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Sazetak

Nekompaktni miokard leve komore (NMLK) je retka kardiomiopatija sa prevalencom od 0,014 % do
1,3 % u opstoj populaciji. Posledica je intrauterinog prekida procesa miokardnog sazrevanja na
pocetku fetalnog razvoja. Moze biti asimptomastki. Kod uznapredovalih sluéajeva klasi¢na je trija-
da: sr¢ana slabost, ventrikularne aritmije i sistemske tromboembolije.

Prikazan je slucaj bolesnice VM stare 62 godine, primljene kao hitan slucaj zbog razvoja edema
pluca kod koje je ehokardiografski dijagnostikovano postojanje nekompaktnog miokarda leve ko-
more (NMLK). Nalaz je tipi¢an sa slikom dubokih recesusa koji komuniciraju sa Supljinom leve srca-
ne komore i izraZzenih trabekula koje ¢ine nekompaktni deo miokarda koji je vise od 2 puta deblji
od kompaktmog dela, sto je neophodni dijagnosticki kriterijum.

U diskusiji je analiziran slucaj nase bolesnice u svetlu dostupnih literaturnih podataka o ucestalosti,

dijagnostickim kriterijumima, toku bolesti i prognozi, diferencijalnoj dijagnozi i lecenju.

Kljucne reci

Uvod

ekompaktni miokard leve komore (NMLK) je

retka kardiomiopatija sa prevalencom od

0,014 % do 1,3 % u opstoj populaciji prema

rezultatima ehokardiografskih studija.! Posle-
dica je intrauterinog prekida procesa miokardnog sazre-
vanja na pocetku fetalnog razvoja.?® Prve slucajeve ove
bolesti opisao je Chin sa saradnicima 1990. godine.* Ovo
oboljenje moZe uzrokovati razvoj sréane slabosti, Zivotno
ugrozavajucih ventrikularnih poremedaja ritma i siostem-
skih embolijskih komplikacija. Dijagnoza se postavlja stan-
dardnom transtorakalnom ehokardiografijom. MoZe se
dijagnostikovati prvi put kod bolesnika svih Zivotnih uzra-
sta. Vrlo Cesto je asimptomatsko oboljenje.> Odlikuje se
tankim, kompaktnim epikardnim slojem i znacajno debljim
nekompaktnim endokardnim slojem sa prominentnim
trabekulacijama i dubokim recesusima koji komuniciraju
sa Supljinom leve sréane komore, ali ne sa koronarnom
cirkulacijom.*

Prikaz bolesnika

Bolesnica VM stara 60 godina primljena je kao hitan
slucaj na Kardiologiju KBC Zvezdara zbog razvoja akut-
nog edema pluca. U licnoj anamnezi navodi hipertenzi-
ju, dijabetes mellitus i pozitivhu porodi¢nu anamnezu
za kardiovaskularna oboljenja.

Na prijemu je svesna, orjentisana, sa stazom na pluci-
ma obostrano do sredine pluénih polja, TA 180/100
mmHg. U elektrokardiogramu se registruje sinusni ritam,

nekompaktni miokard leve komore, edem pluca

fr 95/min., kompletni blok leve grane. Uraden je ehokar-
diografski pregled gde se, uz dilatiranu levu komoru u
dijastoli (58), globalno snizene EF (Simpson 45 %) pore-
mecene dijastolne funkcije po tipu pseudonormalizacije
sa povisenim endijastolnimpritiskom u levoj komori, re-
gistruje i nekompaktni miokard leve komore u predelu
donjeg i lateralnog zida u apikalnim delovima (Slika 1).
Odnos nekompaktnog prema kompaktnom miokardu je
2,34. Duboki recesusi komuniciraju sa Supljinom leve sr-
¢ane komore (Slika 2). S obzirom na smanjenu toleranci-
ju napora, uradena je koronarografija. Koronarni angio-
gram je bez hemodinamski znacajnih stenoza.

Na uradenom holter EKG-u registrovane su retke po-
jedinacne VES (Lown Il), bez drugih poremecaja ritma.
Neuroloski i elektromiografski nalaz su u granici norma-
le. Ehokardiografski skrining porodice nije mogao biti
uraden s obzirom na to da porodica bolesnice Zivi u ino-
stranstvu.

Terapija na otpustu je: beta blokator, ACE inhibitor,
amiodaron, trimetazidin, oralna antikoagulantna tera-
pija i diuretik Henleove petlje.

Diskusija

Prikazan je slucaj bolesnice kod koje je u Sestoj de-
ceniji postavljena dijagnoza nekompaktnog miokarda.
Ovo nije prvi put da bolesnica radi ehokardiografski pre-
gled, ali na prethodnim pregledima nije postavljena
dijagnoza ovog oboljenja. | u literaturi se ¢esto opisuju
slucajevi neadekvatnog dijagnostikovanja NMLK. Jedan
od razloga za to je i nepostojanje konsenzusa o dijagno-

Autor za korespodenciju: Natasa Markovi¢ Nikoli¢, KBC Zvezdara, Koronarna jedinica, D. Tucovi¢a 161, 11000 Beograd, Mobilni: 062 332 641, Fax: 011 38 10 310,

E-mail: nmarkovicnikolic@gmail.com



161

Slika 1. Zahvacdenost inferiornog i lateralnog zida
leve komore nekompaktnim miokardom

Slika 2. Komunikacija Supljine leve komore sa
dubokim intertrabekularnim recesusima

sti¢kim kriterijumima. Jenni i saradnici su 2001. godine®
predlozili kriterijume zasnovane na endisistolnom od-
nosu debljine nekompaktnog prema kompaktnom sloju
miokarda, koji treba da bude vedi od 2. Takode, neop-
hodno je da se i primenom kolor doplera registruje di-
rektni protok krvi iz leve komore u duboke intertrabe-
kularne recesuse. U literaturi se opisuje najéesce
zahvatanje sredisnjih i apikalnih segmenata i to inferi-
ornog i lateralnog zida komore.

Kriterijumi za dijagnostiku NMLK primenom nukle-
arne magnetne rezonance (NMR) srca, prema Petersenu
i saradnicima su: odnos veci od 2,3 izmedu nekompak-
tnog miokarda i kompaktnog miokarda tokom dijastole’
Smatra se da klini¢ka tezina zavisi od koli¢ine miokarda
zahvaéene hipertrabekulacijom koja je nezavisni predik-
tor ejekcione frakcije leve komore.?®

Diferencijalna dijagnoza NMLK obuhvata: trombe,
lazne horde, apikalnu hipertrofi¢nu kardiomiopatiju,
fibrome, intramiokardni hematom, kardijalne metasta-
ze i intramiokardne abscese. Prilikom pregleda neop-
hodno je iskljuciti prisustvo tromba u dubokim recesu-
sima. Takode je neophodno proveriti i izgled desne
komore, s obzirom da je hipertrabekulacija desne ko-
more ¢esca nego leve. Ukoliko se loSe vizuelizuje apeks
ehokardiografski za potvrdu dijagnoze, moze se koristi-
ti kontrastna ehokardiografija ili, ukoliko ni to nije do-
voljno, nuklearna magnetna rezonanca miokarda.

Prognoza, terapija i pracenje: Sréana slabost i ventri-
kularni poremecaji ritma koje bolesnica ima su jedna od
najéescih formi prezentacije ove bolesti. Zajedno sa si-
stemskim embolijama predstavljaju klasi¢nu trijadu u
klinickoj slici NMLK kod bolesnika sa uznapredovalom
bolesc¢u.'® Prema rezultatima Oechslina i saradnika®!, u
grupi od 34 bolesnika sa NMLK prisustvo veceg endija-
stolnog dijametra leve komore, nize ejekcione frakcije,
NYHA klase IlI-1V, perzistentne ili permanentne atrijalne
fibrilacije i bloka grane su prediktori loSije prognoze i
visokog rizika za ventrikularne poremecaje ritma. Zato
savetuju da se kod takvih bolesnika ugradi implantabil-
ni kardioverter defibrilator (ICD) i da se uradi procena
za transplantaciju srca. Mortalitet kod ovih bolesnika
bio je prakti¢no isti kao i kod bolesnika sa neishemij-
skom dilatativnom kardiomiopatijom.'? S obzirom da

kod nase bolesnice holter EKG monitoringom nisu regi-
strovani maligni poremecaji ritma, odluceno je da u
terapiji dobije beta blokatore, amiodaron, a da se im-
plantacija ICD-a za sada odlozZi. Posto postoji rizik od
sistemskih embolizacija i mali rizik od krvarenja, kod
nase bolesnice uvedena je oralna antikoagulantna tera-
pija varfarinom.

Prema podacima iz literature, nakon postavljanja
dijagnoze neophodno je kod ¢lanova porodice uraditi
ehokardiografski pregled, ali i neuroloski pregled i elek-
tromiografiju s obzirom da je NMLK Cesto udruzen sa
neuromuskularnim bolestima.!® Potrebno je uraditi i
genetsku analizu, mada je korelacija izmedu genotipa i
fenotipa ¢esto loSa. NaZalost kod nase bolesnice to nije
bilo moguce uciniti, s obzirom da joj najbliza porodica
Zivi u inostranstvu.

Ucestalost NMLK se Cesto precenjuje ali i potcenjuje,
upravo zbog nepostojanja definitivnih i usvojenih eho-
kardiografskih i NMR kriterijuma. Takode, nema ni ja-
snih stavova o tome da li se prognoza moZe promeniti
ranim postavljanjem dijagnoze i leCenjem.>>3
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Abstract

Edema pulmonum in patient with noncompaction left ventricle

Natasa Markovié Nikoli¢X, Milica Dekleva?®, Milica Micovic?, Ana Coli?, Bojan Janosevié®, Viadimir Novakovié?,
Sinisa Dimkovic?, Aleksandra Arandjelovic®
IMedical school, University of Belgrade, ?KBC Zvezdara - Cardiology, >KBC Zvezdara — Emergency room

Left ventricular non-compaction (LVNC) is rare cardiomyopathy with prevalence 0,014 % to 1,3 % in general population. In-
complete maturation of myocardial compaction process in the beginning of fetal period could be the pathophysiological
mechanism for LVNC development. It can be longstanding asymptomatic, whereas clinical manifestation is usually typical
triad of the symptoms: heart failure, ventricular arrhythmia and systemic thromboembolic complications.

Case report is presenting one female patient, VM, 62 years old, admited to the intensive care unit as emergency case with
symptoms and signs of acute pulmonary edema. Using 2D echocardiography, LVNC is diagnosed and described according to
the criteria for LVNC. Echocardiography revealed typical deep recesses communicating with the cavity of the left ventricle.
Prominent trabeculisations are forming twice thicker non-compaction part of the myocardium of the left ventricle in compa-
rison with compaction part.

In discussion authors analyzed this case report using the results of other authors regarding prevalence, diagnostic criteria,
course of the disease, prognosis, differential diagnosis and the treatment.
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