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Streszczenie

Wstep. Niescalenie miesnia lewej komory (LVNC) jest rzadkg postacia kardiomiopatii
o zréznicowanym obrazie klinicznym i genetycznym, dlatego tez wcigz stanowi duzy pro-
blem diagnostyczny i terapeutyczny w populacji pediatryczne;.

Cel pracy. Celem pracy byfa retrospektywna analiza obrazu klinicznego u dzieci
z LVNC oraz poréwnanie prezentaciji klinicznej u pacjentéw z/bez potwierdzonego w ba-
daniach obrazowych rozpoznania LVNC hospitalizowanych w Klinice Kardiologii Instytutu
,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” w latach 2003-2016.

Materiat i metody. Analiza objeto 20 dzieci: 9 dziewczynek i 11 chtopcéw, w wieku
od 3 do 16 lat (mediana 9,25 roku) z podejrzeniem LVNC. Analizowano: wywiad rodzin-
ny, objawy kliniczne, klase wydolno$ci NYHA/Rossa, wartos¢ NT-proBNP, spoczynkowy
oraz 24-godzinny zapis EKG, wynik badania radiologicznego klatki piersiowej, echokar-
diograficznego oraz badania serca metoda rezonansu magnetycznego. Wszyscy pacjen-
Ci zostali podzieleni na grupe z potwierdzong w badaniach obrazowych kardiomiopatia
z niescalenia mieénia lewej komory oraz grupe dzieci, u ktérych opisywano nadmierne
beleczkowanie migsnia lewej komory, bez potwierdzenia LVNC wedtug aktualnych kryte-
riéw diagnostycznych.

Wyniki. W obrazie klinicznym u dzieci z LVNC dominowaty objawy niewydolno$ci ser-
ca, komorowe i nadkomorowe zaburzenia rytmu serca, zaburzenia przewodzenia przed-
sionkowo-komorowego oraz zaburzenia okresu repolaryzacji. U wszystkich 20 pacjentéw
w badaniu echokardiograficznym stwierdzono nadmierne beleczkowanie mieénia lewej
komory. Kryteria echokardiograficzne rozpoznania LVNC (stosunek warstwy niescalone;j
do scalonej miesnia sercowego > 2) stwierdzono u 6 (30%) dzieci. Kryteria diagnostycz-
ne LVNC w badaniu rezonansem magnetycznym wystepowaty u 9 sposréd 11 badanych
pacjentow (82%).

Whioski. Istotnym problemem klinicznym u dzieci z LVNC sg objawy niewydolnosci
serca, komorowe i nadkomorowe zaburzenia rytmu serca oraz zaburzenia przewodzenia
przedsionkowo-komorowego. Rozpoznanie LVNC u dzieci wciaz jest duzym problemem
z uwagi na zréznicowanie obrazu morfologicznego beleczkowania lewej komory oraz brak
kryteriow diagnostycznych dedykowanych dla populacji pediatrycznej. Nie u wszystkich
pacjentow z nadmiernym beleczkowaniem migénia lewej komory wystepuja echokardio-
graficzne i rezonansowe kryteria diagnostyczne LVNC. Badanie serca metoda rezonansu
magnetycznego jest niezwykle czutg i przydatng metoda w diagnostyce LVNC u dzieci.

Summary

Introduction. Left ventricular non-compaction (LVNC) is a rare form of cardiomyopathy
with varying clinical and genetic features, and therefore remains a serious diagnostic and
therapeutic problem in the pediatric population.

Aim. The aim of the study was a retrospective analysis of the clinical profile in children
with left ventricular non-compaction and comparison of clinical presentation in patients
with or without confirmed LVNC in imaging studies hospitalized in the Department of Car-
diology at the Children’s Memorial Health Institute in the years 2003-2016.

Material and methods. The analysis included 20 children, in age 3 to 16 years (median
age 9.25 years) with suspicion of LVNC. We analyzed familial history, NYHA/Ross class,
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NT-proBNP value, clinical symptoms, rest and 24-hour Holter ECG, imaging studies (chest
x-ray, echocardiography, cardiovascular magnetic resonance). All patients were divided
into a group with confirmed LVNC by imaging studies and a group of children who had left
ventricular hypertrabeculation, without LVNC confirmation according to current diagnostic
criteria.

Results. In children with LVNC clinically dominant symptoms of heart failure, ventricu-
lar and supraventricular arrhythmias, cardiac conduction disturbances and ventricular re-
polarization abnormalities were found. In all 20 children in echocardiography left ventricu-
lar hypertrabeculation was observed. The echocardiographic criteria for diagnosis LVNC
(the ratio of non-compacted to compacted layer > 2) was found in six (30%) children.
LVNC diagnostic criteria in CMR were diagnosed in 9 among 11 examined patients (82%).

Conclusions. An important clinical problem in children with LVNC are heart failure,
ventricular and supraventricular arrhythmias, atrioventricular conduction disorders, and re-
polarization abnormalities. The diagnosis of LVNC in children is still a big challenge due to
the diverse morphology of the left ventricular hypertrabeculation and the lack of diagnostic
criteria dedicated to the pediatric population. Not all patients with left ventricular hypertra-
beculation meet echocardiographic and magnetic resonance diagnostic criteria for LVNC.
Cardiovascular magnetic resonance imaging is very sensitive and useful method in the

diagnosis of LVNC in children.

WSTEP
Niescalenie miesnia lewej komory serca (ang. left
ventricular non-compaction — LVNC) jest rzadkg po-
stacig kardiomiopatii o podtozu genetycznym, ktéra
charakteryzuje sie nieprawidtowym beleczkowaniem
miesnia lewej komory (LK) i gtebokimi zachytkami
miedzy beleczkami komunikujacymi sie z jamg LK.
Zmiany zlokalizowane sg gtéwnie w koniuszku LK oraz
jej écianie bocznej, rzadziej wystepujg w przegrodzie
miedzykomorowej oraz w mig$niu prawej komory ser-
a (1-7). LVNC stanowi 9% wszystkich kardiomiopatii
u dzieci i jest trzecig co do czestosci wystepowania po
kardiomiopatii rozstrzeniowej i przerostowej. Jej wyste-
powanie okreslono na okoto 1,2 przypadku na milion
dzieci w wieku od 0 do 10. roku zycia (8-11). LVNC jest
chorobg o bardzo heterogennym podtozu genetycz-
nym. Opisano liczne mutacje genetyczne zwigzane
z LVNC. Moga one dotyczy¢ biatek mitochondrialnych,
cytoszkieletu, linii Z oraz biatek sarkomeru. Dziedzicze-
nie autosomalne dominujace wystepuje czesciej niz
dziedziczenie sprzezone z chromosomem X. Opisano
takze przypadki LVNC dziedziczone autosomalnie re-
cesywnie. Wystepowanie rodzinne tej kardiomiopatii
ocenia sie na okoto 20% (2, 7, 8). LVNC czesto wspot-
istnieje z zespotami genetycznymi, takimi jak: zespot
Bartha, zesp6t Leopard, zesp6t Noonan lub tez z cho-
robami nerwowo-miesniowymi, metabolicznymi i mito-
chondrialnymi. Niescalenie miesnia lewej komory moze
stanowi¢ czes$¢ fenotypu kardiomiopatii przerostowe;j,
rozstrzeniowej lub restrykcyjnej (2, 7, 8, 10, 11). Cechy
niescalenia lub nadmierne beleczkowanie miesnia LK
opisano réwniez u pacjentdéw z wadami wrodzonymi
serca oraz u sportowcéw, co wymaga roéznicowania
z LVNC. Podkresla sie rowniez fakt wystepowania fizjo-
logicznego nadmiernego beleczkowania miesnia LK,
co dodatkowo utrudnia rozpoznawanie LVNC u dzieci.
Prezentacja kliniczna LVNC moze by¢ bardzo rézna,
od przypadkéw catkowicie bezobjawowych, do ciez-
kiej niewydolnosci serca, wymagajacej przeszczepu
serca (4, 6, 8, 9). U pacjentow bezobjawowych cho-
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roba ta czesto wykrywana jest przypadkowo podczas
badania echokardiograficznego wykonywanego jako
test przesiewowy u czionkdéw rodziny obcigzonej wy-
stepowaniem LVNC. Gtéwna triada objawéw klinicz-
nych w LVNC to: niewydolno$¢ serca, nadkomorowe
i komorowe zaburzenia rytmu serca, w tym nagte zgo-
ny sercowe, oraz epizody zakrzepowo-zatorowe. Naj-
czestsze objawy kliniczne u dzieci z LVNC to: dusznosé
spoczynkowa i wysitkowa, zwiekszona meczliwosé,
bole w klatce piersiowej, epizody kotatania serca oraz
omdlenia (4, 6, 8-10, 12-14). W badaniu spoczynko-
wym EKG moga wystepowaé: odwrécone zatamki T,
zmiany odcinka ST, odchylenie osi elektrycznej serca,
zaburzenia przewodzenia $rddkomorowego oraz bloki
przewodzenia przedsionkowo-komorowego. W bada-
niu EKG metodg Holtera moga wystepowac tachyaryt-
mie nadkomorowe i komorowe (6, 10, 11). Podstawa
rozpoznania LVNC sg badania obrazowe, takie jak:
echokardiografia, rezonans magnetyczny serca, nie-
kiedy wykonywana jest réwniez tomografia kompute-
rowa serca lub angiografia lewej komory (5, 10, 12-14).
Echokardiografia dwuwymiarowa jest badaniem pierw-
szego rzutu u dzieci z podejrzeniem LVNC. W obrazie
echokardiograficznym charakterystyczna jest obec-
no$¢ nadmiernego beleczkowania i gtebokich zachyt-
kow miedzy beleczkami w miesniu LK, typowo zloka-
lizowanych w koniuszku serca oraz srodkowej czesci
$ciany dolnej i bocznej, ponizej miesni brodawkowa-
tych. Istniejg rézne echokardiograficzne kryteria dia-
gnostyczne dla LVNC, jednak zadnych nie uznano do
tej pory za zloty standard. Najczesciej stosowane sg
kryteria przedstawione przez Jenni i wsp., ktére obej-
mujg stwierdzenie dwdch warstw migsnia sercowego
— cienkiej nasierdziowej scalonej i znacznie grubszej
wsierdziowej warstwy niescalonej lub beleczkowa-
nia z gtebokimi zachytkami w obrebie miokardium;
stosunek warstwy niescalonej do warstwy scalonej
> 2:1 w fazie péznoskurczowej oraz widoczne w ba-
daniu dopplerowskim wypetnienie zachytkdw miedzy
beleczkami krwig naptywajacg z lewej komory (15).
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Coraz wieksza role w ocenie morfologicznej miokar-
dium u pacjentéw z LVNC odgrywa badanie serca me-
toda rezonansu magnetycznego (ang. cardiovascular
magnetic resonance — CMR). CMR umozliwia ocene
réznych segmentéw miesnia sercowego, na ktoérych
wyraznie widoczne sg granice wsierdzia. Umozliwia to
wizualizacje beleczkowania w kazdym obszarze mie-
$nia sercowego. CMR jest bardzo czesto stosowany
jako uzupetnienie echokardiografii celem dostar-
czenia dodatkowych informacji o morfologii mie$nia
sercowego lub w przypadku, gdy badanie echokar-
diograficzne nie pozwala na jednoznaczne rozpo-
znanie LVNC. W badaniu CMR uwzgledniane sg dwa
rodzaje kryteriow diagnostycznych dla LVNC. Peter-
sen i wsp. zaproponowali ocene stosunku grubosci
warstwy niescalonej mie$nia sercowego do warstwy
scalonej — warto$¢ > 2,3 w fazie kohcoworozkurczo-
wej uznali za diagnostyczng dla LVNC (16). Wedtug
Jacquiera i wsp. LVNC mozna rozpoznag, je$li masa
beleczkowanej czesci miokardium stanowi > 20% cat-
kowitej masy migsnia sercowego (17). Zastosowanie
techniki p6znego wzmocnienia po podaniu kontra-
stu z gadolinium (LGE) umozliwia ocene wibknienia
miednia sercowego, co pozwala oszacowaé stopien
zaawansowania choroby u pacjentéw z LVNC (14).
Leczenie dzieci z LVNC ma charakter gtdwnie obja-
wowy i zalezy od stopnia nasilenia objawdw niewy-
dolnosci serca oraz zaburzen rytmu serca (8, 10, 11).
W grupie dzieci z objawami niewydolnosci skurczo-
wej LK stosowana jest standardowa terapia niewy-
dolnosci serca, obejmujaca: beta-blokery, inhibitory
enzymu konwertujgcego angiotensyne i diuretyki.
W przypadku wystepowania nadkomorowych i/lub
komorowych zaburzen rytmu serca stosowane sg leki
antyarytmiczne, takie jak: amiodaron, sotalol, meksy-
letyna (4, 6, 8, 9). Incydenty zakrzepowo-zatorowe sg
jednym z najgrozniejszych powiktan LVNC. Czestos¢
wystepowania udaréw w tej grupie pacjentéw szacu-
je sie na 1-2% rocznie. Nie ustalono jednoznaczne-
go postepowania majacego zapobiegaé wystgpieniu
tych powiktan wsrod pacjentow z LVNC. Doniesienia
z piSmiennictwa wskazuja, ze profilaktyka przeciw-
zakrzepowa powinna by¢ stosowana u pacjentéw
z grupy wysokiego ryzyka, czyli u pacjentoéw z frakcjg
wyrzutowg LK mniejszg niz 40%, z napadowym lub
utrwalonym migotaniem przedsionkéw lub u pacjen-
téw po przebytych juz epizodach zakrzepowo-zatoro-
wych (6, 10, 11). U niektérych pacjentéw rozwazane
sg wszczepienie kardiowertera-defibrylatora (ICD),
terapia resynchronizujgca serca lub przeszczep
serca (6, 10, 12).

CEL PRACY

Celem pracy byta retrospektywna analiza obrazu kli-
nicznego u dzieci z LVNC oraz poréwnanie prezentacji
klinicznej u pacjentéw z/bez potwierdzonego w bada-
niach obrazowych rozpoznania LVNC hospitalizowa-
nych w Klinice Kardiologii Instytutu ,,Pomnik — Centrum
Zdrowia Dziecka” w Warszawie.

MATERIAL | METODY

Analizg objeto 20 dzieci (9 dziewczynek i 11 chtop-
cow) w wieku od 3. do 16. roku zycia (mediana wieku
9,25 roku) z podejrzeniem niescalenia migsénia LK, ho-
spitalizowanych w Klinice Kardiologii IPCZD w latach
2003-2016. Za kryterium wytgczenia z analizowanej
grupy chorych uznano wspétistnienie wrodzonej wady
serca. Kryterium wigczenia do grupy badanej byto
opisywane w badaniu echokardiograficznym - nie-
scalenie i nadmierne beleczkowanie migénia LK.
Szczegoétowej analizie poddano wywiad rodzinny pa-
cjenta (wystepowanie LVNC oraz innych postaci kar-
diomiopatii i nagtych zgonéw sercowych u cztonkéw
rodziny). Oceniano wspétistnienie u dzieci cech fenoty-
powych charakterystycznych dla zespotéw genetycz-
nych. U kazdego dziecka analizowano wystepowanie
objawoéw klinicznych (klasa NYHA/Rossa, dusznosé,
meczliwo$é, bole w klatce piersiowej, epizody kotatania
serca, omdlenia, objawy niewydolnosci serca w bada-
niu przedmiotowym) oraz wywiad dotyczacy epizodéw
zakrzepowo-zatorowych. U czesci pacjentéw oceniano
warto$¢ biomarkeréw niewydolno$ci migénia sercowe-
go (NT-proBNP) w surowicy krwi. U kazdego pacjenta
wykonywano kompleksowe badania kardiologiczne:
rtg klatki piersiowej (ocena wskaznika sercowo-piersio-
wego, CTR oraz przeptywu ptucnego), ekg spoczyn-
kowe (rytm serca, 0$ serca, ocena PR, QRS, QT, dys-
persji QT, QTc, przerostu komor i przedsionkéw oraz
wystepowanie zaburzen okresu repolaryzacii, zespotu
WPW, bloku lewej odnogi peczka Hisa, blokéw prze-
wodzenia przedsionkowo-komorowego), 24-godzinny
zapis ekg metoda Holtera (wystepowanie nadkomo-
rowych i komorowych zaburzen rytmu serca, choroby
wezta zatokowego, bradykardii zatokowej), badanie
2-D echokardiograficzne przezklatkowe z oceng wy-
miaru (procent $redniej normy indeksowanej do BSA
dziecka) i funkciji skurczowej LK (frakcja skracania oraz
frakcja wyrzutowa metodg Teichholza) oraz funkciji
rozkurczowej LK (ocena naptywu przez zastawke dwu-
dzielng w badaniu dopplerowskim: predkos¢ fali E, A,
stosunek E/A oraz w badaniu technikg Dopplera tkan-
kowego ocena predkosci ruchu pierécienia zastawki
dwudzielnej: fala E’, fala A’, stosunek E/E’). Dodatkowo
w badaniu echokardiograficznym oceniana byta mor-
fologia LK z wizualizacjg warstwy niescalonej i scalonej
mie$nia oraz obliczeniem stosunku warstwy niescalo-
nej do scalonej miesnia LK.

W badaniu serca metoda rezonansu magnetyczne-
go oceniano: stosunek warstwy niescalonej do war-
stwy scalonej miokardium, ilo§¢ segmentéw objetych
niescaleniem miesnia, frakcje wyrzutowg LK, wielko$¢
lewej komory (warto$¢ indeksowana do BSA) oraz
wystepowanie ognisk widknienia miesnia sercowe-
go (technika péznego wzmocnienia po podaniu kon-
trastu gadolinium — LGE).

Metoda analizy materiatu

Wszyscy pacjenci zostali podzieleni na grupe z po-
twierdzong w badaniach obrazowych kardiomiopatig
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z niescalenia migsnia lewej komory oraz grupe dzieci,
u ktérych opisywano niescalenie i nadmierne belecz-
kowanie migsnia LK, bez potwierdzenia LVNC wedtug
aktualnych kryteriow diagnostycznych.

WYNIKI

Sposréd 20 pacjentéw, u ktérych w badaniu
echokardiograficznym stwierdzono nadmierne be-
leczkowanie miesnia LK, u 9 (45%) rozpoznano
LVNC - u 6 (30%) dzieci w badaniu echokardiogra-
ficznym (kryteria Jenni i wsp.) oraz u 9 (82%) dzieci
w badaniu CMR (kryteria Petersen i wsp.). Sposréd
6 dzieci z echokardiograficznymi kryteriami LVNC,
w badaniu CMR u 5 pacjentéw potwierdzono roz-
poznanie choroby, natomiast u jednego dziecka nie
byto mozliwosci wykonania CMR. Badanie CMR wy-
konano u 11 sposréd 20 pacjentéw. LVNC rozpo-
znano u 9 (82%) dzieci (u 5 pacjentéw potwierdzono
rozpoznanie echokardiograficzne, u 4 stwierdzono
cechy LVNC, u jednego dziecka wynik badania CMR
byt graniczny, natomiast u jednego pacjenta wy-
kluczono echokardiograficzne podejrzenie LVNC).
Wyniki analizy parametréw klinicznych w grupie
dzieci z LVNC oraz u pacjentéw z nadmiernym be-
leczkowaniem mieénia LK przedstawiono w tabeli 1.

Szczegblng uwage zwrécono na analize obrazu
klinicznego, przebieg choroby oraz zastosowane le-
czenie u dzieci z LVNC. W obrazie klinicznym u pa-
cjentéw z LVNC dominowaty objawy niewydolnosci
serca (34% dzieci), dusznos$¢ (23%), meczliwose (12%)
oraz omdlenia (12%). W |l klasie wydolnosci NYHA
byto az 89% dzieci, natomiast w Ill 12% chorych.
U 4 (45%) pacjentdow z LVNC wywiad rodzinny byt
obcigzony wystepowaniem kardiomiopatii. U jednego
dziecka matka, ojciec matki oraz siostra mieli réwniez
rozpoznang LVNC. U 2 pacjentéw z LVNC bedacych
rodzenstwem, ojciec miat rozpoznang kardiomiopatie
rozstrzeniowa. U jednego pacjenta ojciec i siostra mie-
li rozpoznang kardiomiopatie przerostowg, natomiast
druga siostra — LVNC. U zadnego pacjenta w wywia-
dzie rodzinnym nie stwierdzono wystepowania nagtych
zgonow sercowych. U 3 (34%) dzieci kardiomiopatia
z niescalenia miesnia sercowego wspdtistniata z ze-
spotem genetycznym: zespét Bartha (n = 1), zespdt
Turnera (n = 1), chromosomopatia pod postacig mo-
nosomii 1p36 (n = 1). W analizowanej grupie dzieci
nie stwierdzono wystepowania epizodéw zakrzepo-
wo-zatorowych. Warto§¢ NT-proBNP w surowicy krwi
byta podwyzszona u 5 (56%) pacjentéw z LVNC (od
2138 do 5106 pg/ml; norma do 320 pg/ml). W bada-
niu radiologicznym klatki piersiowej sylwetka serca
byta powigkszona u 5 (56%) dzieci (wartos¢ CTR od
0,53 do 0,77), cechy zastoju w krgzeniu ptucnym byty
obecne u 23% pacjentéw. W spoczynkowym zapi-
sie EKG i 24-godzinnym metodg Holtera najczesciej
stwierdzanymi zmianami byty: zaburzenia okresu re-
polaryzacji (23% pacjentéw), cechy przerostu lewej
komory (12%), blok lewej odnogi peczka Hisa (12%),
blok przedsionkowo-komorowy | stopnia (12%) oraz
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Tab. 1. Charakterystyka badanych pacjentow

Parametr

Nadmierne
beleczkowanie LK
Liczba
pacjentow (%)

n = 11/20 (55%)

LVNC
Liczba pacjentéw
(%)

n = 9/20 (45%)

Wiek pacjentéw

3-16 lat (mediana

4-15 lat (mediana

8,9 roku) 9,6 roku)

Objawy kliniczne 11 (55%) 9 (45%)
Klasa NYHA/Rossa:

klasa | 5 (45%) 1 (12%)

klasa Il 4 (36%) 8 (89%)

klasa Ill 0 (0%) 1 (12%)
Dusznos$¢ 1 (9%) 2 (23%)
Meczliwo$é 1 (9%) 1 (12%)
Béle w klatce piersiowe;j 0 (0%) 0 (0%)
Epizody kotatania serca 0 (0%) 0 (0%)
Omdlenia 0 (0%) 1 (12%)
Objawy niewydolnoéci serca 3 (27%) 3 (34%)
NT-proBNP pg/ml 3 (27%) 5 (56%)

warto$¢ podwyzszona 1 (33%) 2 (40%)
RTG 11 (55%) 9 (45%)

CTR zwiekszone 4 (37%) 5 (56%)

zastdj w krazeniu ptucnym 0 (0%) 2 (23%)
EKG 11 (55%) 9 (45%)
Rytm:

zatokowy 11 (100%) 7 (78%)

weztowy 0 (0%) 2 (23%)
O$ serca:

lewogram 5 (45%) 2 (23%)

prawogram 0 (0%) 2 (23%)

normogram 5 (45%) 6 (67%)
PR (sek) 0,07-0,22 0,11-0,18
QRS (sek) 0,06-0,11 0,06-0,11
QT (sek) 0,22-0,42 0,30-0,40
Dyspersja QT (sek) 0,02-0,06 0,01-0,06
QTc 0,32-0,43 0,36-0,53
Przerost:

przedsionkéw 2 (18%) 1 (12%)

komory lewej 1(9%) 1(12%)
Zaburzenia okresu repolaryzacii 2 (18%) 2 (23%)
Zespot WPW 2 (18%) 0 (0%)
LBBB 0 (0%) 1 (12%)
Holter EKG 11 (55%) 9 (45%)
SVEX 3 (27%) 6 (67%)
VEX 3 (27%) 7 (78%)
Migotanie przedsionkdéw 0 (0%) 0 (0%)
Blok p-k | stopnia 1 (9%) 1(12%)
Blok p-k Il stopnia 0 (0%) 0 (0%)
Blok p-k IIl stopnia 1 (9%) 2 (23%)
Zespot chorej zatoki 0 (0%) 2 (23%)
Bradykardia zatokowa 2 (18%) 2 (23%)
Czestoskurcz nadkomorowy 1 (9%) 2 (23%)
Czestoskurcz komorowy 0 (0%) 0 (0%)
Echokardiografia 14 (70%) 6 (30%)
NC/C > 2 0 (0%) 6 (100%)
Lokalizacja:

$ciana boczna ponizej migsni 12 (86%) 5 (84%)

brodawkowatych i koniuszek

koniuszek LK 0 (0%) 1 (16%)

prawa komora 2 (14%) 0 (0%)
Wielko$¢ LK powiekszona 4 (29%) 5 (84%)
Frakcja wyrzutowa LK 2 (15%) 4 (67%)
obnizona
Funkcja rozkurczowa LK 0 (0%) 2 (34%)
uposledzona
CMR 2 (18%) 9 (82%)
NC/C > 2,3 0 (0%) 9 (100%)
llo§¢ segmentéw > 1 0 (0%) 9 (100%)
Wielko$¢ LK powiekszona 1 (50%) 6 (67%)
Frakcja wyrzutowa LK obnizona 1 (50%) 4 (45%)
Obecno$¢ LGE 0 (0%) 1 (12%)
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Il stopnia (23%), zespot chorej zatoki (23%), bradykar-
dia zatokowa (23%), dodatkowe pojedyncze oraz pary
pobudzen komorowych (78%), dodatkowe pobudze-
nia nadkomorowe (67%) oraz epizody czestoskurczu
nadkomorowego (23%).

W badaniu echokardiograficznym u wszystkich
20 dzieci opisywano nadmierne beleczkowanie mie-
$nia LK, natomiast kryteria rozpoznania LVNC, czyli
stosunek warstwy niescalonej do scalonej miesnia
sercowego (NC/C) > 2, byly obecne u 6 (30%) pa-
cjentéw (ryc. 1a, b, 2). Lewa komora byta powiekszo-
na u 84% dzieci (wielkos¢ LK od 118 do 170% $redniej
normy indeksowanej do BSA), natomiast uposledze-
nie jej funkcji skurczowej wystepowato u 67% pacjen-
téw (warto$¢ frakcji wyrzutowej LK od 55 do 58%,
wartos¢ frakcji skracania LK od 15 do 28%). Funk-
cja rozkurczowa LK byta uposledzona u 2 (34%) pa-
cjentéw. U jednego dziecka stosunek predkosci fali
E naptywu przez zastawke dwudzielng do predkosci
ruchu pierscienia przegrodowego zastawki dwudziel-
nej (E/E’) byt podwyzszony i wynosit 18 (norma do
9,9) oraz E/E’ ruchu pier$cienia bocznego zastawki
dwudzielnej wynosit 11 (norma do 8,5). U drugiego
pacjenta E/E’ pierscienia przegrodowego zastaw-
ki dwudzielnej byt podwyzszony do 12,7 (norma do
9,4), natomiast E/E’ pier$cienia bocznego miescit sie
w granicach normy i wynosit 5,4.

Badanie rezonansem magnetycznym serca wyko-
nano u 11 (55%) sposréd 20 analizowanych dzieci.
U pozostatych 9 pacjentéw, diagnozowanych przed
2011 rokiem, nie byto jeszcze mozliwosci wykonania
badania CMR. U 9 (82%) sposréd 11 pacjentéw wy-
stepowaty cechy charakterystyczne dla LVNC, ktore
umozliwity postawienie rozpoznania choroby (stosu-
nek warstwy NC/C mie$nia sercowego wynosit od 2,4
do 7.,5) (ryc. 3a, b). U jednego pacjenta (9%) stosunek
NC/C miat wartosé graniczng i wynosit 2,2, natomiast
u jednego (9%) dziecka w badaniu CMR nie potwier-
dzono echokardiograficznego podejrzenia LVNC.
Lewa komora byta powiekszona u 67% dzieci (obje-
to$¢ pdéznorozkurczowa LK od 107 do 232 ml/m?), na-
tomiast uposledzenie jej funkcji skurczowej wystepo-
wato u 45% pacjentdw (warto$¢ frakcji wyrzutowej LK
od 17 do 55%). Sposrdd 6 dzieci, u ktérych w badaniu
echokardiograficznym rozpoznano LVNC (NC/C > 2),
badanie CMR potwierdzito rozpoznanie (NC/C > 2,3)
u 5 pacjentéw, natomiast u jednego pacjenta nie wy-
konano CMR.

Leczenie farmakologiczne stosowano u wszystkich
pacjentdw z LVNC (beta-blokery: karwedilol, metopro-
lol, propranolol; enalapril; spironolakton; furosemid;
hydrochlorotiazyd; digoksyne). U 4 (45%) pacjentow
z LVNC podawano kwas acetylosalicylowy w ramach
profilaktyki przeciwzakrzepowej — u 2 dzieci z powigk-
szong i 0 obnizonej kurczliwosci LK, natomiast u 2 pa-
cjentéw wymiar i funkcja LK byta w normie. Salbutamol
otrzymywato 4 pacjentéw (3 dzieci z powodu bloku
przedsionkowo-komorowego Ill stopnia i jedno z po-
wodu bradykardii zatokowe;).
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Ryc. 1a, b. Echokardiografia dwuwymiarowa, projekcja koniuszko-
wa czterojamowa: a — w obrebie koniuszka lewej komory niescalony
migsien serca (liczne beleczki oddzielone gtebokimi zachytkami),
b — widoczne w badaniu dopplerowskim wypetnienie zachytkdéw
obecnych miedzy beleczkami krwig naptywajaca, z lewej komory
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Ryc. 2. Echokardiografia dwuwymiarowa, projekcja przymostkowa
w osi krotkiej. Widoczny niescalony miesien w lewej komorze serca,
stosunek warstwy niescalonej do scalonej wynosi 3

Ryc. 3a, b. Rezonans magnetyczny serca u pacjenta z niescaleniem
miesnia lewej komory. Widoczne miokardium ze wzmozonym be-
leczkowaniem lewej komory i pogtebieniem zatok miedzybeleczko-
wych: a — projekcja czterojamowa, b — projekcja w osi krétkiej

DYSKUSJA

Niescalenie miesnia lewej komory jest rzadka, ge-
netycznie uwarunkowana postacia kardiomiopatii
0 bardzo zréznicowanym obrazie klinicznym. Etiologia
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choroby, przebieg kliniczny oraz leczenie wcigz sa
przedmiotem prowadzonych badan. Doniesienia z lite-
ratury zagadnienia wskazujg, ze LVNC moze wspotwy-
stepowaé z zespotem genetycznym oraz zaburzeniami
mitochondrialnymi. Wyniki badan przeprowadzonych
przez innych autoréw potwierdzaja zwigzek LVNC
z wystepowaniem zaburzeh mitochondrialnych spe-
cyficznych dla zespotu Bartha, zwiaszcza istotnego
zaburzenia mitochondrialnego potencjatu btonowego
i zahamowania aktywnos$ci kompleksu V tancucha od-
dechowego. W opinii autoréw doniesieh wskazane jest
wykonywanie badan przesiewowych molekularnych
i/lub metabolicznych u czionkéw rodziny pacjenta
z LVNC, co umozliwi wczesne wykrycie choroby mi-
tochondrialnej i tym samym moze zmieni¢ rokowanie
w tej chorobie (10, 11, 18, 19). W grupie analizowa-
nych pacjentéw zespét Bartha byt rozpoznany u jed-
nego dziecka, u pozostatych 2 pacjentow wystepowat
zesp6t Turnera oraz bardzo rzadka posta¢ chromo-
somopatii. Dane z pi$miennictwa wskazujg na rodzin-
ne wystepowanie LVNC w 20% przypadkow (2, 7, 8,
10, 11). W materiale wlasnym, u 45% pacjentéw wy-
wiad rodzinny obcigzony byt wystepowaniem LVNC,
a takze innych postaci kardiomiopatii (rozstrzeniowej
oraz przerostowej) u cztonkéw rodziny chorego dziec-
ka. Dane te potwierdzajg doniesienia z literatury zagad-
nienia, ze w obrebie jednej rodziny moga wystepowac
odmienne fenotypowo formy kardiomiopatii. Prezen-
tacja kliniczna LVNC, nawet u czionkoéw tej samej
rodziny moze by¢ bardzo zréznicowana, od postaci
catkowicie bezobjawowych, do ciezkiej niewydolnosci
serca (4, 6, 8, 9). Obraz kliniczny LVNC u dzieci rézni
sie w poréwnaniu do pacjentéw dorostych z ta kardio-
miopatia. W populacji pediatrycznej czesciej stwier-
dzane sg objawy niewydolnosci serca w poréwnaniu
do pacjentéw dorostych (odpowiednio 27 vs 12%),
co potwierdzajg réwniez wyniki badan wiasnych (4, 6,
8, 12). Wyniki analizy grupy badanej potwierdzajg do-
niesienia pismiennictwa i wskazujg na duzg czestos$c
i réznorodno$¢ zaburzeh rytmu serca i przewodzenia
u dzieci z LVNC (4, 6, 8, 9, 12). Najczesciej stwierdza-
nymi zmianami byly: zaburzenia okresu repolaryzacji,
blok lewej odnogi peczka Hisa, blok przedsionkowo-
-komorowy Il stopnia, zespét chorej zatoki, brady-
kardia zatokowa, dodatkowe pobudzenia komorowe
oraz epizody czestoskurczu nadkomorowego. W ana-
lizowanej grupie pacjentdéw nie stwierdzono natomiast
wystepowania ztozonych komorowych zaburzen rytmu
serca ani epizodéw migotania przedsionkéw.
Rozpoznanie LVNC wcigz jest problematyczne
z uwagi na brak jednoznacznych kryteriow diagno-
stycznych. Podstawag rozpoznania tej kardiomiopatii
jest badanie echokardiograficzne, jednakze wraz z roz-
wojem nowych metod diagnostycznych coraz czesciej
stosowane jest obrazowanie serca za pomocg rezo-
nansu magnetycznego (4-6, 10). Trudnosci diagno-
styczne w rozpoznawaniu LVNC podkresla ponadto
fakt, ze w literaturze zagadnienia opisano przypadki
wystepowania nadmiernego beleczkowania miesnia
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LK u sportowcéw, co prawdopodobnie zwigzane jest
z adaptacjg serca do zwiekszonego obcigzenia wstep-
nego podczas treningu sportowego (20-22). Dodat-
kowo doniesienia innych autoréw wskazuja, ze nad-
mierne beleczkowanie migsnia LK czesto wspdtistnieje
z wrodzong wada serca: koarktacjg aorty, zwezeniem
zastawki ptucnej oraz aortalnej, ubytkiem przegrody
miedzykomorowej, zespotem Fallota oraz zespotem
Marfana (23). Istotng trudnosé diagnostyczng moze
réwniez stwarza¢ zmienno$¢ w fizjologicznym nad-
miernym beleczkowaniu miesnia LK, szczegodlnie
w zakresie mieéni brodawkowatych zastawki mitralne;.
W zdrowym sercu warstwa fizjologicznego nadmier-
nego beleczkowania miesnia nie przekracza grubosci
warstwy scalonej miokardium. Wyniki analizy materia-
tu wiasnego wskazuja, ze nie u wszystkich dzieci ze
stwierdzonym w badaniu echokardiograficznym nad-
miernym beleczkowaniem migsnia LK rozpoznano
LVNC. U 6 sposrod 20 badanych pacjentéow stosunek
NC/C wynosit > 2, co spetniato kryteria rozpoznania
LVNC w badaniu echokardiograficznym (warto$¢ NC/C
wynosita od 3 do 6). Niektérzy autorzy proponujg inne
kryterium rozpoznania LVNC. Pignatelli i wsp. zapro-
ponowali, aby w badaniu echokardiograficznym za
kryterium rozpoznania LVNC u dzieci uzna¢ warto$¢
stosunku warstwy NC/C > 1,4 (7, 10). Istotne znacze-
nie prognostyczne u pacjentdéw z LVNC ma ocena wiel-
kosci i funkcji skurczowej oraz rozkurczowej LK (4-6,
9, 10). W analizowanej grupie pacjentow z LVNC, az
u 84% dzieci stwierdzono powiekszenie LK, a u 67%
funkcja skurczowa LK byta istotnie obnizona.

Coraz powszechniej wykonywany CMR jest niezwy-
kle pomocny w rozpoznawaniu LVNC, jednakze niewiele
prac w literaturze zagadnienia przedstawia wyniki tego
badania u dzieci z LVNC. Kryteria rozpoznania LVNC
w badaniu CMR opracowane dla pacjentéw dorostych
wykorzystywane sg rowniez w populacji pediatryczne;.
Badanie CMR jest szczeg6lnie przydatne i znacznie
przewyzsza echokardiografie w ocenie koniuszka ser-
ca, w ktérym najczesciej wystepuje niescalenie mie-
$nia LK (4, 5, 9, 12). W materiale wtasnym, u 82% dzieci
badanych metoda rezonansu magnetycznego stwier-
dzono cechy charakterystyczne dla LVNC, bedace kry-
teriami rozpoznania tej choroby. Zastosowanie techniki
LGE umozliwia ocene widknienia w obrebie beleczko-
wanego miokardium, co wskazuje na stopien nasilenia
choroby i moze mie¢ znaczenie rokownicze (4, 5, 9, 14).
W literaturze zagadnienia wykazano, ze u pacjentéw
z obecnym pdznym wzmocnieniem pokontrastowym
wystepuja bardziej nieprawidtowa przebudowa miesnia
LK, wieksze ryzyko zgonoéw sercowo-naczyniowych
oraz czesciej wymagajg oni wykonania przeszczepu
serca. Istniejg badania wykazujace istotng korelacje po-
miedzy iloscig i stopniem LGE w obrebie niescalonego
miesnia sercowego a frakcjg wyrzutowa LK i klasa czyn-
nosciowg NYHA (4, 5, 9, 14). Malo jest natomiast donie-
sien na ten temat w populacji pediatrycznej. W badanej
grupie dzieci obecnos$¢ ogniska p6Zznego wzmochnienia
pokontrastowego stwierdzono tylko u jednego pacjenta.
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U 90% dzieci z LVNC stosowano leczenie farmakolo-
giczne niewydolnosci serca zgodnie z obowigzujacymi
standardami. Do tej pory nie ustalono jednoznacznego
postepowania mogacego zapobiegaé¢ wystepowaniu in-
cydentéw zakrzepowo-zatorowych u pacjentow z LVNC.
Doniesienia pismiennictwa wskazuja, ze profilaktyka
przeciwzakrzepowa powinna byé stosowana u pacjen-
tow z grupy wysokiego ryzyka wystapienia incydentow
zakrzepowo-zatorowych (frakcja wyrzutowa LK < 40%,
napadowe lub utrwalone migotanie przedsionkéw) lub
u pacjentéw po przebytych juz epizodach zakrzepowo-
-zatorowych (6, 10, 11). W analizowanej grupie pacjentéw,
u 2 dzieci z powiekszong i obnizona frakcjg wyrzutowg
podawano kwas acetylosalicylowy. Nie istnieja prospek-
tywne badania na duzych grupach pacjentéw z LVNC,
nie ma wiec jednoznacznych kryteriéw postepowania dia-
gnostyczno-terapeutycznego w tej chorobie, szczegdlnie
w populacji pediatrycznej. Poprawa technik obrazowania
i wieksza dostepnosc¢ tych badan w populacji pediatrycz-
nej wptywajg na wzrost czestosci rozpoznawania LVNC
u dzieci.

WNIOSKI

1. Istotnym problemem klinicznym u dzieci
z LVNC sa objawy niewydolnosci serca, komo-
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rowe i nadkomorowe zaburzenia rytmu serca
oraz zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-
-komorowego.

2. Rozpoznanie LVNC u dzieci jest wcigz proble-
matyczne z uwagi na zréznicowanie obrazu
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