw NC/C > 2,3 (kryteria
Petersena) — Niescalenia Migénia Lewej Komory Serca. W badaniu EKG metoda Holtera
rejestrowano istotng arytmi¢ komorowa.

DYSKUSJA

Niescalenie migs$nia lewej komory albo “migsien gabczasty” jest rzadka wrodzong
kardiomiopatia, ktéra mozna rozpoana¢ w kazdym wieku pacjenta. Wystepuje tutaj cienka
warstwa epikardialna oraz rozlegta niescalona z poprzednig warstwa endokardialna, wybitnie
beleczkowana z glebokimi zachytkami, ktdre maja facznos¢ z jama lewej komory serca a nie
z krazeniem wiencowym [1], prawdopodobnie powstale w wyniku zatrzymania scalenia
migsnia sercowego w okresie zycia wewnatrzmacicznego. Na podstawie badan
echokardiograficznych czestos¢ wystgpowania w ogdlnej populacji tej nieprawidlowosci
waha si¢ od 0,014 do 1,3%. Stan ten moze prowadzi¢ do niewydolno$ci migsnia serca,
groznych komorowych zaburzen rytmu serca i zatorow obwodowych [2]. Przy braku
jednolitych kryteriow rozpoznania, badanie echokardiograficzne pozostaje gldwnym
narzedziem diagnostycznym. Rezonans magnetyczny mig$nia sercowego potwierdza
rozpoznanie niescalenia mig$nia sercowego poniewaz badanie echokardiograficzne nie
pozwala na pelne obrazowanie koniuszka serca. Wystepuje klasyczna triada objawow:
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niewydolnos$¢ serca, grozne arytmie komorowe oraz zatory obwodowe. Oechslin i wsp.[3]
opisali grup¢ 34 zagrozonych chorych z niescaleniem mig$nia lewej komory serca, z
obecnoscig rozstrzeni lewej komory serca, niska frakcja wyrzutowsa, z I11-IV klasg NYHA
niewydolnosci krazenia, utrwalonym lub przetrwalym migotaniem przedsionkéw, blokiem
odnogi peczka Hisa czyli ze zlym rokowaniem, kwalifikujagcych si¢ do implantacji
kardiowertera-defibrylatora serca (ICD) i przeszczepu serca. Smiertelno$é byta podobna jak
w kardiomiopatii nieischemicznej (przezycie 3 letnie wynosito 83-85%) [4].

OPINIA EKSPERTA

W przypadku istotnych arytmii komorowych i upos$ledzonej kurczliwosci migsnia
sercowego (EF<35%) implantacja ICD staje si¢ konieczna.

WNIOSKI

Pacjenci z niescaleniem mig$nia lewej komory serca, z obecnoscig rozstrzeni lewe;j
komory serca, niskg frakcja wyrzutowa, z III-IV klasa NYHA niewydolnosci krazenia,
utrwalonym lub przetrwatym migotaniem przedsionkoéw, blokiem odnogi peczka Hisa czyli
ze zkym rokowaniem kwalifikujg si¢ do implantacji kardiowertera-defibrylatora serca (ICD).
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