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PODSUMOWANIE PRZYPADKU

U przedstawionego pacjenta zdiagnozowano kardiomiopati¢ z niescalenia lewej
komory (LVNC). Pacjent ma niewielkie objawowy i do$¢ dobrg wydolno$¢ fizyczng. Co
wazne, jest w rytmie zatokowym i nie ma zadnych danych na temat migotania przedsionkow
(AF), ani z wywiadu ani z 24-godzinnego monitorowania EKG. Nie obserwowano nigdy
powiktan zakrzepowo-zatorowych. Z drugiej strony, pacjent naduzywa alkohol w ostatnich
latach i pali papierosy.

DYSKUSJA

Kardiomiopatia z niescalenia lewej komory jest rzadka wrodzong postacig
kardiomiopatii, ktora prawdopodobnie wynika z przedwczesnego (podczas embriogenezy)
zatrzymania tworzenia si¢ struktury serca. Podstawowa cechg LVNC jest dwuwarstwowa
sciana LV, ktory sktada si¢ z cienkiej, ,,sprasowanej” warstwy miokardium od strony
nasierdzia i o wiele grubszej beleczkowanej warstwy migsnia sercowego od strony wsierdzia,
w ktorej sa glebokie, wypetnione krwig zachyiki..

Prawdziwa epidemiologia LVNC w ogodlnej populacji nie jest znana. W szeroko
cytowanym rejestrze szwajcarskim byto tylko 34 zdiagnozowanych przypadkéow LVNC, na
podstawie badania echokardiograficznego, w ciggu 15 lat (0,014% wszystkich badan
echokardiograficznych). Szczegoétowa analiza drzewa genealogicznego i badaniach
echokardiograficzne krewnych wykazuja rodzinne wystepowanie LVNC od 12 do 50%
przypadkoéw. Pierwsze badania wskazywaly na bardzo zle rokowanie u pacjentow z
rozpoznaniem LVNC z ponad 35% $miertelnoscia W obserwacji 4-letniej. Badania te
pochodzity jednak gtéwnie z osrodkow Ill-referencji i dotyczyty najciezej chorych pacjentow,
ktorzy ponadto nie byli leczeni nowoczesna farmakoterapia. Nowsze badania wykazatly, ze
rokowanie w LVNC nie jest az tak zte. W jednym badaniu u 45 pacjentoéw z LVNC, 4-letnie
przezycie wyniosto az 97% .

Ze wzgledu na niskg czestos¢ wystepowania i trudng diagnostyke brak badan
randomizowanych w LVNC, dlatego postepowanie jest oparte wytyczne innych rodzajow
kardiomiopatii i niewydolnosci serca. Co wigcej, nie ma swoistego leczenia LVNC.
Generalnie, pacjenci z objawami niewydolnosci serca (NS), ktorzy maja echokardiograficzne
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cechy dysfunkcji skurczowej lewej komory powinni by¢ leczeni zgodnie z wytycznymi
Niewydolnosci Serca Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego. Ze wzgledu na
zmieniong strukture lewej komory z gl¢bokimi wglebieniami, powodujacymi zawirowania i
gromadzenie krwi, pacjenci z LVNC maja zwigkszone ryzyko zdarzen zakrzepowo-
zatorowych, zwlaszcza gdy towarzyszy migotanie przedsionkoéw (AF). Dlatego postuluje sie
raczej niski prog decyzyjny dla doustnego leczenia przeciwkrzepliwego. Pacjenci z LVNC sa
takze podatni na grozne dla zycia komorowe zaburzenia rytmu serca. W jednym badaniu az u
20% pacjentow stwierdzono czestoskurcz komorowy w 24-godzinnym monitorowaniu EKG.
Dlatego tez, niczaleznie 0d obecnosci objawow arytmii zalecane jest coroczne badanie EKG
metoda Holtera u wszystkich pacjentow z LVNC. Wskazania do implantacji kardiowertera-
defibrylatora (ICD) nie r6znig si¢ od standardowych zalecen dla chorych z kardiomiopatig
nie-niedokrwienng. Jednak pacjenci z LVNC sa prawdopodobnie narazeniu na wigksze
ryzyko nagtego zgonu sercowego (SCD), stad tez powszechniejsze stosowanie ICD. Ogolnie
przyjete Kkryteria do prewencji pierwotnej SCD za pomoca ICD naleza omdlenia, nie
utrwalony czg¢stoskurcz komorowy, cigzkie uposledzenie funkcji skurczowej (FW < 35%).

OPINIA EKSPERTA

Pacjent powinien by¢ regularnie monitorowany w specjalistycznym osrodku dla
kardiomiopatii i niewydolnosci serca. W zakresie farmakoterapii, powinny by¢ stosowane
standardowe, zaaprobowane leki NS, dlatego sotalol nalezy zastgpi¢ innym beta-blokerem,
najkorzystniejszym jest karwedilol. Trudniejsza kwestia jest optymalne leczenie
przeciwzakrzepowe. Dotychczasowe dane sga niewystarczajace do sformulowania
jednoznacznych zalecen. Za przewlekla antykoagulacja przemawia sama diagnoza LVNC,
mlody wiek i przewidywana dlugo$¢ zycia. Z drugiej strony istnieja argumenty przeciw
leczeniu przeciwzakrzepowemu, takie jak rytm zatokowy, brak wywiadu powiktan
zakrzepowo-zatorowych, dobry stan ogélny, a takze naduzywanie alkoholu. Ostateczna
decyzja jest trudna i powinna by¢ podjeta z uwzglednieniem $§wiadomej opinii pacjenta.
Odnosnie terapii za pomoca implantowanych urzadzen, istnieja silne wskazania do
implantacji ICD. Niemniej jednak prawdziwe ryzyko naglej $mierci sercowej jest
prawdopodobnie niewielkie i u tak jak u wiekszo$ci pacjentow z ICD, urzagdzenie moze by¢
nieaktywne przez diugie lata lub w gorszym przypadku moze prowadzi¢ do nieskutecznej i
szkodliwej terapii, jak np. wyladowania ICD podczas napadu szybkiego AF. W chwili
obecnej nie ma zadnych wskazan do terapii resynchronizujacej (CRT) lub bardziej
zaawansowanych technik inwazyjnych .

PODSUMOWANIE

Farmakoterapia LVNC nie jest zwyczajowo rézna od leczenia kaardiomipatii
rozstrzeniowej 1 oparta o wytycznych NS. Decyzja odnosnie doustnej terapii
przeciwkrzepliwej jest trudna i powinna by¢ podjeta po wnikliwej ocenie wszystkich za i
przeciw, a takze po uwzglednieniu zdania pacjenta. Zaleca si¢ ICD, zwlaszcza gdy sa
obserwowane arytmie komorowe.
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