SVEIKATOS MOKSLALI/

HEALTH SCIENCES IN EASTERN EUROPE
ISSN 1392-6373 print / 2335-867X online

2021, 31 tomas, Nr.5, p. 85-88

DOI: https://doi.org/10.35988/sm-hs.2021.175

BIOMEDICINA / BIOMEDICINE 85

IDIOPATINE DILATACINE KARDIOMIOPATIJA:
KLINIKINIS ATVEJIS
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RaktaZodziai: dilataciné kardiomiopatija, skilveliy vir-
péjimas, paroksizminé skilveliné tachikardija, ritmo sutriki-
mai, staigi mirtis, priesirdziy virpé&jimas.

Santrauka

Dilataciné kardiomiopatija yra Sirdies raumens patologija,
kuri i8sivysto dél genetiniy ir aplinkos veiksniy derinio.
Siai ligai budingi $irdies nepakankamumo klinikiniai
pozymiai, jvairiis ritmo ir laidumo sutrikimai, angininio
pobiidzio kriitinés skausmas. Dilataciné kardiomiopatija
diagnozuojama remiantis klinikiniais simptomais ir ins-
trumentiniais tyrimais, paneigiant jgimtas Sirdies ydas,
vainikiniy arterijy, hipertenzines ligas, voztuvy patolo-
gija. Nediagnozuota ir negydoma liga didina staigios
Sirdinés mirties rizika. Straipsnyje pristatomas klinikinis
atvejis, kai pacientui dilataciné kardiomiopatija pirma
kartg pasireiské stenokardiniais skausmais ir gyvybei
grésmingais ritmo sutrikimais (paroksizmine skilveline
tachikardija, skilveliy virpéjimu).

Ivadas

Dilataciné kardiomiopatija (DKMP) yra Sirdies raumens
liga, sukelianti miokardo struktiiros ir funkcijos sutrikimus
[1]. KliniSkai 8i patologija apibiidinama kaip kairiojo ar
abiejy skilveliy i$siplétimas ir sistoliné disfunkcija, nesant
igimty Sirdies ligy, vainikiniy arterijy ligos, hipertenzinés
ligos ar voztuvy patologijos [1]. Nors anks¢iau DKMP buvo
laikoma reta liga, Siuo metu jos paplitimas svyruoja nuo
1/2500 iki 1/250 zmoniy [2]. Iprastai DKMP dazniau serga
vyrai, nei moterys (3:1). Pacientai, sergantys dilatacine
kardiomiopatija, turi polinkj i aritmijas ir net 30 proc. i$ jy
patiria gyvybei pavojingus ritmo sutrikimus [3].

Darbo tikslas — pristatyti klinikinj atvejj ir aptarti nau-
jausius dilatacinés kardiomiopatijos diagnostikos ir gydymo
principus.

Klinikinis atvejis

50 mety vyras atvyko j Lietuvos sveikatos moksly uni-
versiteto ligoninés Kauno kliniky skubiosios pagalbos skyriy
(LSMUL KK SPS) d¢l pasikartojancio skausmo kairéje krii-
tinés lgstos puséje. Ligonis stacionarizuotas j kardiologijos
skyriy.

I8 ligos anamnezés zinoma, kad pastaruosius 17 mety
paciento arterinis kraujospiidis (AKS) yra padidéjes ir siekia
160/100 mmHg. Nuo 2003 m. kartojosi prieSirdziy virpéjimo
(PV) paroksizmai, kurie buvo nutraukiami elektros impulsu
(EIT). Véliau, kartojantis Sirdies ritmo sutrikimams, ligonis
vartojo metoprololio sukcinatg, varfaring. 2013 m. pabaigoje
dazniau vartojo alkoholinius gérimus, vis dazniau kartojosi
priesirdziy virpéjimo epizodai. Vieno epizodo metu ligonis
pajuto dusulj ir sunkuma krtinéje.

2014-01-01 dél stenokardinio pobiidzio skausmy, jta-
rus nestabilig kriitinés anging, pacientas stacionarizuotas |
LSMUL KK kardiologijos intensyviosios terapijos skyriy.
Hospitalizacijos metu paaiskéjo, kad pacientas pries 7 dienas
nutrauké vaisty vartojima. 01-02 atlikta vainikiniy arterijy
angiografija (VAA): vainikings arterijos be pakitimy. Vykdant
EKG stebésena, 01-02 uzregistruota Torsades de pointes, 01-
03 — skilveliné paroksizminé tachikardija, 01-04 — skilveliné
paroksizminé tachikardija bei skilveliy virp¢jimas. Pacien-
tas gaivintas, sinusinis ritmas atkurtas EIT. Pacientui 01-02
atlikta transtorakaliné echokardiografija: kairysis skilvelis
(KS) dilatuotas, totaliai hipoakinetiskas, stebéta zenkli KS
sistoliné disfunkcija (IF 15 proc.), platus mitralinio voztuvo
ziedas, I11° mitralinio voZtuvo nesandarumas, dilatuotas kai-
rysis priesirdis, saiki deSiniyjy Sirdies daliy dilatacija (labiau
desiniojo priesirdzio), desinysis skilvelis hipokinetiskas, I1°
triburio voztuvo nesandarumas (1 lentel¢). Sistolinis spaudi-
mas deSiniajame skilvelyje 50 mmHg. Pacientas tirtas esant
tachisistoliniam prieSirdziy virpéjimui.

Nesant kity ligy, galin¢iy sukelti KS disfunkcija, pacien-
tui diagnozuota dilataciné kardiomiopatija, létinis kairiojo
skilvelio nepakankamumas, C stadija, III funkciné klasé
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1 lentelé. Echokardiografinio tyrimo dinamika.

Plauciuose alsavimas vezikulinis,

SpO,— 98 proc. be papildomo de-

Rodikliai 2014-01-02 | 2017-06-15 | 2019-02-12 | 2020-12-03 . . . ..
Kairiojo skilvelio galinis diastolinis 58 50 45 50 guonies. Kitos §1sten}os t_ae paklgmg.
dydis (mm) Stacionare pacientui atlikti tyrimai.
Uzpakalinés sienos storis diastoléje 11 9,6 8,6 11 Registruotoje EKG — sinusinis ritmas,
(mm) néra R dantelio augimo nuo V1 iki
Pertvaros storis diastoléje (mm) 8 10,6 11,6 12 V4 derivacijos, T dantelio amplitudé
Miokardo masés indeksas (g/m?) 111 105 75 127 1 mm I, aVL, V4-V6 derivacijose.
I8stumio frakcija (proc.) 15 30 35 37 Bendras ir biocheminis kraujo ty-
Desiniojo skilvelio dydis (mm) 33 34 39 34 rimai be pakitimy. Pacientui atlikta
Santykinis sienelés storis - 0,40 0,45 0,46 echokardiografija, stebéta koncentriné
Kairysis priesirdis (mm) 78 x 53 44 47 45 KS hipertrofija, difuziskai sumazéjusi
Desinysis priesirdis (mm) 65 x 54 48 44 43 KS sieneliy kontrakcija, sumazéjusi
Mitralinio voztuvo ziedo judesio am- - 14 16 13,2 FURTI SR ..
plitudé, MVZJIA (mm) S{s.tollne., §utr1ku§1 d1as.t.ohne KSvf-u.nk-.
Triburio voztuvo ziedo judesio ampli- 14 21 24 25 cl a{ Salk,l KP (.111a.tac1_]a., sumaz.ej u;l
tudé, TVZJA (mm) KS ilgosios asies judesio amplitudé,
v, pro aortos voztuva (m/s) 1,3 1,2 1,3 1,1 maksimalus spaudimas DS 27 mmHg
Regurgitacijos laipsnis: (1 lentelé). Atlikta IKD-DR patikra:
mitralinio voZtuvo 11 I I I nustatyta senkanti baterija, ligonis
triburio voztuvo 1 [-11 I 1 nusiystas IKD-DR aparato keitimui

(NYHA'), paroksizminio pries§irdziy virpéjimo pasikar-
tojimas (CHA,DS_VASc — 2 balai* ). D¢l gyvybei pavo-
jingy skilveliniy aritmijy ir zenklios KS disfunkcijos (IF 15
proc.), implantuotas kardioverteris defibriliatorius — IKD-DR
(angl. CRT-D). Skirtas medikamentinis gydymas varfarinu,
amiodaronu, metoprololio sukcinatu, torazemidu, spirono-
laktonu, ramipriliu; rekomenduota atlikti genetinj tyrima,
taCiau pacientas tyrimo atsisaké. Dinamikoje buvo kartotos
echokardiografijos — KS IF geréjo (1 lentelé). Siuo metu
pacientui skiriamas metoprololio sukcinatas 47,5 mg 2 k./d.,
spironolaktonas 25 mg 1 k./d., mildronatas 500 mg 1 k./d.,
varfarinas (pagal SPA, INR).

I§ gyvenimo anamnezés zinoma, kad pacientui buvo di-
agnozuota skrandzio ir dvylikapir§tés zarnos opaligé. Pas-
taruoju metu pacientas atsisaké zalingy jprociy — alkoholio
nebevartoja 6 metus, neriiko 3 metus. Iki tol pacientas 20
mety rakeé ir epizodiskai gausiai vartojo alkoholj. Ligonio
35 mety tévg istiko staigi Sirdiné mirtis, mamai diagnozuotas
létinis PV.

2020-12-03, kartojantis maudziancio pobiidzio skaus-
mui kair¢je kriitinés lastos puséje, dusuliui fizinio kravio
metu, vyras kreipési | LSMUL KK SPS. Stacionarizavus
1 kardiologijos skyriy, i§tyrimo metu: pacientas sgmonin-
gas, orientuotas, KMI — 27 kg/m?, Sirdies veikla ritmiska,
SSD — 69 k./min, AKS 130/89 mmHg, kojose edemy néra.

"NYHA — Niujorko Zirdies asociacija (angl. New York Heart Association)
2 CHA2DS2VASc - skalé, naudojama insulto rizikai jvertinti, kai
pacientui nustatytas priesirdziy virpéjimas. 2 balai — rizika didele.

deél issekusios baterijos.

2020-12-22 dél IKD-DR baterijos i$sekimo atlikta pla-
niné aparato keitimo operacija. EKG stebimas sinusinis ri-
tmas, SSD 74 k./min, registruojama bikameriné skilveliné
stimuliacija. Pacientui rekomenduota sumazinti druskos kiekj
maiste, riboti fizinj kriivj, testi gydyma metoprololio sukci-
natu 47,5 mg 2 k./d., varfarinu (palaikant SPA, INR terapinio
intervalo ribose), spironolaktonu 25 mg 1 k./d., mildronatu
500 mg 1 k./d. Tikslinga savalaiké IKD-DR patikra, Seimos
gydytojo bei kardiologo konsultacijos.

Diskusija

Dilataciné kardiomiopatija (DKMP) yra Sirdies raumens
liga, sukelianti miokardo struktiiros ir funkcijos sutrikimus
[1]. Kliniskai DKMP apibiidinama kaip kairiojo ar abiejy
skilveliy i$siplétimas (dilatacija) ir sistoliné disfunkcija,
nesant jgimty Sirdies ligy, vainikiniy arterijy ligos, hiper-
tenzinés ligos ar voztuvy patologijos [1]. Nors anks¢iau
DKMP buvo laikoma reta liga, Siuo metu jos paplitimas
svyruoja nuo 1/2500 iki 1/250 zmoniy [2]. Iprastai DKMP
dazniau serga vyrai, nei moterys (3:1). Tradiciskai DKMP
sukeliancios priezastys skiriamos j genetines ir negenetines,
ta¢iau manoma, kad DKMP sukelia sudétinga aplinkos ir
genetiniy veiksniy saveika [2,4]. Siuolaikiniy tyrimy duo-
menys rodo, kad iki 40 proc. DKMP atvejy yra genetinés
kilmés [2]. Genetinés kilmés DKMP dazniausiai paveldima
autosominiu dominantiniu bidu, tac¢iau kai kurios specifi-
nés formos gali biiti paveldimos ir autosominiu recesyviniu
biidu, su X chromosoma susijusiu biidu ar mitochondriniu
paveldéjimu [5]. Iki Siol nustatyta daugiau nei 50 geny (ko-
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duojanciy branduolio apvalkalo, mitochondrijy, citoskeleto,
tarplasteliniy jung¢iy, jony kanaly, sarkomerinius ir kitus bal-
tymus) mutacijos, susijusios su DKMP [2,4,5]. Dazniausios
yra §iy geny mutacijos: TTN, LMNA, PLN, RBM20, SCN5A,
MYH7, TNNT2, TNNI3, DSP [4,5] (2 lentel¢). Galima da-
ryti prielaida, kad $is klinikinis DKMP atvejis turi genetinj
komponenta, kadangi i§ gyvenimo anamnezes Zinoma, jog
paciento 35 mety téva istiko staigi mirtis, o mamai diagno-
zuotas létinis prieSirdziy virpéjimas (2 lentelé).

Negenetinés DKMP priezastys gali biiti virusinés, bak-
terinés, pirmuoniy, helminty ar grybeliy sukeltos infekcijos,
autoimunings ir uzdegiminés ligos (pavyzdziui, miokarditas,
vaskulitai, JAL), endokrininés ligos, neuromuskulinés ligos,
elektrolity pusiausvyros sutrikimas, toksiniy medziagy (pvz.,
alkoholio, kokaino, amfetamino, li¢io, sunkiyjy metaly) po-
veikis (3 lentelé) [1,4].

Leétinis piktnaudziavimas alkoholiu yra dazna DKMP,
pasireiskianc¢ios 30-55 mety vyrams, priezastis [1]. Alkoho-
linés kilmés DKMP vystosi nepriklausomai nuo vartojamo
alkoholinio gérimo rusies (vynas, alus ar stiprieji gérimai), o
nuo bendros suvartotos etanolio dozés per visa gyvenima [6].
Asmenims, kurie ilgiau nei 5 metus i$geria > 90 g alkoholio
per dieng (apytiksliai 7-8 SAV? per dieng) kyla asimptominés
alkoholinés kilmés DKMP issivystymo rizika [6]. Tiek etano-
lis, tiek jo aktyvus metabolitas acetaldehidas yra tiesiogiai kar-
diotoksiskos molekulés, kurios sutrikdo struktiiriniy baltymy
sintezg, blogina Sirdies raumens kontraktiliSkumga bei skatina
oksidacing ir metaboling pazaida, dél kurios inicijuojama auto-
fagija [1,6]. IS nagrinéto klinikinio atvejo anamnezés Zinoma,
kad pacientas vartojo alkoholj, o po gausesnio pavartojimo
pasireikSdavo ir ritmo sutrikimy. Tiesioginé paciento simp-
tomy sasaja su alkoholio vartojimu iliustruoja toksinj Sios
medziagos poveikj Sirdies ir kraujagysliy sistemai.

Pirmieji DKMP simptomai dazniausiai pasireiskia trecia-
jame arba ketvirtajame gyvenimo deSimtmetyje ir labiausiai
atspindi kairiojo ar abiejy skilveliy sistolinés disfunkcijos
laipsnj nei pagrinding ligos etiologija [1,2]. Tai Sirdies ne-
pakankamumo (SN) simptomai ir pozymiai: dusulys, prie-
puolinis naktinis dusulys, ortopnéja, nuovargis, bendras
negalavimas. Tiriant objektyviai nu-
statomas j Song iSplites Sirdies virStnés

2 lentelé. Genai, susij¢ su DKMP [4,5].

Genas Geno koduojamas baltymas
TTN Titinas

LMNA Lamininas A/C

PLN Fosfolambanas

RBM?20 RNR surisantis baltymas 20

SCN54 Natrio kanaly baltymai, V tipas
MYH7 B-miozino sunkioji grandiné

TNNT2 Troponinas T

TNNI3 Troponinas |

DSP Desmoplakinas

geninis Sokas ar staigi Sirdiné mirtis [1,7].

Manoma, kad aritmijy atsiradimo rizika tiesiogiai pri-
klauso nuo kairiojo skilvelio disfunkcijos laipsnio. Aritmijos,
tokios kaip PV ir skilvelinés, gali biiti pirmoji ligos iSraiska,
sergant tam tikrais genetiniais DKMP potipiais, pavyzdziui,
LMNA ir SCN54 sukeltomis DKMP [5]. Anksti atsirandantys
Sirdies ritmo sutrikimai taip pat bidingi alkoholio sukeltai
DKMP. Priesirdziy virpéjimas yra dazniausias, o skilve-
liné tachikardija — vienas pavojingiausiy ritmo sutrikimy,
pasireiskianéiy sergant alkoholine DKMP [6]. Siy aritmijy
atsiradimas dazniausiai yra susijes su piktnaudziavimu al-
koholiu arba abstinencija létinio alkoholizmo atvejais, kuo-
met nutraukus alkoholio vartojima padidéja katecholaminy
iSsiskyrimas ir sukeliamas elektrolity disbalansas [6]. RySi
tarp ritmo sutrikimy ir zalingo alkoholio vartojimo gerai
iliustruoja anksciau pristatytas klinikinis atvejis: pacientui
kartojosi PV paroksizmai, o po gausesnio alkoholio pavar-
tojimo epizody pasireik§davo kartotiniai gyvybei grésmingi
ritmo sutrikimai, tokie kaip Torsades de pointes (skilveliné
paroksizming tachikardija) ir skilveliy virpéjimas.

Paciento gydymo taktikai ir ligos eigai labai svarbi anks-
tyvoji DKMP diagnostika ir priezas¢iy nustatymas. Nustacius
minétus klinikinio i$tyrimo simptomus ir pozymius, toliau
biitina uzrasyti EKG, atlikti echokardiografija, kriitinés las-
tos rentgenograma. EKG stebimi ST-T poky¢iai, laidumo ir
ritmo sutrikimai, pavyzdziui, kairiosios Hiso pluosto kojy-
tés blokada, skilvelinés, priesirdinés aritmijos, skilvelinés

3 lentelé. Infekcinés kilmés DKMP priezastys [1,4].

PavyzdZziai

Adenovirus spp., Coronavirus spp., Cytomegalovirus spp., Epstein-Barr
virus, Human herpesvirus 6, HIV, Parvovirus (B19), Varicella-zooster virus

Borrelia burgdorferi, Brucella spp., Chlamydia spp., Corynebacte-
rium diphteriae, Salmonella berta et typhi, Streptococcus pneumoniae,
p-hemoliziniai streptokokai

Entamoeba histolytica, Plasmodium vivax et falciparum, Toxoplasma gondii

Schistosoma spp., Taenia spp., Toxocara spp., Trichinella spp., Echinococ-

trinksnis, treciasis Sirdies tonas (S3),  [Sukeléjas
padidéjes spaudimas jungo venose, | vVirusai

teigiamas hepatojugulinis refliuksas,

karkalai plauciuose, periferiné edema | Bakterijos

[7]. Be to, gali pasireiksti atipinis

krutinés skausmas, tromboembolinés

komplikacijos, sirdies ritmo ir laidumo | Pirmuonys
sutrikimai, pacienta gali iStikti kardio- | Helmintai

cus spp.
3 SAV - standartinis alkoholio vienetas Grybeliai

Actinomyces spp., Aspergillus spp., Candida spp., Cryptococcus neoformans
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ekstrasistolijos. Kriitinés lastos rentgenogramoje matoma
kardiomegalija, sgstovis plauciuose. Vaizdiniuose tyrimuose
stebima kairiojo skilvelio dilatacija ir disfunkcija [8]. Sirdies
magnetinio rezonanso tyrimas yra laikomas auksiniu stan-
dartu tiksliam skilveliy tariui, iSstimio frakcijai vertinti [9].
Taip pat galima atlikti ir Sirdies kateterizacija, kuri parodyty
kairiojo skilvelio dilatacija, disfunkcija, padidéjusj diasto-
linj spaudima, sumaz¢jusj Sirdies minutinj tairj. Vainikiniy
arterijy angiografija yra svarbus tyrimas, siekiant atmesti
iSeming Sirdies liga [8].

DKMP gydymas apima Sirdies nepakankamumo gydyma,
kraujosptidzio, rizikos veiksniy korekcija, etiologiniy veiks-
niy modifikavima. Nepriklausomai nuo priezasties, visi pa-
cientai turi biiti gydomi B-adrenoblokatoriais ir angiotenzing
konvertuojancio fermento inhibitoriais (AKFI). IKD staigios
Sirdinés mirties prevencijai yra indikuotinas tiems simpto-
miniams pacientams, kuriy IF maziau nei 35 proc. ir QRS
trukmé ilgesné nei 150 ms [8]. Sirdies transplantacija galima
pacientams, kurie dél DKMP pasieké galutinés stadijos SN.
Kaip tiltas j transplantacijg arba galutiné terapija gali biti
implantuojamas kairjjj skilvelj pavaduojantis prietaisas (angl.
left ventricular assisting device, LVAD) [10].

Ilga laika DKMP buvo laikoma liga, kurios padariniai
negrjztami, taciau pastaryjy mety studijos parode, jog beveik
40 proc. pacienty stebima kairiojo skilvelio griztamoji re-
modeliacija (angl. left ventricular reverse remodeling), kuri
yra vienas svarbiausiy DKMP prognostiniy veiksniy [2]. Kiti
ligos sunkumo Zymenys yra blogéjanti desiniojo skilvelio
funkcija, did¢janti funkciné mitraliné regurgitacija, kairiosios
Hiso pluosto kojytés blokada (rodo prastesng remodeliacijos
prognozg) ir priesirdziy plazdéjimas [2]. Aprasytuoju kli-
nikiniu atveju buvo stebéta, kaip keitési paciento i$stiimio
frakcija ir miokardo strukttira. Dinamikoje ger¢jantys rodi-
kliai rodo galimai vykstanc€ig griztamaja kairiojo skilvelio
remodeliacija. Ger¢jancia iSstimio frakcija galima sieti su
sumazg¢jusiu alkoholio vartojimu.

ISvados

1. Dilataciné kardiomiopatija yra struktiiriné ir funkciné
Sirdies raumens patologija, klinikinéje praktikoje neretai
klaidingai palaikoma tiesiog ritmo sutrikimu.

2. Liga sukelia genetiniy ir aplinkos veiksniy derinys.
Didelé¢ dalis pastaryjy - modifikuojami.

3. Sis klinikinis atvejis yra priminimas, kad savalaikeé
rizikos veiksniy korekcija derinyje su medikamentiniu ir in-
tervenciniu gydymu gali zymiai pagerinti miokardo funkcija
ir paciento gyvenimo kokybe.
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IDIOPATHIC DILATED CARDIOMYOPATHY:
CASE REPORT
M. Kropaityté, N. Rylskyté, D. E. Rekiené

Keywords: dilated cardiomyopathy, ventricular fibrillation, pa-
roxysmal ventricular tachycardia, arrhythmias, sudden death, at-
rial fibrillation.

Summary

Dilated cardiomyopathy is a pathology of the heart muscle that
develops due to a combination of genetic and environmental factors.
This disease is characterized by the symptoms of heart failure, va-
rious arrhythmias and conduction disorders, ischaemic chest pain.
Dilated cardiomyopathy is diagnosed based on clinical signs and
instrumental tests in the absence of congenital heart diseases, co-
ronary artery disease, hypertension, valvular heart pathologies. If
this condition is left undiagnosed or untreated, the risk of sudden
cardiac death increases. In this case report, we present a patient,
who was first diagnosed with dilated cardiomyopathy after experi-
encing ischaemic chest pains and life-threatening arrhythmias (pa-
roxysmal ventricular tachycardia, ventricular fibrillation).
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