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KARDIOMIOPATIA RESTRYKCYJNA
� OPIS PRZYPADKU CHOROBY U 6-LETNIEJ DZIEWCZYNKI

STRESZCZENIE
Kardiomiopatia restrykcyjna jest rzadk¹ postaci¹ o nieustalonej etiologii, z³ym rokowaniu, obserwowa-
n¹ równie¿ u dzieci. Przedstawiono 4-letni¹ obserwacjê przebiegu choroby u 6-letniej w chwili rozpo-
znania dziewczynki oraz trudno�ci w ró¿nicowaniu kardiomiopatii i zaciskaj¹cego zapalenia osierdzia.
S³owa 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.

Wed³ug klasycznej definicji kardiomiopatie s¹ chorobami miê�nia sercowego o nie-
znanej etiologii. Profesor John Goodwin na podstawie odrêbno�ci wynikaj¹cych z za-
burzeñ morfologii i funkcji serca podzieli³ kardiomiopatie na trzy grupy: rozstrzenio-
we (zastoinowe), przerostowe i restrykcyjne [1].

Kardiomiopatia restrykcyjna jest najrzadziej wystêpuj¹c¹ i najmniej poznan¹ kar-
diomiopati¹. Objawy kliniczne tej choroby podobne s¹ do objawów zaciskaj¹cego
zapalenia osierdzia i wynikaj¹ z utrudnienia nape³niania komór w czasie rozkurczu.
Jednak ograniczenie podatno�ci rozkurczowej komory lub komór w przypadku kar-
diomiopatii restrykcyjnej wynika ze zmian w tkance miê�niowej lub/i we wsierdziu
komory serca, a nie w osierdziu, jak ma to miejsce w zaciskaj¹cym zapaleniu osier-
dzia. W �czystej� postaci kardiomiopatii restrykcyjnej funkcja skurczowa komór
pozostaje prawid³owa lub jest nieznacznie zaburzona.

Upo�ledzenie funkcji rozkurczowej komór, zaburzaj¹ce prawid³owe relacje ci�nie-
niowo-objêto�ciowe w czasie rozkurczu (niewielki przyrost objêto�ci koñcowo-roz-
kurczowej powoduje znaczny wzrost ci�nienia koñcowo-rozkurczowego), by³o po-
wodem nazywania kardiomiopatii restrykcyjnej �zespo³em sztywnego serca� lub
�nierozstrzeniow¹, nieprzerostow¹ kardiomiopati¹�. Podkre�lano, ¿e przyczyn¹
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zmniejszenia podatno�ci rozkurczowej komór jest zwiêkszona �wewnêtrzna� sztyw-
no�æ miê�niówki komór, która nie wynika ze zwiêkszenia jej masy, jak ma to miejsce
w przypadku kardiomiopatii przerostowej [2].

Wszystkie typy kardiomiopatii zaobserwowano równie¿ w wieku dzieciêcym, choæ
s¹ rzadko wystêpuj¹cym schorzeniem. Przeprowadzone w Zagrzebiu badania wska-
zuj¹, ¿e pos³uguj¹c siê kryteriami WHO (Task Force on Cardiomyopathies) kardio-
miopatie mo¿na rozpoznaæ u ok. 38 na 10 tys. pacjentów badanych w dzieciêcej po-
radni kardiologicznej; kardiomiopatia restrykcyjna stanowi³a 4,8% wszystkich kar-
diomiopatii w tej grupie badanych [3].

Przeprowadzone w Australii retrospektywne badanie epidemiologiczne, obejmu-
j¹ce wszystkie nowe przypadki pierwotnej kardiomiopatii rozpoznane u dzieci w wieku
poni¿ej 10 r. ¿., w okresie pomiêdzy rokiem 1987 a 1996, wskazuj¹, ¿e 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 wzglêdu na rzadko�æ wystêpowania i niejednorodno�æ tej po-
staci kardiomiopatii, której etiologia pozostaje nadal nieznana. Wgl¹d w przebieg
choroby mo¿e dawaæ badanie przeprowadzone w Dziale Kardiologii Szpitala Dzie-
ciêcego w Pittsburgu (Pensylwania � USA), gdzie analizie poddano ponad 68 tys.
pacjentów urodzonych pomiêdzy 1970 a 2002 r. Wyodrêbniono 21 pacjentów z kar-
diomiopati¹ restrykcyjn¹, w�ród których nieznacznie przewa¿ali ch³opcy (57%). �red-
ni wiek, w którym wyst¹pi³y objawy choroby, to niespe³na 4 lata (3,8), a niemal po-
³owa badanych prezentowa³a objawy zastoinowej niewydolno�ci kr¹¿enia. Badanie
echokardiograficzne wykonane u wiêkszo�ci pacjentów badanych (86%) wykazywa-
³o charakterystyczne, znaczne powiêkszenie obu przedsionków, przy braku cech prze-
rostu miê�niówki lewej komory, co pozwala³o wykluczyæ kardiomiopatiê przerosto-
w¹. Badanie histologiczne przeprowadzone u 52% chorych prezentowa³o ró¿nego
stopnia zw³óknienie wsierdzia i pod�cieliska, a tak¿e ³agodny przerost miocytów.
Prawdopodobieñstwo prze¿ycia 1 roku, 5 i 10 lat wynosi³o odpowiednio 80,5%, 39%
i 20%. Nie znaleziono korelacji miêdzy p³ci¹, wiekiem, w którym rozpoznano choro-
bê, obecno�ci¹ lub brakiem objawów niewydolno�ci kr¹¿enia w czasie rozpoznania,
a przebiegiem klinicznym. Poniewa¿ brak jest skutecznego leczenia farmakologicz-
nego choroby i wiêkszo�æ chorych nie prze¿ywa d³u¿ej ni¿ 2-5 lat od chwili ustalenia
rozpoznania, zasadn¹ wydaje siê tendencja do wczesnej kwalifikacji do przeszczepu
serca. Z drugiej strony ok. 15% pacjentów prze¿ywa znacznie d³u¿ej, powy¿ej 10 lat
od rozpoznania, podczas gdy tak d³ugo prze¿ywa tylko po³owa pacjentów po prze-
szczepie serca [5]. Pamiêtaæ nale¿y jednak, ¿e u pacjentów z kardiomiopati¹ restryk-
cyjn¹ narasta opór ³o¿yska naczyniowego p³uc, a utrwalone nadci�nienie p³ucne sta-
nowi przeciwwskazanie do przeszczepu serca (teoretyczn¹ mo¿liwo�ci¹ leczenia
pozostaje przeszczep serca i p³uca).

Wielu autorów prezentuje pogl¹d, ¿e wiêkszo�æ dzieci z kardiomiopati¹ restryk-
cyjn¹ powinno otrzymaæ przeszczep serca w ci¹gu 4 lat od rozpoznania choroby. Istot-
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nym czynnikiem przyspieszaj¹cym decyzjê o przeszczepie jest narastanie oporu ³o-
¿yska naczyniowego p³uc, które powinno byæ monitorowane, poniewa¿ nie ustalono
¿adnych czynników ryzyka rozwoju nadci�nienia p³ucnego w kardiomiopatii restryk-
cyjnej, a utrwalone nadci�nienie p³ucne dyskwalifikuje nawet 40% dzieci z t¹ choro-
b¹ jako kandydatów do przeszczepu serca [6-8].

OPIS PRZYPADKU

Dziewczynka A. B. urodzona 25.09.1995 r., z C.I, P.I prawid³owego, si³ami natu-
ry, z wag¹ urodzeniow¹ 2950 g, rodziców zdrowych, ze �rodowiska wiejskiego; we-
d³ug zapisów w karcie zdrowia dziecka, prowadzonej w o�rodku zdrowia, rozwija³a
siê w okresie niemowlêctwa prawid³owo. Zapis badania bilansowego 2-latków poza
nieznacznym niedoborem wzrostu (25 centyli) i wagi nie wskazuje na odchylenia od
stanu prawid³owego. W wieku 3 lat dziewczynka by³a po raz pierwszy hospitalizo-
wana w oddziale dzieciêcym szpitala rejonowego, dok¹d zosta³a skierowana z rozpo-
znaniem nie¿ytu ¿o³¹dka i niedokrwisto�ci. Stwierdzono wówczas szmer nad sercem
o g³o�no�ci 3/6 w skali Levine�a, radiologicznie powiêkszenie sylwetki serca, zw³asz-
cza w zakresie przedsionków przy prawid³owym rysunku naczyniowym p³uc; cechy
przeci¹¿enia obu przedsionków i komory prawej w zapisie EKG. Potwierdzono nie-
dokrwisto�æ niedobarwliw¹ (Ht � 32, Hb � 9,2 g%) z niskim poziomem ¿elaza
(27 µg%). Stwierdzono równie¿ objawy wrodzonego zwichniêcia lewego stawu bio-
drowego ze skróceniem koñczyny dolnej lewej o ok. 5 cm; po konsultacji ortopedycz-
nej zalecono jak najszybsze zg³oszenie siê z dzieckiem na leczenie do oddzia³u chi-
rurgii Wojewódzkiego Specjalistycznego Szpitala Dzieciêcego (WSSzD) w Kielcach.
Podejrzewaj¹c wrodzon¹ wadê serca pod postaci¹ zwê¿enia têtnicy p³ucnej, zaleco-
no tak¿e kontrolê w poradni kardiologicznej. Dalsze zapisy w karcie zdrowia dziecka
wskazuj¹ na pogarszaj¹c¹ siê opiekê domow¹ nad dziewczynk¹, co po latach skutko-
wa³o ograniczeniem w³adzy rodzicielskiej i umieszczeniem dziecka wraz z rodzeñ-
stwem ze wzglêdów spo³ecznych w domu dziecka. Do czasu pierwszej hospitalizacji
w Oddziale Wewnêtrznym WSSzD w Kielcach, która mia³a miejsce w okresie 12.02.-
-08.03.2002 r., u dziewczynki nie przeprowadzono diagnostyki kardiologicznej. Do
oddzia³u zosta³a skierowana w wieku 6 lat z powodu hepatomegalii. Przy przyjêciu
stan ogólny okre�lono jako niepokoj¹cy, stwierdzono duszno�æ spoczynkow¹, blado�æ
pow³ok skórnych z odcieniem siniczym, objawy zastoju obwodowego z wype³nieniem
¿y³ szyjnych i powierzchownych pow³ok brzusznych, hepatosplenomegaliê (twarda
w¹troba siêgaj¹ca talerza biodrowego), powiêkszenie brzucha z objawami wodobrzu-
sza, zniekszta³cenie klatki piersiowej w postaci �garbu sercowego�, miarow¹ czyn-
no�æ serca ok. 90/min bez wyra�nego szmeru, prawid³owy szmer pêcherzykowy nad
polami p³ucnymi, ropny wyciek z ucha lewego z objawami nie¿ytu nosogardzieli,
zwichniêcie lewego stawu biodrowego ze skróceniem koñczyny dolnej lewej, rozle-
g³¹ próchnicê zêbów, niedobór ciê¿aru cia³a i wzrostu. Radiologicznie stwierdzono
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znaczne powiêkszenie sylwetki serca przy prawid³owym rysunku naczyniowym p³uc.
W zapisie EKG prawogram, rytm zatokowy o czêsto�ci ok. 88/min, PQ = 0,12 s, QT
= 0,39 s, cechy znacznego stopnia przerostu obu przedsionków, volta¿ P > R, brak
progresji R w odprowadzeniach V2-V5, równowa¿ne R/S w V6, niskonapiêciowe
zespo³y komorowe. Badaniem echokardiograficznym 2D-D (aparatem Hewlet-Pac-
kard Sonos 1000) stwierdzono prawid³owe po³¹czenia ¿ylno-przedsionkowe, przed-
sionkowo-komorowe i komorowo-têtnicze, szczelne przegrody serca, prawid³ow¹
morfologiê zastawek, znaczne powiêkszenie przedsionków i ¿y³ systemowych (RA
5,2x5,7 cm, LA 4,1x5,6 cm, LAD/Ao > 2,1), prawid³owe wymiary i kurczliwo�æ le-
wej komory (LV � 2,9/1,7 cm, %SF = 40, %EF = 72, IVS-0,4 cm, LVPW � 0,5 cm),
niedomykalno�æ zastawki trójdzielnej II stopnia z maksymalnym gradientem RV/RA
ok. 36 mm Hg, �ladow¹ niedomykalno�æ zastawki mitralnej, prawid³ow¹ prêdko�æ
przep³ywu przez obie zastawki, prawid³owe wymiary i przep³ywy w du¿ych têtnicach
(MPA � 1,6 cm, Vmax � 0,8 m/s, AT � 140 m/s, Ao � 1,5 cm, Vmax � 1,1 m/s), wzmo-
¿one echo osierdzia, bez obecno�ci p³ynu, upo�ledzon¹ funkcjê rozkurczow¹ komór
(ryc. 1 i 2). Ci�nienie têtnicze krwi by³o prawid³owe (105/80, 115/65 mm/Hg) i nie
wykazywa³o zale¿nych od fazy oddechu wspó³pracuj¹cego dziecka zmienno�ci, od-
powiadaj¹cej �têtnu paradoksalnemu�. Badaniem ultrasonograficznym jamy brzusz-
nej potwierdzono znaczne powiêkszenie w¹troby i �ledziony oraz obecno�æ wolnego
p³ynu w jamie otrzewnowej, a badaniem radiologicznym wysokie zwichniêcie w sta-
wie biodrowym lewym, z dysplastyczn¹ panewk¹ i ko�lawym nastawieniem prawej
ko�ci biodrowej. Badania laboratoryjne nie wskazywa³y na czynny proces zapalny ser-
ca i w¹troby oraz schorzenia uk³adowe (OB � 21/50, CKMB � 37,2 U/l, CRP � ujem-
ny, AlAT � 20 U/l, AspAT � 41 U/l, GGTP � 81 U/l, bilirubina ca³k. � 1,1mg%, bezp.
� 0,37mg%, HbsAg � ujemny, seromukoid � 100 mg%, morfologia krwi, pe³ny jono-
gram, poziom cia³ azotowych, glukozy, &1-antytrypsyny, amylazy, uk³ad krzepniê-
cia, gazometria, badanie ogólne moczu by³y prawid³owe). Proteinogram wykazywa³
podwy¿szony poziom gammaglobulin (22,3% przy bia³ku ca³k. 7,6 g%), a rozdzia³
immunoglobulin podwy¿szenie poziomów 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-
wów klinicznych niewydolno�ci serca u dziecka z zachowan¹ czynno�ci¹ skurczow¹
i niepogrubia³¹ miê�niówk¹ lewej komory, postawiono rozpoznanie kardiomiopatii
restrykcyjnej. Ze wzglêdu na z³o¿ony obraz kliniczny, niedobór masy cia³a i wzrostu
wykonano badania w kierunku mukowiscydozy, zespo³u trzewnego, chorób paso¿yt-
niczych, a tak¿e test metaboliczny (wyniki prawid³owe), oraz badanie tomograficzne
klatki piersiowej i jamy brzusznej, które nie przemawia³o za zmianami naciekowymi
w przebiegu ewentualnej choroby uk³adowej. W posiewach krwi nie stwierdzono
wzrostu drobnoustrojów, 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 niewydolno�ci kr¹¿enia (furosemid, potas, spironolacton). Po wyle-
czeniu zapalenia ucha, uzyskaniu prawid³owego posiewu i stabilizacji uk³adu kr¹¿e-



57Kardiomiopatia restrykcyjna � opis przypadku choroby u 6-letniej dziewczynki

nia, przewieziono dziewczynkê do Kliniki Kardiologii Centrum Zdrowia Dziecka
celem weryfikacji rozpoznania kardiomiopatii restrykcyjnej i ustalenia planu dalsze-
go leczenia. W czasie ponad 2-miesiêcznego pobytu w CZD (08.03.-21.05.2002)
wykonano obok badañ nieinwazyjnych: cewnikowanie serca, angiokardiografiê i biop-
sjê endomiokardialn¹ prawej komory. Stwierdzono znaczne powiêkszenie prawego
przedsionka, zmniejszenie pojemno�ci prawej komory z jej skurczow¹ obliteracj¹
czê�ci nap³ywowej i koniuszkowej, niedomykalno�æ zastawki trójdzielnej, zmniejsze-
nie pojemno�ci pó�norozkurczowej lewej komory do 29 ml z frakcj¹ wyrzutow¹ 80%
(CO = 1,8 l/m2/min, CI = 2,64 l/m2/min). Droga odp³ywu prawej komory, pieñ p³uc-
ny, têtnice p³ucne i ich odga³êzienia by³y prawid³owe, podobnie jak ³uk aorty, odej-
�cie naczyñ dog³owowych i wieñcowych. Ci�nienie w prawym przedsionku wynosi-
³o 14/10/10 mm Hg, w prawej komorze 36/5/15 mm Hg, w pniu p³ucnym 30/14/20
mm Hg, �rednie ci�nienie zaklinowania w kapilarach p³ucnych 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% HbO2. Badaniem histologicznym bioptatu miê�nia sercowego stwier-
dzono niewielkie w³óknienie, bez zmian zapalnych z nastêpuj¹c¹ immunomorfolo-
gi¹: CD3, CD4, CD22 � ujemne, CD31 � norma, ICAM+, CD68 � ok. 8-10 komórek
dodatnich. Rozszerzone badania obrazowe, laboratoryjne i konsultacyjne nie da³y
podstaw do rozpoznania choroby metabolicznej, rozrostowej czy zaka¿enia flor¹ aty-
pow¹. Badanie spirometryczne wykaza³o nieznaczne podwy¿szenie oporu dróg od-
dechowych, niewymagaj¹ce leczenia. Prowadzono leczenie objawowe niewydolno-
�ci kr¹¿enia (Furosemid, Spironolacton, potas), przeprowadzono sanacjê jamy ustnej
w znieczuleniu ogólnym. Przypadek choroby dziewczynki by³ prezentowany na �ko-
minku� kardiologiczno-kardiochirurgicznym w dniu 13.05.2002 r. Z uwagi na potwier-
dzone rozpoznanie kardiomiopatii restrykcyjnej skierowano dziewczynkê do konsul-
tacji w �l¹skim Centrum Chorób Serca w Zabrzu celem kwalifikacji do przeszczepu
serca (przes³anie dokumentacji), o wyniku której rodzice mieli zostaæ powiadomieni
listownie. Dziewczynkê wypisano do domu z zaleceniem dalszej opieki pediatrycz-
nej i kardiologicznej w rejonie. Przez ponad pó³tora roku utrzymywa³ siê stabilny stan
dziecka; w tym czasie (27.07-23.09.2002) by³a leczona w Oddziale Intensywnej Te-
rapii Chirurgicznej i w Oddziale Chirurgii �B� WSSzD w Kielcach z powodu opa-
rzenia termicznego po�ladków, koñczyn dolnych i przedramienia lewego (ok. 10% po-
wierzchni cia³a, II/III stopieñ) � nie zaobserwowano destabilizacji uk³adu kr¹¿enia.
Do Oddzia³u Wewnêtrznego WSSzD zosta³a przyjêta ponownie w lutym 2004 r. w
stanie ogólnym ciê¿kim z powodu nasilenia niewydolno�ci kr¹¿enia w przebiegu in-
fekcji uk³adu oddechowego; wymaga³a intensywnego leczenia, zwiêkszenia dawek
dotychczas stosowanych leków moczopêdnych, dodano enalapril i leczenie przeciw-
krzepliwe (Acard). Wykonane badanie echokardiograficzne wykaza³o, poza wcze�niej
obserwowanymi odchyleniami, pogrubienie miê�niówki lewej komory powy¿ej nor-
my i wymiary lewej komory poni¿ej normy (LV � 2,6/1,3; IVS � 0,9; LVPW � 0,8;
%SF � 51). Zaplanowano wtedy równie¿ ponown¹ konsultacjê kardiologiczno-kar-
diochirurgiczn¹. W okresie dalszych 2 lat dziewczynka by³a ponad 20-krotnie hospi-
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talizowana, g³ównie z powodu zaostrzeñ niewydolno�ci kr¹¿enia w czasie infekcji.
Od maja 2004 r. wprowadzono do leczenia Carvedilol w stopniowo zwiêkszanych
(w ci¹gu miesiêcy) dawkach (od 0,075 mg/kg/d do 0,4 mg/kg/d), przy dobrej toleran-
cji leku, braku spadków ci�nienia têtniczego krwi i zaburzeñ rytmu serca. Od 28.02
do 14.04.2005 r. dziewczynka by³a hospitalizowana w Klinice Wrodzonych Wad Serca
i Kardiologii Dzieciêcej �l¹skiego Centrum Chorób Serca w Zabrzu celem kontrol-
nej diagnostyki uk³adu kr¹¿enia i ustalenia dalszego postêpowania terapeutycznego.
Na podstawie wykonanych badañ nieinwazyjnych i przezprze³ykowego badania echo-
kardiograficznego rozpoznano, oprócz restrykcji obu komór serca, równie¿ cechy
konstrykcji osierdzia i po konsultacji kardiologiczno-kardiochirurgicznej w dniu
02.03.2005 r. zakwalifikowano dziecko do operacji kardiochirurgicznej usuniêcia
worka osierdziowego. Operacjê wykonano 22.03.2005 r.: przeciêto worek osierdzio-
wy, ewakuowano umiarkowan¹ ilo�æ p³ynu pobieraj¹c go do badania bakteriologicz-
nego, stwierdzono ogromny przerost uszka prawego przedsionka przykrywaj¹cego
du¿e naczynia, pobrano wycinek uszka do badania histopatologicznego i wykonano
fenestracjê worka osierdziowego do prawej jamy op³ucnowej. Zabieg opisano jako:
toracothomia explorativa, pericardiotomia, fenestratio pericardii ad pleuram dex.
Wynik badania histopatologicznego z 31.03.2005 r.: w³ókniej¹ca i szkliwiej¹ca tkan-
ka, ogniskowy limfocytarny naciek zapalny, brak cech zapalenia swoistego. W okre-
sie pooperacyjnym u dziecka wymagaj¹cego przed³u¿onej antybiotykoterapii z po-
wodu infekcji, obserwowano nasilenie siê objawów niewydolno�ci kr¹¿enia. Po ko-
lejnej konsultacji kardiologiczno-kardiochirurgicznej zdyskwalifikowano dziewczyn-
kê jako kandydata do przeszczepu serca i przekazano w dniu 14.04.2005 r. do Oddzia³u
Wewnêtrznego WSSzD w Kielcach. W drugiej po³owie 2005 r. dziewczynka 6-krot-
nie by³a hospitalizowana w okresach zaostrzeñ w Oddziale Wewnêtrznym WSSzD;
w tym czasie przebywa³a w Domu Dziecka, gdzie mia³a zapewnion¹ sta³¹ opiekê le-
karsk¹ i pielêgniarsk¹ i korzysta³a z separatora tlenu. Od lipca 2005 r. w zapisach EKG,
oprócz stale obecnych cech przerostu obu przedsionków i przeci¹¿enia komory pra-
wej, obserwowano zmienne, ale nasilaj¹ce siê zaburzenia okresu repolaryzacji w po-
staci odwrócenia za³amka T i obni¿enia odcinka ST najg³êbszego w odprowadzeniach
lewokomorowych (ryc. 3). Od pa�dziernika 2005 r. zaczê³y wystêpowaæ okresowe bóle
w klatce piersiowej; jednorazowo na pocz¹tku grudnia 2005 r. obserwowano krótko-
trwa³y epizod czêstoskurczu przedsionkowego ze zmiennym blokiem przedsionkowo-
komorowym, którego nie zarejestrowano w trakcie 24-godz. zapisu EKG metod¹
Holtera. Po raz ostatni przyjêto dziewczynkê do WSSzD 10.12.2005 r. w stanie bar-
dzo ciê¿kim, z nasilonymi objawami niewydolno�ci kr¹¿enia i zastoju p³ucnego;
w czwartej dobie zosta³a przeniesiona do Oddzia³u Intensywnej Terapii Pediatrycz-
nej z powodu bradykardii (HR = 38-40/min) w mechanizmie zahamowania zatoko-
wego z wolnym zastêpczym rytmem wêz³owym, co nasili³o objawy zespo³u ma³ego
rzutu. Podawanie atropiny w dawkach frakcjonowanych nie spowodowa³o istotnego
przyspieszenia czynno�ci serca, obserwowano objawy uboczne w postaci niepokoju,
stanów lêkowych, zawrotów g³owy, obok rozszerzenia �renic i sucho�ci �luzówek.
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Dnia 15 grudnia 2005 r. o godz. 4.55 wyst¹pi³o zatrzymanie kr¹¿enia, po pó³godzin-
nej reanimacji powróci³a czynno�æ serca o czêsto�ci od 20 do 40/min i wydolny od-
dech. O godz. 6.50 ponownie dosz³o do zatrzymania czynno�ci serca i oddechu �
stwierdzono zgon. Badania anatomopatologicznego nie przeprowadzono � dziecko
zosta³o zwolnione z sekcji.

Ryc. 1. Obraz 2 D-D � znacznego stopnia
powiêkszenie obu przedsionków

Ryc. 2. Obraz 2 D-D � fala
niedomykalno�ci zastawki trójdzielnej

Ryc. 3. Zapis EKG � znacznego stopnia przerost obu przedsionków, prawej komory,
uogólnione zaburzenia okresu repolaryzacji
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OMÓWIENIE

Przedstawiony przypadek kardiomiopatii restrykcyjnej jest jedynym w materiale
WSSzD w Kielcach w okresie ostatnich 10 lat, kiedy mo¿liwa by³a diagnostyka echo-
kardiograficzna 2D-D. Nale¿y uznaæ na podstawie dostêpnej dokumentacji, ¿e dziec-
ko prezentowa³o objawy choroby ju¿ w wieku 3 lat, kiedy to w czasie pierwszej ho-
spitalizacji stwierdzono radiologicznie powiêkszenie sylwetki serca w zakresie przed-
sionków, a zapis EKG równie¿ wskazywa³ na ich przerost. Wys³uchiwany wówczas
szmer skurczowy by³ zapewne spowodowany niedomykalno�ci¹ zastawek przedsion-
kowo-komorowych, a nasilony � znacznego stopnia niedokrwisto�ci¹. Zaniedbania
ze strony rodziców spowodowa³y opó�nienie rozpoznania choroby o 3 lata, co zapewne
nie mia³o decyduj¹cego wp³ywu na dalszy jej przebieg. Zapewne patologiczna rodzi-
na dziewczynki by³a niew¹tpliwie czynnikiem decyduj¹cym przy dyskwalifikacji do
przeszczepu serca. Wiek prezentacji objawów choroby zgodny jest z podawanym
w przedstawionym pi�miennictwie, natomiast czas prze¿ycia (7 lat) by³ d³u¿szy od
�redniego obserwowanego. Jakich trudno�ci diagnostycznych mo¿e nastrêczaæ ró¿-
nicowanie komponenty restrykcyjnej miê�niówki komór serca i komponenty konstryk-
cyjnej osierdzia w upo�ledzeniu nape³niania rozkurczowego komór, ilustruje fakt, ¿e
w referencyjnym o�rodku kardiologicznym rozstrzygniêcie przynios³a dopiero tora-
kotomia zwiadowcza. W ostatnim pó³roczu ¿ycia dziewczynki obserwowano narasta-
nie grubo�ci miê�niówki lewej komory, co wyprzedza³o pojawienie siê cech niedo-
krwienia miê�nia sercowego w zapisach EKG. Pojawienie siê bólów w klatce pier-
siowej, bêd¹cych skutkiem niedotlenienia miê�nia sercowego, by³o zwiastunem schy³-
kowego okresu choroby. Potwierdzaj¹ to te¿ obserwacje o niejednorodno�ci postaci
kardiomiopatii restrykcyjnej i rzadkim wystêpowaniu jej �czystej� formy, zw³aszcza
w pó�niejszym okresie choroby. Nale¿y równie¿ podkre�liæ fakt niewystêpowania
istotnych zaburzeñ rytmu serca przez ca³y czas choroby, poza ostatnimi kilkunasto-
ma godzinami ¿ycia, kiedy dominowa³a bradykardia bêd¹ca rytmem �umieraj¹cego
serca�.

Przedstawiony przypadek zas³uguje na uwagê ze wzglêdu na rzadko�æ wystêpo-
wania, trudno�ci diagnostyczne i terapeutyczne. Kardiomiopatia restrykcyjna nadal
pozostaje chorob¹ ma³o poznan¹, o nieustalonej etiologii, nieskutecznym leczeniu
zachowawczym, gdzie jedyn¹ nadziej¹ na przed³u¿enie ¿ycia, przynajmniej dla czê-
�ci pacjentów, mo¿e by³ przeszczep serca.
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