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KARDIOMIOPATIA RESTRYKCYJNA
— OPIS PRZYPADKU CHOROBY U 6-LETNIEJ DZIEWCZYNKI

STRESZCZENIE

Kardiomiopatia restrykcyjna jest rzadka postacia o nieustalonej etiologii, ztym rokowaniu, obserwowa-
ng rowniez u dzieci. Przedstawiono 4-letnia obserwacj¢ przebiegu choroby u 6-letniej w chwili rozpo-
znania dziewczynki oraz trudnosci w roznicowaniu kardiomiopatii i zaciskajacego zapalenia osierdzia.

Stowa kluczowe: kardiomiopatia restrykcyjna.

SUMMARY

Restrictive cardiomyopathy is a rare, poorly understood form of cardiomyopathy with bad prognosis,
presented also in children. The four years observation of the history of illness in a six-year-old girl at
presentation and difficulties in differentiation with constrictive pericarditis are presented.

Key words: restrictive cardiomyopathy.

Wedtug klasycznej definicji kardiomiopatie sa chorobami migs$nia sercowego o nie-
znanej etiologii. Profesor John Goodwin na podstawie odrgbnosci wynikajacych z za-
burzen morfologii i funkcji serca podzielit kardiomiopatie na trzy grupy: rozstrzenio-
we (zastoinowe), przerostowe i restrykcyjne [1].

Kardiomiopatia restrykcyjna jest najrzadziej wystgpujaca i najmniej poznang kar-
diomiopatig. Objawy kliniczne tej choroby podobne sa do objawdw zaciskajacego
zapalenia osierdzia i wynikaja z utrudnienia napelniania komor w czasie rozkurczu.
Jednak ograniczenie podatno$ci rozkurczowej komory lub komér w przypadku kar-
diomiopatii restrykcyjnej wynika ze zmian w tkance mig$niowej lub/i we wsierdziu
komory serca, a nie w osierdziu, jak ma to miejsce w zaciskajacym zapaleniu osier-
dzia. W ,,czystej” postaci kardiomiopatii restrykcyjnej funkcja skurczowa komor
pozostaje prawidtowa lub jest nieznacznie zaburzona.

Uposledzenie funkcji rozkurczowej komor, zaburzajace prawidtowe relacje cisnie-
niowo-objetosciowe w czasie rozkurczu (niewielki przyrost objgtosci koncowo-roz-
kurczowej powoduje znaczny wzrost ci$nienia koncowo-rozkurczowego), byto po-
wodem nazywania kardiomiopatii restrykcyjnej ,,zespotem sztywnego serca” lub
,hierozstrzeniowa, nieprzerostowa kardiomiopatia”. Podkreslano, ze przyczyna
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zmniejszenia podatnosci rozkurczowej komor jest zwickszona ,,wewnetrzna” sztyw-
no$¢ migsnidwki komor, ktora nie wynika ze zwigkszenia jej masy, jak ma to miejsce
w przypadku kardiomiopatii przerostowej [2].

Wszystkie typy kardiomiopatii zaobserwowano rowniez w wieku dziecigcym, cho¢
sa rzadko wystepujacym schorzeniem. Przeprowadzone w Zagrzebiu badania wska-
zuja, ze postugujac si¢ kryteriami WHO (Task Force on Cardiomyopathies) kardio-
miopatie mozna rozpozna¢ u ok. 38 na 10 tys. pacjentow badanych w dziecigcej po-
radni kardiologicznej; kardiomiopatia restrykcyjna stanowita 4,8% wszystkich kar-
diomiopatii w tej grupie badanych [3].

Przeprowadzone w Australii retrospektywne badanie epidemiologiczne, obejmu-
jace wszystkie nowe przypadki pierwotnej kardiomiopatii rozpoznane u dzieci w wieku
ponizej 10 1. z., w okresie pomigdzy rokiem 1987 a 1996, wskazuja, ze ryzyko zacho-
rowania wynosi 1,24 na 100 tys. dzieci rocznie, a kardiomiopatia restrykcyjna stano-
wi 2,5% wszystkich kardiomiopatii w tej grupie wiekowej [4].

Historia naturalna kardiomiopatii restrykcyjnej nie jest jednoznacznie opisana,
przede wszystkim ze wzgledu na rzadkos¢ wystegpowania i niejednorodnos¢ tej po-
staci kardiomiopatii, ktorej etiologia pozostaje nadal nieznana. Wglad w przebieg
choroby moze dawac¢ badanie przeprowadzone w Dziale Kardiologii Szpitala Dzie-
cigcego w Pittsburgu (Pensylwania — USA), gdzie analizie poddano ponad 68 tys.
pacjentdow urodzonych pomigdzy 1970 a 2002 r. Wyodrebniono 21 pacjentéw z kar-
diomiopatia restrykcyjna, wérod ktérych nieznacznie przewazali chtopey (57%). Sred-
ni wiek, w ktorym wystapity objawy choroby, to niespetna 4 lata (3,8), a niemal po-
lowa badanych prezentowata objawy zastoinowej niewydolnos$ci krazenia. Badanie
echokardiograficzne wykonane u wigkszo$ci pacjentow badanych (86%) wykazywa-
lo charakterystyczne, znaczne powigkszenie obu przedsionkéw, przy braku cech prze-
rostu mig§niowki lewej komory, co pozwalato wykluczy¢ kardiomiopati¢ przerosto-
wa. Badanie histologiczne przeprowadzone u 52% chorych prezentowato réznego
stopnia zwldknienie wsierdzia i podscieliska, a takze tagodny przerost miocytow.
Prawdopodobienstwo przezycia 1 roku, 51 10 lat wynosito odpowiednio 80,5%, 39%
120%. Nie znaleziono korelacji migdzy ptcia, wiekiem, w ktoérym rozpoznano choro-
be, obecnoscia lub brakiem objawow niewydolno$ci krazenia w czasie rozpoznania,
a przebiegiem klinicznym. Poniewaz brak jest skutecznego leczenia farmakologicz-
nego choroby i wigkszo$¢ chorych nie przezywa dtuzej niz 2-5 lat od chwili ustalenia
rozpoznania, zasadng wydaje si¢ tendencja do wczesnej kwalifikacji do przeszczepu
serca. Z drugiej strony ok. 15% pacjentow przezywa znacznie dtuzej, powyzej 10 lat
od rozpoznania, podczas gdy tak dlugo przezywa tylko potowa pacjentéw po prze-
szczepie serca [5]. Pamigtac nalezy jednak, ze u pacjentéw z kardiomiopatia restryk-
cyjna narasta opdr tozyska naczyniowego phuc, a utrwalone nadcisnienie ptucne sta-
nowi przeciwwskazanie do przeszczepu serca (teoretyczna mozliwo$cia leczenia
pozostaje przeszczep serca i ptuca).

Wielu autorow prezentuje poglad, ze wickszos¢ dzieci z kardiomiopatia restryk-
cyjna powinno otrzymacé przeszczep serca w ciagu 4 lat od rozpoznania choroby. Istot-
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nym czynnikiem przyspieszajacym decyzj¢ o przeszczepie jest narastanie oporu to-
zyska naczyniowego ptuc, ktére powinno by¢ monitorowane, poniewaz nie ustalono
zadnych czynnikéw ryzyka rozwoju nadci$nienia ptucnego w kardiomiopatii restryk-
cyjnej, a utrwalone nadci$nienie ptucne dyskwalifikuje nawet 40% dzieci z ta choro-
ba jako kandydatow do przeszczepu serca [6-8].

OPIS PRZYPADKU

Dziewczynka A. B. urodzona 25.09.1995 r., z C.1, P.I prawidlowego, sitami natu-
ry, z waga urodzeniowa 2950 g, rodzicow zdrowych, ze srodowiska wiejskiego; we-
dhug zapisow w karcie zdrowia dziecka, prowadzonej w osrodku zdrowia, rozwijata
si¢ w okresie niemowlgctwa prawidtowo. Zapis badania bilansowego 2-latkow poza
nieznacznym niedoborem wzrostu (25 centyli) i wagi nie wskazuje na odchylenia od
stanu prawidlowego. W wieku 3 lat dziewczynka byta po raz pierwszy hospitalizo-
wana w oddziale dziecigcym szpitala rejonowego, dokad zostata skierowana z rozpo-
znaniem niezytu zotadka i niedokrwistosci. Stwierdzono wowczas szmer nad sercem
o glos$nosci 3/6 w skali Levine’a, radiologicznie powigkszenie sylwetki serca, zwtasz-
cza w zakresie przedsionkow przy prawidlowym rysunku naczyniowym ptuc; cechy
przeciazenia obu przedsionkow i komory prawej w zapisie EKG. Potwierdzono nie-
dokrwisto$¢ niedobarwliwa (Ht — 32, Hb — 9,2 g%) z niskim poziomem zelaza
(27 ng%). Stwierdzono rowniez objawy wrodzonego zwichnigcia lewego stawu bio-
drowego ze skroceniem konczyny dolnej lewej o ok. 5 cm; po konsultacji ortopedycz-
nej zalecono jak najszybsze zgloszenie si¢ z dzieckiem na leczenie do oddziatu chi-
rurgii Wojewodzkiego Specjalistycznego Szpitala Dziecigcego (WSSzD) w Kielcach.
Podejrzewajac wrodzona wadg serca pod postacia zwezenia tgtnicy ptucnej, zaleco-
no takze kontrolg¢ w poradni kardiologicznej. Dalsze zapisy w karcie zdrowia dziecka
wskazuja na pogarszajaca si¢ opieke domowa nad dziewczynka, co po latach skutko-
wato ograniczeniem wladzy rodzicielskiej i umieszczeniem dziecka wraz z rodzen-
stwem ze wzgledow spotecznych w domu dziecka. Do czasu pierwszej hospitalizacji
w Oddziale Wewngtrznym WSSzD w Kielcach, ktora miata miejsce w okresie 12.02.-
-08.03.2002 r., u dziewczynki nie przeprowadzono diagnostyki kardiologicznej. Do
oddzialu zostata skierowana w wieku 6 lat z powodu hepatomegalii. Przy przyjgciu
stan ogolny okreslono jako niepokojacy, stwierdzono duszno$¢ spoczynkowa, blados¢
powtok skornych z odcieniem siniczym, objawy zastoju obwodowego z wypetieniem
zyt szyjnych 1 powierzchownych powtok brzusznych, hepatosplenomegalig (twarda
watroba siggajaca talerza biodrowego), powigkszenie brzucha z objawami wodobrzu-
sza, znieksztalcenie klatki piersiowej w postaci ,,garbu sercowego”, miarowa czyn-
nos$¢ serca ok. 90/min bez wyraznego szmeru, prawidtowy szmer pgcherzykowy nad
polami ptucnymi, ropny wyciek z ucha lewego z objawami niezytu nosogardzieli,
zwichnigcie lewego stawu biodrowego ze skroceniem konczyny dolnej lewej, rozle-
gla prochnicg zgbdw, niedobor cigzaru ciala i wzrostu. Radiologicznie stwierdzono
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znaczne powigkszenie sylwetki serca przy prawidtowym rysunku naczyniowym ptuc.
W zapisie EKG prawogram, rytm zatokowy o czgstosci ok. 88/min, PQ = 0,12 s, QT
= 0,39 s, cechy znacznego stopnia przerostu obu przedsionkéw, voltaz P > R, brak
progresji R w odprowadzeniach V2-V5, rownowazne R/S w V6, niskonapigciowe
zespoty komorowe. Badaniem echokardiograficznym 2D-D (aparatem Hewlet-Pac-
kard Sonos 1000) stwierdzono prawidtowe potaczenia zylno-przedsionkowe, przed-
sionkowo-komorowe i komorowo-tetnicze, szczelne przegrody serca, prawidtowa
morfologie zastawek, znaczne powigkszenie przedsionkéw i zyl systemowych (RA
5,2x5,7 cm, LA 4,1x5,6 cm, LAD/A > 2,1), prawidtowe wymiary 1 kurczliwos¢ le-
wej komory (LV —2,9/1,7 cm, %SF = 40, %EF = 72, IVS-0,4 cm, LVPW - 0,5 cm),
niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej 11 stopnia z maksymalnym gradientem RV/RA
ok. 36 mm Hg, sladowa niedomykalno$¢ zastawki mitralnej, prawidlowa predkosé
przeptywu przez obie zastawki, prawidtowe wymiary i przeptywy w duzych tetnicach
(MPA-1,6 cm, V. —0,8m/s, AT - 140 m/s, A - 1,5cm, V__ —1,1 m/s), wzmo-
zone echo osierdzia, bez obecnos$ci ptynu, uposledzona funkcje rozkurczowa komor
(ryc. 11 2). Cisnienie tetnicze krwi byto prawidlowe (105/80, 115/65 mm/Hg) i nie
wykazywato zaleznych od fazy oddechu wspoétpracujacego dziecka zmiennosci, od-
powiadajacej ,,tetnu paradoksalnemu”. Badaniem ultrasonograficznym jamy brzusz-
nej potwierdzono znaczne powigkszenie watroby i sledziony oraz obecno$¢ wolnego
ptynu w jamie otrzewnowej, a badaniem radiologicznym wysokie zwichnigcie w sta-
wie biodrowym lewym, z dysplastyczna panewka i ko§lawym nastawieniem prawe;j
kos$ci biodrowej. Badania laboratoryjne nie wskazywaty na czynny proces zapalny ser-
ca i watroby oraz schorzenia uktadowe (OB —21/50, CKMB — 37,2 U/l, CRP —ujem-
ny, AIAT — 20 U/1, AspAT — 41 U/l, GGTP — 81 U/l, bilirubina catk. — 1,1mg%, bezp.
—0,37mg%, HbsAg — ujemny, seromukoid — 100 mg%, morfologia krwi, petny jono-
gram, poziom ciat azotowych, glukozy, &1-antytrypsyny, amylazy, uktad krzepnig-
cia, gazometria, badanie ogdlne moczu byly prawidtowe). Proteinogram wykazywat
podwyzszony poziom gammaglobulin (22,3% przy biatku catk. 7,6 g%), a rozdziat
immunoglobulin podwyzszenie poziomow frakcji IgA (3,38 g/l), IgG (18,0 g/l) oraz
IgE (141,2 IU/ml). Na podstawie obrazu echokardiograficznego, zapisu EKG i obja-
wow klinicznych niewydolnosci serca u dziecka z zachowana czynnos$cia skurczowa
1 niepogrubiata mig¢$nidwka lewej komory, postawiono rozpoznanie kardiomiopatii
restrykcyjnej. Ze wzgledu na ztozony obraz kliniczny, niedobor masy ciata i wzrostu
wykonano badania w kierunku mukowiscydozy, zespohu trzewnego, chorob pasozyt-
niczych, a takze test metaboliczny (wyniki prawidlowe), oraz badanie tomograficzne
klatki piersiowej i jamy brzusznej, ktore nie przemawiato za zmianami naciekowymi
w przebiegu ewentualnej choroby uktadowej. W posiewach krwi nie stwierdzono
wzrostu drobnoustrojow, a z kolejnego posiewu wymazu z ucha wyhodowano mety-
cylinooporny szczep gronkowca koagulazoujemnego. U pacjentki prowadzono lecze-
nie antybiotykami ropnego zapalenia ucha w konsultacji z laryngologiem oraz obja-
wowe leczenie niewydolnos$ci krazenia (furosemid, potas, spironolacton). Po wyle-
czeniu zapalenia ucha, uzyskaniu prawidlowego posiewu i stabilizacji uktadu kraze-
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nia, przewieziono dziewczynke¢ do Kliniki Kardiologii Centrum Zdrowia Dziecka
celem weryfikacji rozpoznania kardiomiopatii restrykcyjnej i ustalenia planu dalsze-
go leczenia. W czasie ponad 2-miesi¢cznego pobytu w CZD (08.03.-21.05.2002)
wykonano obok badan nieinwazyjnych: cewnikowanie serca, angiokardiografi¢ i biop-
sj¢ endomiokardialna prawej komory. Stwierdzono znaczne powigkszenie prawego
przedsionka, zmniejszenie pojemnos$ci prawej komory z jej skurczowa obliteracja
czesci naptywowej 1 koniuszkowej, niedomykalnos$¢ zastawki trdjdzielnej, zmniejsze-
nie pojemnosci pdznorozkurczowej lewej komory do 29 ml z frakcja wyrzutowa 80%
(CO = 1,8 I/m?*/min, CI = 2,64 1/m?/min). Droga odptywu prawej komory, piefi pluc-
ny, tetnice ptucne i ich odgatezienia byty prawidtowe, podobnie jak tuk aorty, odej-
Scie naczyn dogtowowych i wiencowych. Cisnienie w prawym przedsionku wynosi-
to 14/10/10 mm Hg, w prawej komorze 36/5/15 mm Hg, w pniu ptucnym 30/14/20
mm Hg, $rednie ci$nienie zaklinowania w kapilarach ptucnych 20 mm Hg, w lewej
komorze 80/10/25 mm Hg, w aorcie 85/56/73 mm Hg, przy saturacji aortalnej w trak-
cie badania 96% HbO,. Badaniem histologicznym bioptatu migsnia sercowego stwier-
dzono niewielkie widknienie, bez zmian zapalnych z nastgpujaca immunomorfolo-
giq: CD3, CD4, CD22 —ujemne, CD31 — norma, ICAM+, CD68 — ok. 8-10 komorek
dodatnich. Rozszerzone badania obrazowe, laboratoryjne i konsultacyjne nie daty
podstaw do rozpoznania choroby metabolicznej, rozrostowej czy zakazenia florg aty-
powa. Badanie spirometryczne wykazato nieznaczne podwyzszenie oporu drog od-
dechowych, niewymagajace leczenia. Prowadzono leczenie objawowe niewydolno-
$ci krazenia (Furosemid, Spironolacton, potas), przeprowadzono sanacj¢ jamy ustnej
w znieczuleniu ogdlnym. Przypadek choroby dziewczynki byt prezentowany na ,,ko-
minku” kardiologiczno-kardiochirurgicznym w dniu 13.05.2002 r. Z uwagi na potwier-
dzone rozpoznanie kardiomiopatii restrykcyjnej skierowano dziewczynke do konsul-
tacji w Slaskim Centrum Chordb Serca w Zabrzu celem kwalifikacji do przeszczepu
serca (przestanie dokumentacji), o wyniku ktoérej rodzice mieli zosta¢ powiadomieni
listownie. Dziewczynke wypisano do domu z zaleceniem dalszej opieki pediatrycz-
nej 1 kardiologicznej w rejonie. Przez ponad poéttora roku utrzymywat sig stabilny stan
dziecka; w tym czasie (27.07-23.09.2002) byta leczona w Oddziale Intensywnej Te-
rapii Chirurgicznej i w Oddziale Chirurgii ,,B” WSSzD w Kielcach z powodu opa-
rzenia termicznego posladkow, konczyn dolnych i przedramienia lewego (ok. 10% po-
wierzchni ciata, II/I1I stopiefn) — nie zaobserwowano destabilizacji uktadu krazenia.
Do Oddziatu Wewnetrznego WSSzD zostala przyjeta ponownie w lutym 2004 r. w
stanie og6lnym ciezkim z powodu nasilenia niewydolno$ci krazenia w przebiegu in-
fekeji uktadu oddechowego; wymagata intensywnego leczenia, zwigkszenia dawek
dotychczas stosowanych lekow moczopednych, dodano enalapril i leczenie przeciw-
krzepliwe (Acard). Wykonane badanie echokardiograficzne wykazato, poza wczesniej
obserwowanymi odchyleniami, pogrubienie migsniowki lewej komory powyzej nor-
my i wymiary lewej komory ponizej normy (LV — 2,6/1,3; IVS — 0,9; LVPW - 0,8;
%SF — 51). Zaplanowano wtedy rowniez ponowna konsultacj¢ kardiologiczno-kar-
diochirurgiczna. W okresie dalszych 2 lat dziewczynka byta ponad 20-krotnie hospi-
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talizowana, gléwnie z powodu zaostrzen niewydolno$ci krazenia w czasie infekcji.
Od maja 2004 r. wprowadzono do leczenia Carvedilol w stopniowo zwigkszanych
(W ciagu miesiecy) dawkach (od 0,075 mg/kg/d do 0,4 mg/kg/d), przy dobrej toleran-
cji leku, braku spadkéw cisnienia tetniczego krwi i zaburzen rytmu serca. Od 28.02
do 14.04.2005 r. dziewczynka byta hospitalizowana w Klinice Wrodzonych Wad Serca
i Kardiologii Dzieciecej Slaskiego Centrum Chordb Serca w Zabrzu celem kontrol-
nej diagnostyki uktadu krazenia i ustalenia dalszego postgpowania terapeutycznego.
Na podstawie wykonanych badan nieinwazyjnych i przezprzetykowego badania echo-
kardiograficznego rozpoznano, oprécz restrykcji obu komor serca, rowniez cechy
konstrykcji osierdzia i po konsultacji kardiologiczno-kardiochirurgicznej w dniu
02.03.2005 r. zakwalifikowano dziecko do operacji kardiochirurgicznej usunigcia
worka osierdziowego. Operacj¢ wykonano 22.03.2005 r.: przecigto worek osierdzio-
wy, ewakuowano umiarkowana ilo$¢ ptynu pobierajac go do badania bakteriologicz-
nego, stwierdzono ogromny przerost uszka prawego przedsionka przykrywajacego
duze naczynia, pobrano wycinek uszka do badania histopatologicznego i wykonano
fenestracje worka osierdziowego do prawej jamy optucnowej. Zabieg opisano jako:
toracothomia explorativa, pericardiotomia, fenestratio pericardii ad pleuram dex.
Wynik badania histopatologicznego z 31.03.2005 r.: wtokniejaca i szkliwiejaca tkan-
ka, ogniskowy limfocytarny naciek zapalny, brak cech zapalenia swoistego. W okre-
sie pooperacyjnym u dziecka wymagajacego przedtuzonej antybiotykoterapii z po-
wodu infekcji, obserwowano nasilenie si¢ objawow niewydolno$ci krazenia. Po ko-
lejnej konsultacji kardiologiczno-kardiochirurgicznej zdyskwalifikowano dziewczyn-
ke jako kandydata do przeszczepu serca i przekazano w dniu 14.04.2005 r. do Oddziatu
Wewngetrznego WSSzD w Kielcach. W drugiej potowie 2005 r. dziewczynka 6-krot-
nie byla hospitalizowana w okresach zaostrzen w Oddziale Wewngtrznym WSSzD;
w tym czasie przebywala w Domu Dziecka, gdzie miala zapewniona stalg opieke le-
karska i pielegniarska i korzystata z separatora tlenu. Od lipca 2005 r. w zapisach EKG,
oprocz stale obecnych cech przerostu obu przedsionkéw i przeciazenia komory pra-
wej, obserwowano zmienne, ale nasilajace si¢ zaburzenia okresu repolaryzacji w po-
staci odwrocenia zalamka T 1 obnizenia odcinka ST najglebszego w odprowadzeniach
lewokomorowych (ryc. 3). Od pazdziernika 2005 r. zaczely wystepowaé okresowe bole
w klatce piersiowej; jednorazowo na poczatku grudnia 2005 r. obserwowano krotko-
trwaty epizod czgstoskurczu przedsionkowego ze zmiennym blokiem przedsionkowo-
komorowym, ktérego nie zarejestrowano w trakcie 24-godz. zapisu EKG metoda
Holtera. Po raz ostatni przyjeto dziewczynke do WSSzD 10.12.2005 r. w stanie bar-
dzo ci¢zkim, z nasilonymi objawami niewydolnos$ci krazenia i zastoju ptucnego;
w czwartej dobie zostata przeniesiona do Oddziatu Intensywnej Terapii Pediatrycz-
nej z powodu bradykardii (HR = 38-40/min) w mechanizmie zahamowania zatoko-
wego z wolnym zastgpczym rytmem we¢zlowym, co nasilito objawy zespotu matego
rzutu. Podawanie atropiny w dawkach frakcjonowanych nie spowodowato istotnego
przyspieszenia czynnosci serca, obserwowano objawy uboczne w postaci niepokoju,
stanow lekowych, zawrotdw gtowy, obok rozszerzenia zrenic i suchosci sluzéwek.
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Dnia 15 grudnia 2005 r. o godz. 4.55 wystapito zatrzymanie krazenia, po pétgodzin-
nej reanimacji powrdcita czynno$¢ serca o czestosci od 20 do 40/min i wydolny od-
dech. O godz. 6.50 ponownie doszto do zatrzymania czynnos$ci serca i oddechu —
stwierdzono zgon. Badania anatomopatologicznego nie przeprowadzono — dziecko
zostato zwolnione z sekcji.

Ryec. 1. Obraz 2 D-D — znacznego stopnia Ryec. 2. Obraz 2 D-D — fala
powigkszenie obu przedsionkow niedomykalnosci zastawki trojdzielnej
e ] e rem o
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Ryec. 3. Zapis EKG — znacznego stopnia przerost obu przedsionkéw, prawej komory,
uogdblnione zaburzenia okresu repolaryzacji
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OMOWIENIE

Przedstawiony przypadek kardiomiopatii restrykcyjnej jest jedynym w materiale
WSSzD w Kielcach w okresie ostatnich 10 lat, kiedy mozliwa byta diagnostyka echo-
kardiograficzna 2D-D. Nalezy uzna¢ na podstawie dost¢pnej dokumentacji, ze dziec-
ko prezentowato objawy choroby juz w wieku 3 lat, kiedy to w czasie pierwszej ho-
spitalizacji stwierdzono radiologicznie powigkszenie sylwetki serca w zakresie przed-
sionkéw, a zapis EKG réwniez wskazywat na ich przerost. Wystuchiwany wowczas
szmer skurczowy byl zapewne spowodowany niedomykalno$cia zastawek przedsion-
kowo-komorowych, a nasilony — znacznego stopnia niedokrwistoscia. Zaniedbania
ze strony rodzicow spowodowaty opdznienie rozpoznania choroby o 3 lata, co zapewne
nie mialo decydujacego wptywu na dalszy jej przebieg. Zapewne patologiczna rodzi-
na dziewczynki byta niewatpliwie czynnikiem decydujacym przy dyskwalifikacji do
przeszczepu serca. Wiek prezentacji objawdw choroby zgodny jest z podawanym
w przedstawionym pi$miennictwie, natomiast czas przezycia (7 lat) byt dluzszy od
sredniego obserwowanego. Jakich trudno$ci diagnostycznych moze nastreczac r6z-
nicowanie komponenty restrykcyjnej migsniowki komor serca i komponenty konstryk-
cyjnej osierdzia w uposledzeniu napetniania rozkurczowego komor, ilustruje fakt, ze
w referencyjnym osrodku kardiologicznym rozstrzygnigcie przyniosta dopiero tora-
kotomia zwiadowcza. W ostatnim poétroczu zycia dziewczynki obserwowano narasta-
nie grubo$ci migsniowki lewej komory, co wyprzedzalo pojawienie si¢ cech niedo-
krwienia migénia sercowego w zapisach EKG. Pojawienie si¢ bolow w klatce pier-
siowej, bedacych skutkiem niedotlenienia mig$nia sercowego, byto zwiastunem schyt-
kowego okresu choroby. Potwierdzaja to tez obserwacje o niejednorodnosci postaci
kardiomiopatii restrykcyjnej i rzadkim wystgpowaniu jej ,,czystej” formy, zwlaszcza
w pozniejszym okresie choroby. Nalezy rowniez podkresli¢ fakt niewystgpowania
istotnych zaburzen rytmu serca przez caly czas choroby, poza ostatnimi kilkunasto-
ma godzinami zycia, kiedy dominowata bradykardia bedaca rytmem ,,umierajacego
serca’”.

Przedstawiony przypadek zashuguje na uwage ze wzgledu na rzadkos¢ wystepo-
wania, trudno$ci diagnostyczne i terapeutyczne. Kardiomiopatia restrykcyjna nadal
pozostaje choroba malo poznana, o nieustalonej etiologii, nieskutecznym leczeniu
zachowawczym, gdzie jedyna nadzieja na przedhuzenie zycia, przynajmniej dla czg-
$ci pacjentow, moze byt przeszczep serca.
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