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Co to jest kardiomiopatia?
Definicja

W éwietle definicji Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO) kardiomiopatie to
Lpierwotne choroby miesnia sercowego, uposledzajgce jego funkcje nie bedace wynikiem
uszkodzenia Ilub nieprawidfowosci w obrebie innych struktur serca, zawatu miesnia
sercowego, nadcisnienia tetniczego c¢zy wad zastawkowych”. Wiosng 2006 roku
Amerykanskie Towarzystwo Kardiologiczne (American Heart Association - AHA)
zaproponowato nowa zmodyfikowang definicje kardiomiopatii. Zgodnie z wytycznymi
amerykanskimi: , kardiomiopatie stanowig roznorodng grupe chorob miokardium, zwigzang z
dysfunkcig mechaniczng f/lub elektryczng, ktora zazwyczaj (choc nie zawsze) objawia sie pod
postacig nieprawidtowego przerostu lub poszerzenia komor, o bardzo roznym, czesto
genetycznym podfozu. Kardiomiopatie moga byc¢ ograniczone jedynie do miesnia sercowego
lub tez stanowic¢ objaw uogdinionej choroby systemowej prowadzgc czesto do zgonu

sercowo-naczyniowego lub postepujgcej niewydolnosci serca.”

Jak je klasyfikujemy?
Wedtug tradycyjnego podziatlu usankcjonowanego wieloletnia praktyka oraz
zaleceniami  Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO) wyrdzniamy:  kardiomiopatie

rozstrzeniowq, przerostowq oraz restrykcyjng (por. tabela 1.)

Tabela 1. Klasyfikacja kardiomiopatii

Kardiomiopatia rozstrzeniowa (DCM)

Powiekszenie jam serca i dysfunkcja skurczowa

Kardiomiopatia przerostowa (HCM)

Przerost miesnia sercowego bez nadcisnienia i stenozy aortalnej

Kardiomiopatia restrykcyjna (RCM)




Uposledzone napetnianie i dysfunkcja rozkurczowa

Inne nie sklasyfikowane

Nowszg (2006) klasyfikacje amerykanska przedstawiono na rycinie 1.

Rycina 1. Klasyfikacja kardiomiopatii wg. AHA

Klasyfikacja kardiomiopatii
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Autorzy proponujg podziat kardiomiopatii dwie duze grupy: pierwotne i
wtérne (w zaleznosci od tego czy uszkodzenie jest ograniczone wytacznie
do miesnia sercowego, czy tez dochodzi do niego w przebiegu
uogdlnionego procesu, obejmujacego zajecie takze innych narzadéw). W
grupie pierwotnych kardiomiopatii autorzy wyrézniajg; genetyczne,
mieszane i nabyte.
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W grupie wtérnych kardiomiopatii wyrdzniono podgrupe schorzen w przebiegu
pierwotnych choréb nerwowo-miesniowych (por. tabela 2.)

Tabela 2. Kardiomiopatie wtdrne w przebiegu pierwotnych choréb nerwowo-
miesniowych

ataksja Friedricha

dystrofia Duchenna/Beckera
dystrofia Emery-Dreifussa
dystrofia miotoniczna

neurofibromatoza
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tuberous sclerosis

Niewydolnos¢ serca — najczestsza objawowa postac kardiomiopatii



W przebiegu pierwotnych schorzen miesnia sercowego moze dochodzi¢ do szeregu
manifestacji klinicznych. Najczestszg i najpowazniejszg postacig wystepujacych objawdw jest
przewlekfa niewydolno$¢ serca. Przewlekta niewydolno$¢ serca to stan, w ktorym wskutek
trwatej dysfunkcji serca pojemno$¢ minutowa serca jest zmniejszona w stosunku do
zapotrzebowania metabolicznego tkanek, co powoduje wystgpienie objawdw podmiotowych,
badz witasciwa pojemno$¢ minutowa utrzymywana jest kosztem podwyzszonego ci$nienia
napetniania lewej komory. Najbardziej charakterystyczne objawy podmiotowe i

przedmiotowe niewydolnosci serca przedstawiono ponizej:

Niewydolnos¢ serca - objawy podmiotowe
1. Zmniejszona tolerancja wysitku
Dusznos$¢ (spoczynkowa, wysitkowa, orthopnoe, napadowa duszno$¢ nocna)
Kaszel
Nykturia

Objawy retencji ptyndw (obrzeki okotokostkowe, okolicy ledzwiowo-krzyzowej)
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Zmniejszenie apetytu (zaburzenia wchtaniania), zaparcia

Niewydolnos¢ serca - objawy przedmiotowe
1. Blados¢ i ochtodzenie skory konczyn, wzmozona potliwos¢, sinica obwodowa
Tachykardia spoczynkowa, III, czasem IV ton
Zmniejszenie amplitudy cinienie tetniczego
Przepetnienie zyt szyjnych, objaw watrobowo-szyjny, objaw Kussmaula
Trzeszczenia nad ptucami
Powiekszenie watroby
Hydrothorax

Wodobrzusze
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Objawy hipoperfuzji OUN

Ponadto w przebiegu kardiomiopatii wtdrnych do zaburzen nerwowo-miesniowych
moze dochodzi¢ do szeregu nieprawidtowosci w zakresie uktadu bodzco-przewodzacego.

Najczestsze z nich zaprezentowano ponizej:

Zaburzenia rytmu i przewodnictwa w chorobach nerwowo-miesniowych
e Zaburzenia przewodnictwa przedsionkowo-komorowego

« Zaburzenia przewodnictwa $rodkomorowego



Nadkomorowe zaburzenia rytmu
Migotanie przedsionkéw

Komorowe zaburzenia rytmu

Charakterystyka kardiomiopatii w réznych chorobach nerwowo-miesniowych.

Dystrofia miesniowa typu Duchenne’a i Beckera

Praktycznie wszyscy pacjenci predzej czy pdzniej rozwijajg objawy kardiologiczne
P6zna manifestacja kliniczna (ograniczona aktywno$¢ fizyczna)

Kardiomiopatia najczesciej manifestuje sie pod postaciag DCM i komorowych zaburzen
rytmu

Ograniczona warto$¢ badania echokardiograficznego

Niejasny wptyw glikokortykosteroidéw na uktad sercowo-naczyniowy

W dystrofii Beckera obraz duzo bardziej zroznicowany

Brak zwigzku miedzy nasileniem zmian obwodowych i sercowych

W wieku 6 lat 26% pacjentéw ma nieprawidtowosci elektrokardiograficzne
Objawy najczesciej po 10rz

W wieku 13 lat u ¥4 chorych wystepujq cechy dysfunkcji skurczowej

Pacjenci z obecnoscig dysfunkcji skurczowej zyjq krocej

DMD zmiany w EKG 90%

BMD zmiany EKG 75%

NiewydolnoSc¢ serca czestszg przyczyng zgondw od niewydolnosci odechowej

Dystrofia Miotoniczna (Steinerta)

Poczatki objawdw 20-25rz

Zazwyczaj objawy kardiologiczne poprzedzone sg objawami ogdlnymi

Zjawisko antycypacji — wczesniejszego pojawiania sie objawdw w kolejnych
pokoleniach

Poczatkowo zazwyczaj objawy zwigzane z postepujacq degeneracjg ukfadu bodzco-
przewodzacego

rzadko DCM

Nieprawidtowosci EKG 65% pacjentéw

Blok przedsionkowo-komorowy 1st 42%

Zaburzenia przewodnictwa $srodkomorowego 19%

Objawowa NS 6%, czesciej bezobjawowa dysfukcja skurczowa, rozkurczowa, przerost

lewej komory, prolaps zastawki mitralnej



Stymulator od 3 do nawet blisko 50%
Arytmie: migotanie i trzepotanie przedsionkéw
Komorowe zaburzenia rytmu: czasem ablacja

Zwiekszone ryzyko NZS

Dystrofia Emery-Dreifussa

Brak uchwytnych zaburzen, objawdw pochodzenia sercowego

Nadkomorowe zaburzenia rytmu (tachykardia zatokowa, pobudzenia dodatkowe,
migotanie przedsionkdw, wygaszenie czynnosci elektrycznej przedsionkdw, zastepcze
rytmy weztowe)

Zaburzenia przewodnictwa przedsionkowo-komorowego (blok przedsionkowo-
komorowy I i II stopnia, blok catkowity)

Komorowe zaburzenia rytmu (pobudzenia dodatkowe, nieutrwalone czestoskurcze
komorowe)

Bezobjawowa dysfunkcja skurczowa

Kardiomiopatia nierozstrzeniowa (uposledzona funkcja skurczowa lewej komory przy
braku jej istotnego powiekszenia)

Kardiomiopatia rozstrzeniowa

Petnoobjawowa niewydolnoS¢ serca

Kardiomiopatia restrykcyjna

Skrajna niewydolno$¢ serca wymagajaca transplantacii

Nagty zgon sercowy

Dystrofie obreczowo-konczynowe

Objawy neurologiczne zazwyczaj przed 30 rz
Duza zmienno$¢ w obrazie kardiologicznym
LGMD 2C do 2F DCM sargoglikanopatia
Podobny obraz jak w DMD

LGMD 1B laminopatia jak EDMD

Rzadko NS nawet u matych dzieci

Zanik rdzeniowy mies$ni SMA

Obraz kardiologiczny obejmuje:
— wrodzone wady serca

— kardiomiopatie



— zaburzenia rytmu serca
« Wrodzone wady serca (typ Ii III): najczeSciej ASD
« DCM i zaburzenia przewodnictwa wymagajace stymulatora serca
« Rokowanie na tyle powazne w typie I i II, Zze problemy kardiologiczne schodzg na

dalszy plan w typie III-V majq jednak priorytetowe znaczenie.

Mozliwosci diagnostyczne i terapeutyczne, co nowego?
Diagnostyka kardiologiczna w dystrofiach miesniowych
EKG/monitorowanie Holterowskie

RTG klatki piersiowej

Echokardiografia

Badania biochemiczne
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Rezonans magnetyczny

Opcje terapeutyczne
1. Niefarmakologiczne
2. Farmakologiczne
3. Inwazyjne
4. Rehabilitacja

Postepowanie niefarmakologiczne
1. Kontrola gospodarki ptynami. W przypadku retencji ptyndw — ograniczenie
podazy sodu do 2g/d i podazy ptynéw do 1,5-2l/d
Redukcja masy ciata u pacjentdéw otytych
Poprawa stanu odzywienia u pacjentow z cechami wyniszczenia
Regularna kontrola masy ciafa
Ograniczenia spozycia alkoholu
Catkowity zakaz palenia tytoniu

Unikania lekéw nasilajacych niewydolnos¢ serca
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Szczepienia przeciw grypie i pneumokokom

Niewydolnos¢ serca - leczenie farmakologiczne
1. inhibitory ACE
2. leki moczopedne
3. beta-adrenolityki



antagonisci aldosteronu

antagonisci receptoréw angiotensyny II

glikozydy nasercowe

leki rozszerzajace naczynia (azotany/hydralazyna)

leki o dodatnim dziataniu inotropowym
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leczenie przeciwzakrzepowe
10. leki antyarytmiczne
11. tlen

Niewydolnos¢ serca - leki, ktore mogaq nasila¢ wystapienie objawow
12. Niesteroidowe leki przeciwzapalne
13. Glikokortykosteroidy
14. Leki antyarytmiczne (klasy Ia i Ic)
15. Antagonisci wapnia (poza III generacjq pochodnych dihydropirydynowych)
16. Trojpierscieniowe leki przeciwdepresyjne
17. Zwiazki litu

Mozliwosci postepowania inwazyjnego
Stymulatory serca

Stymulacja resynchronizujaca
Implantowane kardiowertery-defibrylatory

Urzadzenia wspomagajace prace komor
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Transplantacja serca

Jak zapobiegac¢ nagtemu zgonowi sercowemu (NZK)?
1. profilaktyczna implantacja stymulatora serca

2. implantacja kardiowertera-defibrylatora w prewencji pierwotnej

Projekt ogdlnopolskiej sieci poradni kardiologicznych

Pod koniec roku 2005 z inicjatywy Prof. Grzegorza Opolskiego Konsultanta Krajowego
w dziedzinie kardiologii zostata powotana specjalna Grupa Robocza konsultanta Krajowego w
dziedzinie kardiologii ds prewencji kardiomiopatii u 0sob z wrodzonymi chorobami nerwowo-
miesniowymi w celu opracowania rekomendacji dotyczacych opieki kardiologicznej nad
chorymi z dystrofig miesniowg Duchenne’a i Beckera oraz prewencji kardiomiopatii u kobiet,
nosicielek mutacji DMD/BMD (matek i sidstr chorych z dystrofinopatiami). Pod koniec 2006



roku dokument zostat opracowany i ztozony do druku w polskich czasopismach
kardiologicznych, tak aby dotart do jak najwiekszej liczby czytelnikow. Rownolegle do tej
iniciatywy w roku 2006 przygotowywano uruchomienie poradni kardiologicznych dla
pacjentow z dystrofiami mieSniowymi i ich rodzin, co bedzie miato miejsce w pierwszym
pOtroczu 2007. Juz dzi§ mozemy powiedzie¢, ze planowanie jest powotanie szesciu
osrodkéw: w Bydgoszczy, Krakowie, todzi, Poznaniu, Warszawie i Zabrzu, obejmujacych
swoim zasiegiem catg Polske, w ktorych odbywaty by sie konsultacje pacjentéw (por. ryc.2).
Nalezy podkresli¢, ze w $wietle przywotywanych zalecen pacjent powinien by¢ skierowany do

kardiologa w momencie postawienia rozpoznania dystrofii mieSniowej.

Rycina 2. Opieka kardiologiczna nad pacjentami z wrodzonymi chorobami

nerwowo-miesniowymi

Proponowany podzial regiondw

Podsumowanie

Kardiomiopatie w przebiegu choréb nerwowo-miesniowych charakteryzujg sie bardzo
zroznicowanym obrazem klinicznym. RoOzny jest czas i poczatek wystgpienia objawow u
poszczegdinych chorych. Dysponujemy jednak obecnie zaawansowanymi mozliwosciami w
diagnozowaniu i leczeniu chorych. Nie znaczy to jednak, ze nie ma potrzeby ciagtego
monitorowania przebiegu patologii. Przeciwnie, potrzeba taka wydaje sie pilna i wigze sie

rownoczesnie z koniecznoscig wyznaczenia standardu opieki.



