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szg chorobg mieSnia sercowego o podtozu genetycznym wystepujacg u ok. 0,2%

populacji. Zidentyfikowano 11 gendéw, ktorych mutacje skutkujg fenotypem
HCM. Fenotypowa ekspresja HCM charakteryzujgca sie przerostem mie$nia (left ventri-
cular hypertrophy, LVH) jest wynikiem nie tylko mutacji bedacych przyczyna choroby,
ale takze wptywu genoéw modyfikujacych i czynnikow srodowiskowych. Powoduje to bar-
dzo duzg réznorodnos¢ w nasileniu i lokalizacji LVH. Echokardiografia jest podstawowsg
metodg obrazowania zmian fenotypowych w przebiegu kardiomiopatii. Kazde badanie
pacjenta z HCM powinno obejmowacé nie tylko rozpoznanie przerostu migs§nia, ale row-
niez okresli¢: miejsce i wielko$¢ przerostu, ksztalt przegrody, typ przerostu (symetrycz-

K ardiomiopatia przerostowa (hypertrophic cardiomyopathy, HCM) jest najczest-
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ny, asymetryczny), obecnos¢ i stopien zawezania, przyczy-
ne zawezania (obecno$¢ SAM, zawezanie Srodkomorowe),
ocen¢ ewentualnej wspolistniejacej niedomykalnosci za-
stawki mitralnej oraz w wybranych przypadkach oceng
wynikow leczenia. Badanie echokardiograficzne przez-
klatkowe umozliwia u wigkszoSci pacjentow opisanie
wszystkich tych elementéw (tabela).

Przerost symetryczny

Przerost symetryczny charakteryzuje si¢ rOwnomiernym
pogrubieniem mig§nia wszystkich Scian z najczgsciej
towarzyszacq waska jamg lewej komory i zachowang pra-
widlowg kurczliwoscig (ryc. 1A, B). Ta postac kardiomio-
patii, szczegolnie przy niewielkim przeroscie, wymaga
réznicowania z wtérnym przerostem mieSnia, np. w prze-
biegu nadci$nienia t¢tniczego czy w sercu sportowca.
W tych przypadkach konieczna jest analiza danych kli-
nicznych pacjenta. W obrazie echokardiograficznym po-
mocna bywa ocena echogeniczno$ci mi¢§nia. Beztadne
ulozenie miofibryli w HCM sprawia, ze migsien ma nie-
jednorodng echogeniczno$é. Aktualnie trwajg prace nad
zastosowaniem bardziej zaawansowanych technik echo-

Symetryczny przerost miesnia (ok. 20 mm) z waska jama lewej
komory. A. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej. B. Projekcja
koniuszkowa czterojamowa. Strzatka oznaczono przegrode
miedzykomorowa, zwraca uwage jej niejednorodna echogenicznosc.
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kardiograficznych (strain, strain rate) w réznicowaniu
przyczyn przerostu.

Przerost asymetryczny

Przerost asymetryczny wystepuje w ok. 95% HCM. Asy-
metria przerostu moze dotyczy¢ kazdego z segmentow
mieSnia lewej komory, chociaz najczeSciej obejmuje prze-
grode¢ mi¢dzykomorows.

W kardiomiopatii koniuszkowej przerost wystgpuje
glownie w segmentach koniuszkowych (ryc. 2A), ktore
w skurczu catkowicie zamykaja jego Swiatlo. Przerost od-
powiedzialnych segmentéw najlepiej widoczny jest
w projekcjach koniuszkowych. Zastosowanie nieprawi-
dtowych projekcji (okotokoniuszkowych) moze rowniez
dac obraz przerostu mieSnia, ktory w rzeczywistosci jest
jedynie jego skosnym przecieciem. Potwierdzeniem rze-
czywistego przerostu migsnia segmentow koniuszkowych
jest ich wizualizacja w projekcjach przymostkowych po-
przecznych (ryc. 2B) i podmostkowych.

Asymetryczny przerost Srodkowych segmentéw pro-
wadzi do zawezania sSrodkomorowego przegrody miedzy-
komorowej i §ciany bocznej z mieSniem brodawkowatym

B

RYCINA 2

Kardiomiopatia przerostowa koniuszkowa — przerost gtéwnie
segmentow koniuszkowych z zamykaniem $wiatta koniuszka
(strzatka). A. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. B. Projekcja
przymostkowa poprzeczna — widoczne bardzo waskie swiatto jamy
lewej komory na wysokosci segmentéw koniuszkowych.
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A. Przerost srodkowych segmentow miesnia lewej komory z ich
stykaniem sie w okresie skurczu (strzatka). B. W badaniu
doplerowskim znakowanym kolorem potwierdzenie turbulencji
przeptywu na tym poziomie (strzatka). C. Dynamiczne zawezanie
srodkomorowe (maks. gradient 63 mm Hg) rejestrowane w badaniu
doplerowskim falg ciggta. Zwraca uwage naktadajace sie spektrum
niedomykalnosci mitralnej.
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Rézny stopien asymetrycznego przerostu przegrody
miedzykomorowej. A. Niewielki przerost do 17 mm. B. Umiarkowany
przerost do 34 mm gtéwnie segmentu srodkowego. C. Gigantyczny
przerost przegrody miedzykomorowej do 60 mm. Ponownie zwraca
uwage niejednorodna echogenicznos¢ przerosnietego miesnia.
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Asymetryczny przerost przegrody miedzykomorowej dotyczacy
réwniez podaortalnego segmentu. SAM (strzatki) widoczny

w projekcji przymostkowej w osi dtugiej (A) i koniuszkowej
czterojamowej (B). Obecnos¢ diugiego przylegania przedniego ptatka
zastawki mitralnej do przegrody w skurczu potwierdzona

w prezentacji M-mode (C).

www.podyplomie.pl/kardiologiapodyplomie

A. W badaniu doplerowskim znakowanym kolorem w skurczu
widoczne miejsce zwezenia w drodze odptywu lewej komory (strzatka
przerywana) i niedomykalnos¢ mitralna (strzatka). Projekcja
koniuszkowa czterojamowa. B. Pozwala to na precyzyjne umieszczenie
doplera fali ciggtej i wyznaczenia dynamicznego gradientu wyptywu

z lewej komory (82 mm Hg) i odréznienia go od spektrum
niedomykalnosci mitralnej o znacznie wiekszej predkosci (C).
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A. Niewielki przerost przegrody miedzykomorowej oraz niepetny SAM (strzatka). Projekcja koniuszkowa czterojamowa. B. W spoczynku niewielki
(22 mm Hg) gradient wyptywu z lewej komory. C. W czasie proby Valsalvy wzrost gradientu do 130 mm Hg. D. Podobny wzrost gradientu
rejestrowany po skurczu dodatkowym.

(ryc. 3A). Powoduje to powstanie skurczowego gradientu
(ryc. 3B, C).

Najczgstsza postac asymetrycznego przerostu dotyczy
przegrody mi¢dzykomorowej, a jego nasilenie 1 lokaliza-
cja jest bardzo rézna (ryc. 4 A-C). Przerost giownie seg-
mentu Srodkowego nie powoduje zwykle zawezania.
Przerost przegrody dotyczacy jej podaortalnego segmen-
tu sprzyja powstaniu duzego gradientu ciSnien w drodze
odplywu lewej komory (left ventricle outflow tract,
LVOT). Wynika on z nieprawidlowego skurczowego ru-
chu zastawki mitralnej w kierunku przegrody migdzyko-
morowe]j (systolic anterior motion, SAM). Jest on wtérny
do sit zasysajacych w LVOT i/lub nieprawidtowego usta-
wienia mig¢§ni brodawkowatych. W obrazie echokardio-
graficznym SAM widoczny jest w roznych projekcjach
(ryc. 5A, B). Niezwykle pomocna w jego obrazowaniu, jak
roéwniez w ocenie czasu skurczowego przylegania przed-
niego platka do przegrody mi¢dzykomorowej jest prezen-
tacja M-mode (ryc. 5C). Czas przylegania powyzej 30%
trwania skurczu powoduje wytworzenie istotnego gra-
dientu w LVOT. Ocena za pomocg badania doplerowskie-
go kodowanego kolorem uwidocznia miejsca zwe¢zenia
iodro6znia je od towarzyszacej zwykle i wystepujacej w tej
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samej fazie cyklu pracy serca niedomykalnosci mitralne;j
(ryc. 6A). Sprzyja to wyznaczeniu rzeczywistego dyna-
micznego gradientu w LVOT i uniknigciu btednej oceny
bardzo wysokiego gradientu w LVOT, bedacego w istocie
spektrum niedomykalnosci mitralnej (ryc. 6B, C). Odréz-
nia je takze ksztalt spektrum doplerowskiego. Dynamicz-
ny charakter zw¢zenia w kardiomiopatii przerostowe;j
prowadzi do opdzZnienia szczytu predkosci przeplywu
do koncowej fazy skurczu. U pacjentéw z asymetrycznym
przerostem przegrody dotyczacym réwniez jej podaortal-
nego segmentu, ale z niskim spoczynkowym gradientem
wyplywu z lewej komory nalezy zawsze dokona¢ ponow-
nego pomiaru gradientu w czasie proby prowokacyjne;j.
Wzrost lub pojawienie si¢ gradientu moze by¢ spowodo-
wane probg Valsalvy lub lekami obnizajagcymi opor ob-
wodowy. W warunkach pracowni echokardiograficzne;j
prostym i skutecznym sposobem sprawdzenia gradientu
jest jego rejestracja w czasie proby Valsalvy (ryc. 7A-C)
lub po skurczu dodatkowym (ryc. 7D).

Towarzyszacy przerost mi¢Snia prawej komory wyste-
puje nawet w 30% przypadkéw HCM. U tych chorych
moze wystgpowac gradient w LVOT, jak rowniez we-
wnatrz prawej komory (ryc. 8A-D).
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A. Bardzo duzy przerost miesnia lewej i prawej komory. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej. B. W projekcji koniuszkowej w osi krétkiej widoczne
zamykanie Swiatfa prawej komory (strzatka przerywana). C. Zawezania wyptywu z lewej komory. D. Zawezanie wyptywu z prawej komory.
Nieprawidtowe ustawienie wigzki doplera fali ciaggtej powoduje niepetne spektrum przeptywu.

U okoto 5-10% chorych kardiomiopatia przerostowa
przechodzi stopniowo w postaé rozstrzeniows choroby.
Czynnikami predysponujacymi s3: rodzinne wystgpowa-
nie, wczesny wiek rozpoznania HCM oraz masywny prze-
rost nie tylko przegrody, ale i Sciany dolnej. Uwaza sig, ze
przy tak nasilonym przeroscie dochodzi do zaburzen mi-
krokrazenia, co prowadzi do widknienia migSnia. Powo-
duje to uposledzenie kurczliwosci, poszerzenie jamy lewe;j
komory i zmniejszenie grubosci migsnia (ryc. 9A). Wiok-
nienie mieSnia prowadzi do nasilenia dysfunkcji rozkur-
czowej. W koncowej fazie choroby zaburzenia napelniania
lewej komory przybierajg postaé restrykeji (ryc. 9B).

Dysfunkcja rozkurczowa

Dysfunkcja rozkurczowa lewej komory o r6znym nasileniu
bardzo czesto towarzyszy kardiomiopatii przerostowej. Nie
uzyskano jednak korelacji pomigdzy stopniem nasilenia
przerostu migSnia sercowego a doplerowskimi wskaznika-
mi dysfunkcji rozkurczowej. Natomiast w kardiomiopatii
przerostowej, tak jak w innych chorobach mig$nia serco-
wego, wykazano duza zgodno$¢ parametru E/Ea z wartoscia

www.podyplomie.pl/kardiologiapodyplomie

ciSnienia napetniania lewej komory (ryc. 10A, B). Co waz-
ne obserwowano korzystne zmiany E/Ea u pacjentéw pod-
danych ablacji alkoholowej lub miektomii podaortalnego
segmentu przegrody mi¢dzykomorowe;.

Stratyfikacja ryzyka NZK u chorych
5 HCI¥I ja ryzy y

Kardiomiopatia przerostowa jest najczestsza przyczyng
naglych zgon6éw osob miodych. Roczna $miertelnos¢ wy-
nosi okoto 1%. Echokardiograficzne czynniki ryzyka
NZK to: grubo$¢ mig§nia powyzej 30 mm, spoczynkowy
gradient LVOT powyzej 30 mm Hg, postepujaca dysfunk-
cja skurczowa mieSnia lewej komory. Ostatnio zwraca si¢
uwage na redukcje Ea w kolejnych badaniach jako czyn-
nik ryzyka NZK.

Swoiste metody terapii HCM

U czesci chorych, u ktérych leczenie farmakologiczne jest
niewystarczajgce i stwierdza si¢ wysoki gradient w LVOT
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A. Szeroka jama lewej komory i duzy przerost miesnia. Na ruchomych obrazach znaczna hipokineza miesnia. B. Restrykcyjny profil napetniania lewej
komory oceniany spektrum doplerowskim naptywu mitralnego.

Ocena cisnienia napetniania lewej komory. A. Restrykcyjny profil napetniania lewej komory oceniany spektrum doplerowskim naptywu mitralnego —
fala E 120 cm/s, fala A 40 cm/s, skrocony czas deceleraciji fali E. B. W tkankowym doplerze Ea wynosi 5 cm/s — E/Ea=25, co $wiadczy o znacznie
podwyzszonym cisnieniu napetniania lewej komory.

A. Duzy przerost migsnia lewej komory ze $cienczeniem podaortalnego segmentu przegrody miedzykomorowej, zwraca uwage wzmozona
echogenicznos¢ tego segmentu — pacjent po ablacji alkoholowej tego segmentu. Widoczny SAM (strzatka), ale przedni ptatek mitralny nie dotyka
przegrody. B. W tym miejscu rejestrowany gradient 50 mm Hg o niepetnym systolicznym spektrum.
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TABELA Elementy echokardiograficznej oceny anatomii i funkcji serca u pacjentéw z kardiomiopatia

przerostowgq

Wymiar jamy lewej komory (wskazana ocena objetosci)
Lokalizacja i typ przerostu (symetryczny, asymetryczny)

Maksymalna grubos¢ miesnia poszczegdlnych scian (przegroda, sciana dolna i boczna)

Frakcja wyrzutowa lewej komory

Obecnos¢, miejsce i stopien dynamicznego zawezania lewej komory (droga odptywu, zawezanie srédkomorowe)

Wielkos¢ gradientu w drodze odptywu lewej komory w spoczynku i w czasie proby Valsalvy

Ocena przerostu miesnia prawej komory i obecnosci zawezania drogi odptywu prawej komory

Obecnos¢ i wielko$¢ niedomykalnosci mitralnej
Wielkos¢ lewego przedsionka (wskazana ocena pola)

Ocena skurczowego cisnienia w tetnicy ptucnej (maksymalna predkos¢ fali zwrotnej tréjdzielnej)

Ocena funkgji rozkurczowej lewej komory

Ocena ci$nienia napetniania lewej komory (E/Ea przy uzyciu TDE)

wykonuje si¢ zabiegi prowadzace do jego zmniejszenia.
Bez wzgledu na metode (miektomia, ablacja alkoholowa)
ich celem jest zmniejszenie grubosci podaortalnego seg-
mentu przegrody miedzykomorowej od strony lewej ko-
mory, co powoduje, ze SAM jest krotki, a gradient ulega
znacznemu obnizeniu (ryc. 11A, B). Echokardiografia
sluzy nie tylko do oceny wynikow leczenia zabiegowego,
ale rowniez do zobrazowania obszaru unaczynienia gale-
zi przegrodowej przed jej zniszczeniem. Kluczowe jest
wykazanie, ze poszukiwana galgZ unaczynia obszar mies-
nia sercowego zawezajacy droge odptywu lewej komory.

U czesci pacjentow z HCM istniejg wskazania do
wszczepienia stymulatora lub kardiowertera-defibrylato-
ra. U tych chorych elementem badania echokardiogra-
ficznego staje si¢ ocena elektrod pod kgtem obecnoSci
dodatkowych struktur (skrzepliny, wegetacje). W szcze-
golnych przypadkach rozstrzygajace jest badanie prze-
zprzelykowe. W osrodkach specjalistycznych pod
kontrolg echokardiograficzng dokonuje sie korekcji pa-
rametrow czasowych pobudzenia przedsionkow i komor
tak, aby uzyskac zmniejszenie gradientu w drodze odpty-
wu lewej komory.

Echokardiografia przezklatkowa w wigkszosci przy-
padkoéw kardiomiopatii przerostowej pozwala szczegoto-
wo oceni¢ anatomi¢ i funkcje serca (tabela). U czesci
pacjentéw ograniczeniem metody moze by¢ zla jakosé
uzyskiwanych obrazéw, a w wyjatkowych przypadkach
trudnoS$ci w réznicowaniu przyczyn przerostu mig¢$nia
sercowego.
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