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Wykaz skrotow:

e 2H - two-chamber view, projekcja dwujamowa,

e 4H - four-chamber view, projekcja czterojamowa,

e ACCF/AHA — American College of Cardiology Foundation / American Heart
Association,

e ACEi - angiotensin-converting-enzyme inhibitors, inhibitory konwertazy
angiotensyny,

e AF — atrial fibrillation, migotanie przedsionkow,

e AML - anterior mitral valve leaflet, przedni ptatek zastawki mitralnej,

e ARB —angiotensin receptor blockers, antagoni$ci receptora angiotensyny,

e ASD - atrial septal defect, ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej,

e BSA - body surface area, powierzchnia ciala,

e CAD - coronary artery disease, choroba wiencowa,

e (COPD (POChP) — chronic obstructive pulmonary disease, przewlekta obturacyjna
choroba ptuc,

e (PB - cardiopulmonary bypass, krazenie pozaustrojowe,

e EDYV - end-diastolic volume, objetos¢ koncoworozkurczowa,

e ESC - European Society of Cardiology, Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne,

e ESV —end-systolic volume, obj¢tos¢ koncowoskurczowa,

e HCM - hypertrophic cardiomyopathy, kardiomiopatia przerostowa,

e HF - heart failure, niewydolnos¢ serca,

e ICD - implantable cardioverter-defibrillator, wszczepialny kardiowerter-defibrylator
serca,

¢ LGE - late gadolinium enhancement, pdzne wzmocnienie pokontrastowe,

e LVOT - left ventricular outflow tract, droga odptywu lewej komory,

e LVOTO - left ventricular outflow tract obstruction, zawezenie drogi odptywu lewej
komory,

e Mass — masa lewej komory,

¢ MRI - magnetic resonance imaging, obrazowanie metodg rezonansu magnetycznego,

e 1nsVT —non-sustained ventricular tachycardia, nieutrwalony czgstoskurcz komorowy,

e NYHA - New York Heart Association, Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne,

e PCI - percutaneous coronary interventions, przezskdrna interwencja wiencowa,
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SAM - systolic anterior motion, skurczowy ruch przedniego platka,

SCD - sudden cardiac death, naglty zgon sercowy,

sVT - supraventricular tachycardia, czgstoskurcz nadkomorowy,

TEE - transesophageal echocardiography, echokardiografia przezprzetykowa,
TIA - transient ischemic attack, przemijajacy atak niedokrwienny,

TTE - transthoracic echocardiography, echokardiografia przezklatkowa,

VSD - ventricular septal defect, ubytek przegrody miedzykomorowe;.
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1. Wstep

1.1 Epidemiologia i patogeneza kardiomiopatii przerostowej

Czestos¢ wystepowania kardiomiopatii przerostowej szacuje si¢ na 0.02-0.23% (1) lub

okoto 1:500 dorostych (2). Jest to najczgstsza dziedziczna choroba serca oraz jednoczesnie

glowna przyczyna naglego zgonu sercowego u mtodych dorostych (3—6). Statystyki dotyczace

czgstosci wystepowania HCM w zdecydowanej wigkszos$ci opierajg si¢ na przesiewowych

badaniach echokardiograficznych i nie obejmujg pacjentow z mutacjg genu biatka sarkomeru

oraz prawidtlowym obrazem echokardiograficznym, stad mozna sadzi¢, iz jest to liczba

niedoszacowana (tabela 1).

Tabela 1. Podsumowanie badan przedstawiajacych chorobowos$¢ i czgsto$¢ wystepowania

kardiomiopatii przerostowej. Zrodto: wytyczne ESC 2014 (1).

Pierwszy autor (rok
publikacji)

Sposob
przeprowadzenia
badania

Chorobowos¢ (%) lub czestosé

wystepowania/100 000

Sredni wiek w
chwili rozpoznania
(lata)

Mezczyzni (%)

Hada i wsp. (1987)

Echokardiografia po
badaniach
przesiewowych/ocenie
klinicznej

0,17%

47

91%

Codd i wsp. (1989)

Badanie rejestrowe

0,02%

59

60%

Maron i wsp. (1995)

Echokardiograficzne
populacyjne badanie
przesiewowe

0,17%

30

71%

Corrado i wsp. (1998)

Echokardiografia po
badaniach
przesiewowych/ocenie
klinicznej

0,07%

20

91%

Maron i wsp. (1999)

Echokardiografia po
badaniach
przesiewowych/ocenie
klinicznej

0,19%a

57a

51%a

Nistri i wsp. (2003)

Echokardiografia po
badaniach
przesiewowych/ocenie
klinicznej

0,05%

19

Badano tylko me¢zcezyzn

Zou 1 wsp. (2004)

Echokardiograficzne
populacyjne badanie
przesiewowe

0,16%

52

69%

Maron i wsp. (2004)

Echokardiograficzne
populacyjne badanie
przesiewowe

0,23%

64

50%

Maro i wsp. (2006)

Echokardiografia po
badaniach
przesiewowych/ocenie
klinicznej

0,19%

55

68%

Ngiwsp. (2011)

Echokardiografia po
badaniach
przesiewowych/ocenie
klinicznej

0,005%

Badano tylko me¢zezyzn

Lipshultz i wsp. (2003)

Badanie rejestrowe

0,47/100 000

59

BD

Nugent i wsp. (2005)

Badanie rejestrowe

0,32/100 000

0,47

69

BD — brak danych ; Odnosi sie tylko do rozpoznania de novo.




Nie stwierdzono istotnych réznic w czestosci wystepowania HCM w zaleznos$ci od
kontynentu czy pomigdzy rasami (7—16). Kliniczne objawy choroby najczgsciej ujawniajg si¢
po 25 roku zycia (13) z niewielka przewaga mezczyzn. Wczedniejszy poczatek oraz mniej
korzystny przebieg choroby moze wigzac si¢ z wystepowaniem licznych mutacji sarkomeru 1

wystepuje u powyzej 5% chorych (17-22).

Istnieje rozbieznos¢ w definicji kardiomiopatii przerostowe] pomigdzy wytycznymi
towarzystw europejskich i amerykanskich. Wytyczne ACC/AHA z 2011 roku definiuja
kardiomiopati¢ przerostowa jako niewyjasniony przez chorobe uktadowa badZz inng chorobeg
serca przerost migsnia lewej komory > 15 mm bez towarzyszacego poszerzenia jej jamy oraz
stwierdzenie znanej mutacji lub nierozstrzygniety status genetyczny (23). Wytyczne
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego z 2014 poszerzaja w sposdb znaczny powyzsza
definicj¢, wiaczajac do niej wszystkie jednostki chorobowe prowadzace do przerostu migsnia

lewej komory (1).



MYL3
TPM1

THNIZ

THNNT2

MYHT7

MYBPC3

AL — tancuch lekki amyloidu; ATTR — skrobiawica transtyretynowa; CFC — sercowo-twarzowo-skdrny; FHL-I — biatko 1 FHL; LEOPARD —
plamy soczewicowate, nieprawidtowy obraz EKG, hiperteloryzm oczny, zwezenie pnia ptucnego, nieprawidtowosci narzgdéw ptciowych
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Rycina 1. Réznorodna etiologia kardiomiopatii przerostowej; Wiekszos¢ przypadkéw HCM u

mlodziezy i dorostych wynika z mutacji genow biatek sarkomeru. Zrédto: wytyczne ESC 2014

(1).




Przerost miesnia lewej komory

= v

fenotyp choroby
uktadowej/metabolicznej

bez cech choroby
uktadowej/metabolicznej
+

mutacja sarkomeru

+
z lub bez mutacji zwigzanej
z przerostem miokardium

niewyjasniony status
genetyczny

v v U

Choroba podstawowa

Kardiomiopatia przerostowa 2 przerostem lewej komory

Rycina 2. Etiologia kardiomiopatii przerostowej wg wytycznych ACCF/AHA (23).

1.2 Patofizjologia 1 przebieg naturalny kardiomiopatii przerostowe;j

1.2.1 Zwezenie drogi odptywu lewej komory

Przerost migsnia sercowego w kardiomiopatii przerostowej nie ma jednego
charakterystycznego wzoru, moze on obejmowac¢ kazdy z segmentéw serca i najczesciej jest
asymetryczny, tzn. stosunek grubosci przegrody mi¢dzykomorowej do $ciany wolnej lewe;j
komory wynosi > 1.3-1.5. Czesto$¢ lokalizacji przerostu jest zalezna od metodyki badania.
Badanie rezonansem magnetycznym jest metoda o wigkszej czutosci, szczegdlnie jezeli
przerost umiejscowiony jest w segmentach podstawnych $ciany przedniej lub koniuszkowych
(24-26), stad publikacje oparte o badania echokardiograficzne moga zanizaé
rozpowszechnienie tych lokalizacji. Stopien przerostu miokardium nasila si¢ wraz z iloscig
zajetych  segmentéw  (26). Zdecydowanie najcze$ciej przero$nigte s3  segmenty
przednio-przegrodowe oraz segment podstawny S$ciany przedniej (86% - 96%) (26,27).

Umiejscowienie to predysponuje do zwezenia podaortalnego drogi odptywu krwi z lewej
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komory (LVOTO) oraz w duzej mierze przyczynia si¢ do uposledzenia funkcji zastawki
mitralnej. Zwezenie srodkomorowe moze by¢é wywotane przerostem miokardium, zwykle
segmentu srodkowego tylno-przegrodowego (76%) (26), badz przerostem i anomaliami mig$ni
brodawkowatych (28). Srodkomorowy gradient wystepuje u okoto 9,4% pacjentow z HCM
(29). Moze on powodowac ostre rozdecie koniuszka z niestabilno$cig hemodynamiczng badz,
w dhuzszym okresie czasu, by¢ przyczyng powstania t¢tniaka koniuszka (30,31). Rzadziej
spotyka si¢ przerost miokardium w segmentach koniuszkowych: 1-2% w populacji panstw
tzw. zachodnich (32), rokowanie tych chorych nie r6zni si¢ od pozostatych pacjentow z HCM.
W populacji japonskiej przerost segmentow koniuszkowych jest czestszy, dotyczy on

okoto 25% chorych z HCM, jednak przebieg choroby w tej populacji jest tagodny (33-35).

Pomiaru i gradacji stopnia zwe¢zenia dokonuje si¢ za pomocg echokardiografii, mierzac
szybkos¢ pradu krwi przy pomocy Dopplera fali ciaglej 1 wyliczajac gradient ze
zmodyfikowanego rownania Bernoulliego (peak G = 4v?) (36). Za podwyzszony uznaje sie
gradient w LVOT > 30 mmHg w spoczynku Ilub w trakcie wysitku, natomiast
gradient > 50 mmHg wiaze si¢ z istotnym wzrostem oporu dla wyplywu krwi z lewej komory
(37). Podwyzszony gradient obserwuje si¢ u okoto 70% pacjentow z HCM (38), wiaze si¢ on

z niekorzystnym odlegtym rokowaniem co do przezywalnosci (39).

1.2.2 Niedomykalnos¢ zastawki mitralnej, SAM

Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej jest powszechna w grupie pacjentow
z kardiomiopatig przerostowg oraz zwe¢zeniem drogi odptywu lewej komory. Wystepuje
zdecydowanie cze$ciej w zwezeniu podaortalnym niz $rodkomorowym (40). Przerost
segmentow podstawnych przegrody miedzykomorowej oraz anomalie budowy zastawki
mitralnej predysponujg do powstawania efektu SAM (ang. systolic anterior motion), czyli
ruchu przedniego ptatka mitralnego w kierunku LVOT w skurczu. Niedomykalno$¢ zastawki
mitralnej powstaje w mechanizmie relatywnie krotkiego platka tylnego, ktéry nie podaza
za AML podczas SAM, prowadzac do przerwania linii koaptacji (41-43). Typowa fala
niedomykalno$ci charakteryzuje si¢ kierunkiem bocznym 1 tylnym. Jej stopien moze by¢
zmienny 1 podobnie jak gradient w LVOT, moze zaleze¢ od wypehienia lewej komory, jej
kurczliwosci 1 czesto$ci rytmu serca (37,44,45). Istotna niedomykalno$¢ mitralna per se
objawia si¢, podobnie jak HCM, duszno$cig oraz ograniczong tolerancja wysitku, stad leczenie

inwazyjne powinno mie¢ na celu eliminacj¢ niedomykalnosci. Efekt SAM moze przybiera¢
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rozne postaci, od tagodnej charakteryzujacej si¢ jedynie ruchem szczytu AML w kierunku
przegrody do postaci ci¢zkiej, gdzie platek przedni przylega do przegrody przez ponad 30%
skurczu. Stopien cigzkosci SAM koreluje z cigzkoscia LVOTO mierzong inwazyjnie (46)

oraz ze stopniem niedomykalno$ci zastawki mitralnej (43).

Patologiami zastawki mitralnej, ktére moga towarzyszy¢ HCM 1 jednocze$nie predysponowac

do niedomykalnosci i LVOTO sg (28,37,47-52):

a. wydluzone ptatki zastawki mitralnej (49,53): wydluzony moze by¢ zarowno ptatek
przedni jak i tylny, mozliwy jest rowniez izolowany SAM tylnego ptatka (54),

b. dodatkowe badz zmienione patologicznie nici §ciggniste (55),

c. patologia migsni brodawkowatych: mie$nie brodawkowate moga by¢ przemieszczone
w kierunku $ciany przedniej i przypodstawnie (56—60), mozliwa jest r6znego stopnia
fuzja mig$ni z wolng $ciang komory, bezposrednie polaczenie z wolnym brzegiem
ptatka mitralnego w okolicy segmentu Al (48,61), dodatkowe glowy migsénia
brodawkowatego przednio-bocznego (28), mostki migsniowe taczace gtowy miegsni ze

$ciang lewej komory (62).

Wplyw dlugosci przedniego ptatka mitralnego na niedomykalno$¢ zastawki nie jest
jednoznaczny. Kluczowa role w prawidiowej funkcji zastawki odgrywa wzajemna relacja
1 geometria obu ptatkdw oraz dtugos¢ koaptacji. Mata dtugos¢ koaptacji oraz relatywnie krotki
lub mato mobilny ptatek tylny beda sprzyja¢ powstawaniu niedomykalno$ci mitralnej (42).
Wydtuzone platki zastawki mitralnej sprzyjaja natomiast wystepowaniu zaré6wno
dynamicznego wzrostu gradientu w LVOT, jak i powstawaniu SAM (42,43,51,52). Badania
opisujace powyzsze zaleznosci byly przeprowadzane na pacjentach, ktorzy nie byli poddawani

leczeniu operacyjnemu.
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1.2.3 Nagty zgon sercowy (SCD)

Nagly zgon sercowy jest jednym z najbardziej niepomyslnych przebiegdw klinicznych

kardiomiopatii przerostowej. Zagrozonych SCD jest okoto 1-2% pacjentow z HCM w skali

roku (23,63). Szczegolna grupa chorych sa mtodzi dorosli, wérdéd ktorych kardiomiopatia

przerostowa obok anomalii naczyn wiencowych sa glownymi przyczynami zgonu (64).

Ze wzgledu na skalg problemu i1 grupe wiekowa zagrozonych pacjentow, mtodych dorostych,

zwykle aktywnych fizycznie i zawodowo, poszukiwanie czynnikow ryzyka i zapobieganie SCD

ma szczeg6lne znaczenie. Sugerowanymi w literaturze czynnikami ryzyka s3:

1.

10.

wywiad przerwanego sVT lub SCD, wiaze si¢ z ryzykiem nawrotoOw zaburzen rytmu
wynoszacym okoto 10% rocznie (23),

wywiad SCD w rodzinie, dotyczy szczegdlnie krewnych pierwszego stopnia (23): jezeli
wystapil niewyjasniony zgon <40 r.z. lub w kazdym wieku w zwiagzku ze stwierdzonym
HCM,

omdlenia, niezwigzane z zaburzeniami neurologicznymi, szczeg6lnie jezeli wystepuja
w ostatnich sze$ciu miesigcach,

nieutrwalony czgstoskurcz komorowy (nsVT), szczegdlnie jezeli wystepuje <30 r.z. lub
jest indukowany wysitkiem (23),

maksymalna grubo$¢ mig¢snia sercowego, szczeg6dlnie >30 mm u mtodszych pacjentow
(65),

nieprawidlowa reakcja tensyjna na wysitek (brak wzrostu ci$nienia o min. 20 mmHg
lub spadek o przynajmniej 20 mmHg), szczeg6lnie u chorych <40 r.z. (66). Moze by¢
ona wywotana LVOTO badz uposledzeniem oporu obwodowego (67),

podwyzszony gradient w drodze odplywu lewej komory > 30 mmHg w spoczynku
(68,69), ryzyko rosnie wraz ze wzrostem gradientu (68),

p6zne wzmocnienie pokontrastowe (LGE) w badaniu rezonansem magnetycznym.
LGE jest wskaznikiem widknienia miokardium, ktore moze odpowiadac
za powstawanie zaburzen rytmu serca pod postacig tachyarytmii komorowych (70),
tetniak koniuszka, rozwija go okolo 2% pacjentow z HCM (31) i wiaze si¢ on ze
zwigkszonym ryzykiem rozwoju skrajnej niewydolnosci krazenia oraz SCD,

mutacje. Dostepna literatura jest sprzeczna co do obecnosci ztosliwych 1 fagodnych
mutacji. Wczesne badania sugerowaty ich obecnos¢ (71,72), natomiast kolejne

publikacje nie potwierdzity wczesniejszych spostrzezen (73,74),
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11. wiek (75,76); mtodsi pacjenci z obcigzeniami takimi jak nsVT, nasilony przerost LV,

niewyjasnione omdlenia majg gorsze rokowanie niz pacjenci starsi.

Powyzsze czynniki nie sumujg si¢ w sposob prosty. W rejestrze HCM-ICD nie wykazano,
iz ich liczba koreluje z ilo$cig adekwatnych wytadowan ICD. Decyzja o wszczepieniu powinna
wiec by¢ podejmowana w kazdym przypadku indywidualnie, nalezy takze uwzglednic
powiktania zwigzane z ICD, ktore wystapig u 4% pacjentoéw w skali roku. W badaniu HCM
Risk-SCD (75) opracowano obecnie najbardziej aktualny model prognozowania wystapienia
SCD w ciaggu pigciu lat, zgodnie z aktualnymi wytycznymi ESC nalezy zatem rozwazy¢
wszczepienie ICD gdy wynosi ono > 6%. W modelu jako zmienne zostaty uwzglednione:
maksymalna grubo$¢ §ciany lewej komory, wymiar lewego przedsionka, maksymalny gradient
w LVOT, wywiad rodzinny, nsVT, niewyjasnione omdlenia i wiek. Powyzszy model oceny
ryzyka SCD nie uwzglednia wzrostu gradientu indukowanego wysitkiem, nie nalezy go

rowniez stosowac po leczeniu inwazyjnym.

1.2.4 Niewydolnos¢ serca.

Kardiomiopatia przerostowa moze w swoim naturalnym przebiegu prowadzic¢
do skrajnej niewydolnosci serca (HF) u 4% pacjentow z HCM (77,78). Najczesciej spotykang
forma HF jest niewydolno$¢ z zachowang funkcja skurczowa bez zwezenia w LVOT. Inne,
nieco rzadsze formy skrajnej HF to: HF wynikajaca z niewydolno$ci skurczowej oraz HF
wtoérna do LVOTO (79). Niewydolnos¢ serca wynikajaca ze zwezenia LVOT wystepuje
u okoto 20% pacjentow ze skrajng HF wtorng do HCM (79,80). Zwigkszone obcigzenie
nastgpcze wywotane LVOTO powoduje kompensacyjny przerost mig¢snia sercowego, ktory
jako dodatkowa komponenta naktada si¢ na juz istniejacg jednostke chorobowa. Zniesienie
obstrukcji w LVOT moze zmieni¢ przebieg naturalny choroby i by¢ przyczyng remodelingu

lewej komory.

W kazdej z wyzej wymienionych form niewydolno$ci serca w przero$nigtym
miokardium dochodzi do uogo6lnionego niedokrwienia i wiOknienia migsnia sercowego.
Uposledza ono relaksacj¢ i zwigksza sztywnos¢ $cian serca (81-83). Pacjenci ze skrajng HF
pomimo optymalnej farmakoterapii moga by¢ kwalifikowani do przeszczepu serca wedtug

ogolnie przyjetych kryteriow (84).
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1.2.5 Tetniak koniuszka lewej komory.

U okolo 2% pacjentéw z kardiomiopatig przerostowa moze tworzy¢ si¢ tetniak
koniuszka lewej komory. Mechanizm tworzenia t¢tniaka nie jest w petni wyjasniony. Zwezenie
srodkomorowe, ktoremu przypisuje si¢ tu gtowna role, wystepuje u koto 68% pacjentow
z tetniakiem, natomiast gradient Srodkomorowy rejestruje si¢ u okoto 31% (31). Zwezenie
podaortalne towarzyszace te¢tniakowi jest wyjatkowo rzadkie (85). Morfologicznie jest on
akinetyczng badz dyskinetyczng cienko$cienng strukturag zbudowang z tkanki wldknistej
lub mig$niowej, ze znacznym nasileniem bliznowacenia w jej obrebie. Jego obecno$¢ wigze si¢
ze zwigkszonym ryzykiem wystgpienia zdarzen niepozadanych pod postacia SCD,
adekwatnych wytadowan ICD, HF i udaru, wynoszacym 10,5 % rocznie (29,31). Tkanka
mig$niowa na granicy tetniaka moze by¢ zrodlem tachyarytmi komorowych (86,87). Podstawa
leczenia jest farmakoterapia oraz wszczepienie ICD w prewencji pierwotnej badz wtorne;.
Leczenie chirurgiczne polegajace na przezkoniuszkowej miektomii segmentéw srodkowych
oraz resekcji tetniaka (88) moze poprawic krotkoterminowe rokowanie, wyniki odlegte nie sa
jednak dostatecznie dobrze udokumentowane. Pigcioletnia przezywalno$¢ po leczeniu

chirurgicznym wynosi okoto 84% (85).

Zwezenie srodkomorowe oraz anomalie zastawki mitralnej typowe dla kardiomiopatii
moga niekiedy prowadzi¢ do ostrego rozdecia koniuszka i niestabilnosci hemodynamiczne;.
Czgstos¢ tego przebiegu klinicznego szacuje si¢ na 0.9% (30). Podstawa leczenia pozostaje
farmakoterapia, jednak w wybranych przypadkach leczenie operacyjne jest ratujagcym zycie.
Miektomia segmentow $rodkowych oraz plastyka zastawki mitralnej moze wowczas

przywroci¢ prawidlowa funkcje lewej komory (30).
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1.3 Diagnostyka kardiomiopatii przerostowej 1 wskazania do leczenia

inwazyjnego
1.3.1 Diagnostyka obrazowa

Echokardiografia

Badanie echokardiograficzne ze wzgledu na dostepno$¢ i koszt odgrywa gtowng role
w diagnostyce 1 monitorowaniu pacjentdow z kardiomiopatiag przerostowa. Powinno ono
obejmowac ocen¢ grubosci $Scian serca we wszystkich segmentach wedlug standardowego
protokotu badania (89). Kazdorazowo nalezy oceni¢ zastawki serca ze szczegdlowag oceng
ptatkow zastawki mitralnej 1 aparatu podzastawkowego. Wadg badania echokardiograficznego
jest mozliwo$¢ btednego pomiaru grubosci $ciany wynikajaca ze sko$nego przebiegu fali
ultradzwigkéw w stosunku do mierzonej struktury oraz trudno$ci w ocenie przerostu
w segmentach koniuszkowych i $ciany przednio-bocznej (77). Brak mozliwosci uzyskania
dobrego ,,0kna akustycznego” np. u otytych pacjentow rowniez moze spowodowac, iz badanie

bedzie niediagnostyczne.

Okoto 1/3 pacjentéw HCM ma podwyzszony gradient w LVOT w spoczynku, natomiast
blisko 50% chorych ma patologiczny gradient podczas wysitku (90,91). Identyfikacja chorych
z indukowanym gradientem ma znaczenie rokownicze oraz moze mie¢ wptyw na kwalifikacje¢
do leczenia inwazyjnego. W celu identyfikacji powyzszych chorych nalezy wykonywac
badanie echokardiograficzne po obcigzeniu wysitkiem lub probie Valsalvy. Stymulacja
farmakologiczna nie jast obecnie zalecana, poniewaz odbiega od reakcji fizjologicznej i moze
by¢ Zle tolerowana (1). Aktualne wytyczne ESC zalecaja, aby kazdy z osrodkow zajmujacych
si¢ diagnostyka HCM stworzyl wlasny szczegdtowy protokot 1 wedtug niego przeprowadzat
badanie. Echokardiorafia przezprzetykowa znajduje zastosowanie w  przypadku
niediagnostycznego badania przezklatkowego oraz zawsze na bloku operacyjnym
przed planowanym zabiegiem miektomii w celu potwierdzenia lokalizacji planowanej resekcji

oraz doktadnej oceny zastawki mitralne;.
Rezonans magnetyczny

Badanie rezonansem magnetycznym charakteryzuje si¢ wieksza rozdzielczoscia
przezstrzenng niz badanie echokardiograficzne, pozbawione jest tez wady falszowania pomiaru

w przypadku nierownoleglego przebiegu wiazki ultradzwickow przez badang strukture.
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Umiejscowienie przerostu w segmentach przednio-bocznych (25) i koniuszkowych (24) jest
szczegblnie wrazliwe na blad pomiaru przy uzyciu badania ultrasonograficznego.
Echokardiografia ,,nie rozpoznaje” okoto 6% pacjentow z HCM na $cianie przednio-bocznej,
zaniza pomiar przerostu w podstawnym segmencie $ciany przednio-bocznej o okoto 20% oraz
zaniza pomiar maksymalnego przerostu > 30 mm u 10% pacjentow z HCM w poréwnaniu
z MRI (25). Badanie echokardiograficzne moze ,,przeoczy¢” przerost w segmentach
koniuszkowych z powodu trudnosci w identyfikacji granicy krew-endokardium. W przypadku
podejrzenia HCM przy rownocze$nie ujemnym badaniu ultrasonograficznym nalezy rozwazy¢

wykonanie MRI (24).

1.3.2 Leczenie chirurgiczne

Wedhig aktualnych wytycznych Europejskich (1) i Amerykanskich (23) towarzystw
kardiologicznych leczenie inwazyjne, to znaczy chirurgiczne lub przezskdrne, jest wskazane
u pacjentéw objawowych pomimo optymalnej farmakoterapii oraz z gradientem w drodze
odptywu lewej komory > 50 mmHg w spoczynku lub po wysitku (IB wedlug ESC; IC
ACCF/AHA). Dodatkowo leczenie operacyjne nalezy rozwazy¢ u pacjentOw z nawracajacymi
omdleniami podczas wysitku 1 podwyzszonym gradientem w LVOT (IlaC ESC; IC
ACCF/AHA). Leczenie operacyjne jest postgpowaniem preferowanym nad przezskornym (IC
wg ESC; IlaB ACCF/AHA), szczegolnie w przypadku wspotistniejacych wad zastawki
mitralnej 1 u ludzi ponizej 40. roku zycia ze wzgledu na bardziej przewidywalny efekt leczenia

1 mniejszg liczbe trwatych powiktan, m.in. bloku przedsionkowo-komorowego III stopnia.

Wybdr dostepu chirurgicznego jest uzalezniony od umiejscowienia zwegzenia LVOT.
Najczgstsze zwezenie podaortalne operuje si¢ z dostepu aortotomii przez zastawke aortalng
lub aktualnie znacznie rzadziej poprzez zastawke mitralng. W pierwszym z wymienionych
dostepow wykonuje si¢ kaniulacje aorty 1 prawego przedsionka kaniulg zbiorcza. Zakres
resekcji migsnia zostat po raz pierwszy opisany przez Andrew G. Morrowa w 1978 roku (92).
W oryginalnej wersji ograniczal si¢ on do resekcji mig$nia przegrody miedzykomorowej
obejmujacej segmenty kontaktujace si¢ z ptatkiem przednim podczas SAM, na dlugos$¢ okoto
3 cm. W roku 1994 Bruno J. Messmer zaproponowal poszerzenie resekcji mig$nia serca
do segmentow srédkomorowych i podstawy migsni brodawkowatych oraz na $ciang przednia,
zabieg ten nazywany jest obecnie poszerzong miektomig (58). Poszerzenie zakresu resekcji

o segmenty srodkomorowe spowodowato bardziej rozlegte poszerzenie LVOT oraz mobilizacje
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podstaw migsni brodawkowatych. Dodatkowo Messmer wykonywat resekcje nici sciggnistych
drugo- i trzeciorzedowych. Metoda ta nie zostata jak dotad poréwnana z klasyczng miektomig

Morrowa.

Rycina 3. Miektomia z dostepu przez zastawke aortalna. Zrodto wiasne.

Rycina 4. Miektomia z dostepu przez zastawke aortalna. Zrodto wiasne.
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Poszerzona miektomia jest aktualnie podstawg leczenia chirurgicznego (78).
Rownoczesne wykonanie plastyki zastawki mitralnej wraz z miektomia jest wspolczesnie
kwestig sporna, decyzja o niej powinna by¢ podejmowana w oparciu o doswiadczenia osrodka
zajmujacego si¢ kompleksowym leczeniem kardiomiopatii przerostowej (62,78,93). Ewidentng
patologi¢ zastawki mitralnej, wymagajaca korekceji, stwierdza si¢ u okoto 2,1% pacjentéw

kwalifikowanych do miektomii (78).

Poszerzona miektomia z dostepu przez aortotomi¢ ma swoje ograniczenia dotyczace
rozleglosci zabiegu. Z powodu trudnej wizualizacji, resekcja segmentow srodkowych wymaga
duzego doswiadczenia lub czesto jest niemozliwa (40). Alternatywnie mozna ja wykonac
przez otwarcie lewego przedsionka. W celu wizualizacji segmentéw podstawnych przegrody
migdzykomorowe] nalezy odciag¢ podstawe ptatka przedniego. Dostepem chirurgicznym
umozliwiajacym optymalng wizualizacj¢ segmentéw srodkowych i1 koniuszkowych jest dostep
przez koniuszek lewej komory, cigcie wykonuje si¢ bocznie od gatezi przedniej zstepujace]
(40). Ze wzgledu na stosunkowo rzadkie wystepowanie gradientu srodkomorowego (9,4%
pacjentow z HCM) (29), zabieg ten jest wykonywany zdecydowanie rzadziej niz miektomia

z dostepu aortotomii.

Rycina 5. Miektomia z dostepu przezkoniuszkowego. Zrodto whasne.
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Plastyke zastawki mitralnej i aparatu podzastawkowego mozna wykona¢ z dostepu poprzez
aortotomig¢, otwarcie lewego przedsionka lub z dostepu przezkoniuszkowego. U pacjentéw z

HCM jest ona wykonywana najczesciej jako procedura towarzyszaca poszerzonej miektomii.

a. Plikacja przedniego ptatka zastawki mitralnej: wykonywana jest najczesciej z dostepu
aortotomii poprzecznej. Polega na zatozeniu od trzech do pigciu szwéw plikujacych,
na przyklad Prolene 5-0, na platek przedni zastawki w segmencie A2 od strony
komorowej. Platek skraca si¢ o 3-6 mm (61). Zaleta zabiegu jest fakt, iz w razie
stwierdzenia niedomykalnos$ci w echokardiograficznym badaniu przezprzetykowym,
mozliwe jest zdjecie zatozonych szwow po ponownym zatrzymaniu serca. W zamysle,
plastyka ta ma powodowac skrocenie przedniego ptatka i usztywnienie jego centralnej
czeéci. Postepowaniem alternatywnym do plikacji moze by¢ ograniczona resekcja

»luznego” fragmentu segmentu A2. (62,94).

Rycina 6. Plikacja przedniego platka zastawki mitralnej, dostep przez zastawke
aortalng. Zrédlo wiasne.
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b. Wydluzenie przedniego ptatka zastawki mitralnej: wykonywane najczesciej z dostepu
aortotomii poprzecznej (95). Polega na podluznym nacigciu przedniego platka
mitralnego wzdluz $rodkowej czesci segmentu A2. Nacigcie powinno przebiegad
od podstawy AML (z pozostawieniem okoto 2 mm tkanki) do strefy przyczepu nici
$ciegnistych pierwszo- 1 drugorzedowych. W nacigty ptatek wszywa si¢ szwem cigglym
blokowanym tate z osierdzia wlasnego pacjenta o wymiarach okoto 2x3cm. Ideg
plastyki jest zwigkszenie powierzchni platka oraz usztywnienie jego centralnej czesci.
Zwigkszenie powierzchni ptatka spowoduje wzrost sity hydrostatycznej dzialajacej
na platek w skurczu, skierowanej w kierunku lewego przedsionka. Przeciwdziata ona

sile Venturiego pociagajacej ptatek do LVOT (96).

Rycina 7. Lata wszyta w przedni ptatek mitralny (97).

Rycina 8. Lata wszyta w przedni ptatek mitralny (98).
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c. Plastyka aparatu podzastawkowego: w zaleznosci od stwierdzonych patologii stosuje
sie nastgpujace procedury (93,99): w przypadku fuzji mi¢$ni brodawkowatych z wolng
$ciang lewej komory wykonuje si¢ ich mobilizacje, podcinajac podstawe migsni.

W celu repozycji migéni stosuje si¢ szwy na tatkach teflonowych. W zalezno$ci
od obrazu §rdédoperacyjego mozna rozwazy¢ zblizenie gtow w obrebie jednego migsnia
brodawkowatego, obu migsni, lub dodatkowo zakotwiczy¢ szew w $cianie komory jak

najblizej glowy migénia tylno-przysrodkowego (99).

Reoriented papillary muscle

Rycina 9. Plastyka aparatu podzastawkowego (99).

d. W przypadku stwierdzenia dodatkowych nici $ciggnistych drugorzedowych badz
dodatkowej glowy migs$nia przednio-bocznego, w przypadku gdy struktury te pociagaja
ptatek w kierunku LVOT, mozna resekowac pojedyncze nici bagdz jedna z gtéw migsnia

brodawkowatego (93,100).

Rycina 10. Patologiczny uktad nici $ciegnistych (93).
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1.3.3 Leczenie przezskorne

Zabieg przezskorny polega na wywolaniu martwicy segmentéw przegrody
migdzykomorowe] zawezajacych LVOT. W tym celu nalezy poda¢ stezony alkohol
badz wszczepi¢ coil do naczynia zaopatrujagcego przerosnigty miegsien serca. Kluczowym
elementem procedury jest ocena obszaru zaopatrywanego przez zamykane naczynie w celu
unikniecia ewentualnych powiktan, m. in. VSD. Zabieg przezskérny dedykowany jest
dla pacjentow o odpowiedniej anatomii naczyn wiencowych z zawezeniem LVOT
oraz bez towarzyszacych patologii zastawki mitralnej. Ze wzgledu na to, ze jego efekt jest mniej
przewidywalny od leczenia chirurgicznego zalecany jest u osob starszych jako mniej inwazyjna

alternatywa do klasycznej miektomii.
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2. Hipoteza badawcza.

Hipoteza 1.: Adekwatna redukcja gradientu w LVOT do warto$ci <30 mmHg w drodze
odptywu lewej komory po leczeniu operacyjnym metoda poszerzonej miektomii nie daje si¢
przewidzie¢ na podstawie przedoperacyjnych wynikdw badan obrazowych oraz badania

przedmiotowego.

Hipoteza 2.: Dlugos¢ przedniego ptatka zastawki mitralnej nie wptywa na skutecznos$¢ operacji

poszerzonej miektomii ocenianej jako pooperacyjny gradient w LVOT <30 mmHg.
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3.Cel badania

Praca ma na celu analize¢ pacjentow z optymalnym (<30 mmHg) i suboptymalnym
(>30 mmHg) gradientem w drodze odptywu lewej komory po operacyjnym leczeniu
kardiomiopatii przerostowej metoda poszerzonej miektomii oraz analiz¢ czynnikow mogacych

wptyna¢ na wynik operacji.
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4. Metodyka badania.

4.1 Badana populacja i podziat na grupy

Badaniu poddano pacjentéw operowanych w Klinice Kardiochirurgii i Transplantologii
Narodowego Instytutu Kardiologii w Warszawie z powodu kardiomiopatii zawgzajacej
w latach 2012-2019. Kryterium wlaczenia byl przebyty zabieg poszerzonej miektomii z dostgpu

aortotomii.
Wykluczeni z analizy zostali chorzy:

1. z towarzyszacg organiczng wadg zastawki mitralnej wymagajaca jej wymiany badz

naprawy,
2. pacjenci, u ktorych wykonano dodatkowe procedury na ptatkach zastawki mitralne;j,
3. pacjenci z istotnym zwezeniem zastawki aortalnej,
4. pacjenci, u ktérych wykonano zabieg z innego dostgpu niz aortotomia.

W celu uzyskania informacji na temat stanu klinicznego przeanalizowano wywiady
zebrane z chorymi podczas hospitalizacji i wizyt ambulatoryjnych w Narodowym Instytucie
Kardiologii. Do oceny stanu klinicznego uzyto klasyfikacji NYHA. Operowanych pacjentow
podzielono na dwie grupy wedtug maksymalnego gradientu stwierdzonego w LVOT w okresie
obserwacji pooperacyjnej. Grupe pierwsza stanowili chorzy, ktérzy nie odpowiedzieli
optymalng redukcja gradientu na leczenie (gradient w LVOT >30 mmHg), grupe druga
stanowili chorzy z optymalnym spadkiem gradientu w LVOT po operacji (gradient w LVOT
<30 mmHg). Utworzone grupy poréwnano pod wzgledem badanych zmiennych
echokardiograficznych, rezonansu magnetycznego oraz danych klinicznych. Strukturg plei

przedstawiono w tabeli numer 1, strukture wieku w tabeli numer 2.
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Tabela 2. Struktura pici pacjentow.

Ple¢ Liczba pacjentow (% pacjentow)
Kobiety 33 (46,5%)
Mezczyzni 38 (53.5%)
Ogotem 71 (100%)

Tabela 3. Struktura wieku pacjentow.

Ple¢ Liczba Minimum Maksimum Srednia SD
pacjentow

Kobiety 33 13 70 51,70 15,1

Mezczyzni 38 19 71 48,66 15,3

SD — odchylenie standardowe

4.2 Echokardiografia

Badania echokardiograficzne przezklatkowe wykonano na aparatach: Philips HD 15
oraz General Electric Vivid 9. Retrospektywnie przeanalizowano dostepne w archiwum
Instytutu Kardiologii echokardiogramy z okresu przed i po operacji. Przedni platek zastawki
mitralnej oraz pier§cien mitralny mierzono w projekcjach koniuszkowej czterojamowej
oraz przymostkowej dwujamowej w osi dtugiej. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej przed i po
operacji klasyfikowano jako: brak, fagodna, umiarkowana, cigzka. W dalszych analizach
uwzgledniono najwigksza niedomykalno$¢ zastawki stwierdzong przed operacja oraz
najwicksza stwierdzong w dostepnych badaniach pooperacyjnych. Gradient w LVOT mierzono
Dopplerem fali cigglej 1 wyliczano ze zmodyfikowanego réwnania Bernoulliego (peak G =
4v?). Do dalszych analiz uzyto maksymalny gradient stwierdzony przed zabiegiem oraz

maksymalny gradient stwierdzony w dost¢pnym okresie obserwacji po leczeniu operacyjnym.
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4.3 Rezonans magnetyczny

Badania MRI wykonano aparatem 1,5-T Avanto, Siemens. Analizie poddano objetos¢
lewej komory w koncowym skurczu i rozkurczu oraz szacunkowa masa lewej komory. Badania
byty wykonane przed leczeniem operacyjnym. Badanie MRI miato wykonanych 40 pacjentow

(56%), z tego 12 (30%) byto w grupie z nieoptymalng redukcjg gradientu w LVOT.

4. 4 Statystyka

Analize danych przeprowadzono przy uzyciu pakietu statystycznego SPSS 25.0.
Zmienne ciaggte przedstawiono jako Srednia + odchylenie standardowe. Do okreslenia
normalnos$ci rozktadu zostat uzyty test Shapiro-Wilka. W przypadku spetnienia zatozenia
normalnos$ci zostaly zastosowane nastgpujace testy statystyczne: test t-Studenta w celu
poréwnania $rednich w grupach niezaleznych lub pomiarach zaleznych, korelacja Pearsona
do sprawdzenia zwigzkéw pomig¢dzy zmiennymi. W przypadku braku normalnos$ci rozkladu
zmiennych zostaly zastosowane testy nieparametryczne: U Manna-Whitneya (grupy
niezalezne) lub Wilcoxona (pomiary zalezne np. przedoperacyjno-pooperacyjne),
do stwierdzenia zwigzku pomiedzy zmiennymi zostal obliczony nieparametryczny
wspotczynnik rho Spearmana. Zmienne jako$ciowe zostaly opracowane przy pomocy analizy
czgstosci, a ich zalezno$ci testu Chi-kwadrat i tabel krzyzowych. Wartos¢ p <0,05 zostala

przyjeta za istotng.
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5.0 Wyniki

5.1 Charakterystyka szczegdtowa badanej populacji.

Analizie poddano 71 pacjentow z kardiomiopatig przerostowa ze zwezeniem w drodze
odptywu lewej komory. Wszyscy pacjenci byli objawowi pomimo optymalnej farmakoterapii
(tabela 3) i zostali zakwalifikowani do leczenia operacyjnego przez Heart-Team zgodnie z

obowigzujacymi wytycznymi ESC (1).

Tabela 4. Farmakoterapia.

Leki Liczba pacjentow (% pacjentow)
B-blokery 68 (95.8%)
Bloker kanatu wapniowego 16 (22.5%)
ACEi/ARB 24 (33.8%)
Amiodaron 6 (8.6%)
Spironolakton 11 (15.5%)
Propranolol 1 (1.4%)
Eplerenon 5(7.1%)
Diuretyk 24 (34.3%)

ACE:i — inhibitor konwertazy angiotensyny, ARB — antagonista receptora angiotensyny

Zwezenie odpowiedzialne za LVOTO bylo najbardziej nasilone w segmentach
podstawnych przegrody miedzykomorowej, w zwigzku z czym u wszystkich badanych
wykonano zabieg poszerzonej miektomii z dostepu aortotomii. Jako dodatkowe obcigzenia
mogace wptywac na obraz kliniczny badz przebieg zabiegu zidentyfikowano nast¢pujace dane
z wywiadu: nadci$nienie tetnicze, chorobe wiencowa leczong lub nieleczong inwazyjnie,
migotanie przedsionkoéw, czestoskurcz komorowy (nsVT), nikotynizm, POChP, zaburzenia
lipidowe, otyto$¢, cukrzyce, bezdech senny, udar lub TIA, przewlekta niewydolnos¢ nerek.

Liczbg obcigzen w badanej populacji przedstawiono w tabeli 5.
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Tabela 5. Dodatkowe obcigzenia w badanej populacji.

Obcigzenia Liczba pacjentow (% pacjentow)
Nadci$nienie tetnicze 25 (35.2%)
CAD 8 (11.3%)
CAD po PCI 10 (14.1%)
AF 22 (31%)
nsVT 16 (22.5%)
Nikotynizm 14 (19.7%)
POChP 4 (5.6%)
Zaburzenia lipidowe 34 (47.9%)
Otylos¢ 13 (18.3%)
Cukrzyca typu 2 12 (16.9%)
Bezdech senny 1 (1.4%)
Udar lub TIA 2 (2.8%)
Niewydolno$¢ nerek 3 (4.2%)
Omdlenia 38 (53.5%)

CAD - choroba wiencowa, PCI — przezskorna angioplastyka wiencowa, AF — migotanie przedsionkow, nsVT —
nieutrwalony czestoskurcz komorowy, POChP — przewlekta obturacyjna choroba ptuc, TIA — przemijajacy atak
niedokrwienny

Procedurami towarzyszacymi byly: pomostowanie naczyn wiencowych u 3 (4,2%)
chorych, wszczepienie protezy aorty wstepujacej u 1 (1,4%) pacjenta, zamknigcie VSD
okolobtoniastego u 1 pacjenta (1,4%). U trzech chorych przeprowadzony zabieg byt reoperacja
(4,2%), jeden z pacjentow miat wykonywang wczesniej miektomi¢ w innym osrodku, u
drugiego wykonano chirurgicznie zamknigcie licznych ASD i1 VSD, trzeci pacjent przeszedt
chirurgiczne wycigcie membrany podaortalnej. Po zabiegu operacyjnym 5 (7%) pacjentow
wymagato wszczepienia urzadzenia stymulujacego, natomiast 19 (26,8%) miato wszczepione
ICD przed zabiegiem. Przed leczeniem operacyjnym $redni gradient w LVOT wynosit 103 +
34 mmHg, pier§cien zastawki mitralnej 2,83 + 0,36 cm, dtugos¢ ptatka mitralnego w projekeji

czterojamowej 2,56 = 0,29 cm, natomiast w projekcji dwujamowej 3,07 &+ 0,32 cm (tabela 6).
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Tabela 6. Zmienne niezalezne: dane echokardiograficzne.

Zmienna Liczba  Min Max Srednia SD Shapiro- Istotnosé
Wilka

(p)
G (przed 69 27,0 200,0 103,01 34,1 ,962 ,037
oper.) 0 0 0
Pierscien 71 2,10 3,93 2,83 ,36 ,976 ,225
AML 4H 71 1,90 3,20 2,56 ,29 971 ,108
AML 2H 70 2,23 3,60 3,07 ,32 ,956 ,018

G — gradient, AML — przedni ptatek zastawki mitralnej, 4H — projekcja czterojamowa, 2H — projekcja
dwujamowa

Srednia objeto$é¢ koncoworozkurczowa lewej komory wynosita 182 + 34 ml, objetos¢
koncowoskurczowa 64 + 24 ml. Szacowana masa lewej komory 236 + 80 g (tabela 7). Okres

obserwacji wyniost 15,5 + 16,8 miesiecy.

Tabela 7. Zmienne niezalezne: dane rezonansu magnetycznego.

Zmienna Liczba Min  Max Srednia SD Shapiro  [stotno$¢
-Wilka
EDV 39 106 265 181,95 34,42 971 ,423
ESV 39 22 129 63,79 24,39 ,939 ,044
Mass 37 99 465 235,54 80,11 ,962 ,238
EDV/BSA 40 65 131 91,90 14,29 ,983 ,840
ESV/BSA 40 14 155 34,08 22,05 ,551 ,000
Mass/BSA 38 59 232 120,11 39,22 ,930 ,023

EDV - objetos¢ koncoworozkurczowa, ESV — objetos¢ koncowoskurczowa, Mass — masa lewej komory, BSA —
powierzchnia ciata, SD — odchylenie standardowe
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5.1.1 Redukcja gradientu w drodze odptywu lewej komory

Po leczeniu operacyjnym odnotowano istotny spadek maksymalnego gradientu
w LVOT p = 0,018. Maksymalny gradient po leczeniu operacyjnym wyniost 26 = 19 mmHg,
natomiast redukcja gradientu w porownaniu do maksymalnej warto$ci przedoperacyjnej

76 = 34 mmHg (tabela 8).

Tabela 8. Zmienne zalezne: gradient maksymalny po operacji oraz redukcja gradientu w
LVOT.

Liczba Min Max Srednia SD Shapiro- Istotnos¢

Wilka
G po 71 0 110 25,87 19,07 ,863 ,000
zabiegu
AG 70 8 171 75,91 34,23 ,976 ,190

G — gradient, SD — odchylenie standardowe

5.1.2 Redukcja niedomykalnos$ci zastawki mitralnej

Niedomykalno§¢ zastawki mitralnej przed leczeniem operacyjnym mialo 68 (97%)
pacjentéw. U 40 (56,3%) pacjentow niedomykalno$¢ byta umiarkowana, natomiast u 4 (5,6%)
cigzka, tabela 9. We wszystkich przypadkach na podstawie badan przedoperacyjnych oceniono,
iz jest ona wtérna do SAM 1 nie planowano dodatkowych interwencji na platkach zastawki
przed przystgpieniem do zabiegu operacyjnego. Etiologia niedomykalnos$ci byta kazdorazowo
weryfikowana echokardiograficznym badaniem przezprzelykowym na bloku operacyjnym
przed rozpoczeciem zabiegu. Po zakonczeniu miektomii i krazenia pozaustrojowego
oraz osiggnig¢ciu ci$nienia skurczowego przynajmniej 100 mmHg, ponownie wykonywano
TEE, podczas ktérego oceniano wynik operacji. Stwierdzenie niedomykalno$ci mitralnej
w stopniu umiarkowanym byto wskazaniem do ponownego wejscia w krazenie pozaustrojowe
i korekcji niedomykalnosci. W badanej populacji u wszystkich chorych, bezposrednio

po zabiegu, niedomykalno$¢ zastawki zostata oceniona w TEE jako mniejsza niz umiarkowana.
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Tabela 9. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej przed leczeniem operacyjnym.

Procent Procent
Czestos¢  Procent waznych skumulowany

Wazne Brak 2 2,8% 2,9% 2,9%
Lagodna 24 33,8% 34,3% 37,1%
Umiarkowana 40 56,3% 57,1% 94,3%
Ciczka 4 5,6% 5,7% 100,0%
Ogodtem 70 98,6% 100,0%
Braki danych 1 1,4%

Ogodtem 71 100,0%

Po leczeniu operacyjnym w dalszych analizach uwzgledniono najwigksza
niedomykalno$¢ mitralng, jaka byta stwierdzona w okresie obserwacji. Niedomykalno$¢
mitralng tagodna i mniejsza stwierdzono u 62 (87,3%) pacjentow, 6 (8,5%) mialo

niedomykalnos¢ w stopniu umiarkowanym, 3 (4,2%) pacjentow w stopniu ci¢zkim, tabela 10.

Tabela 10. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej po leczeniem operacyjnym.

L, . Procent
Czgstosc Procent Procent waznych R
Brak 12 16,9% 16,9% 16,9%
Lagodna 50 70,4% 70,4% 87,3%
Umiarkowana 6 8,5% 8,5% 95,8%
Ciezka 3 4,2% 4,2% 100,0%
Ogotem 71 100,0% 100,0%

Rozktad niedomykalno$ci zastawki mitralnej przed i po operacji przeanalizowano
testem Chi’(1; N =70) = 3,00; p = 0,083 oraz Wilcoxona, w ktorym wykazano istotng roznice
w obu pomiarach: Z = 5,13; p < 0,001. W analizach rozpatrywano tgcznie niedomykalnos¢

w stopniu fagodnym i brak niedomykalno$ci oraz w drugiej kategorii tacznie niedomykalno$¢
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umiarkowang i1 duza. Na rycinie 11. przedstawiono graficznie stopien niedomykalnosci

zastawki mitralnej przed i po zabiegu.

Rozktad niedomykalnosci zastawki mitralnej w catej
populacji przed i po zabiegu.
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Rycina 11. Rozktad niedomykalno$ci zastawki mitralnej w catej populacji przed 1 po zabiegu.

5.1.3 Obraz kliniczny po operacji

Przed leczeniem operacyjnym 48 (67,6%) pacjentow bylo w klasie III lub IV NYHA,
18 (25,4%) w 11 klasie NYHA i jedynie 2 (2,8%) w klasie NYHA 1. Po leczeniu operacyjnym
w klasie NYHA I znalazto si¢ 47 (66,2%), NYHA II 17 (23,9%) pacjentow 1 jedynie 4 (5,6%)
w klasie III NYHA, nie odnotowano pacjentéw w klasie IV. Szczegdétowy rozktad klas NYHA
przed i po zabiegu przedstawiono w tabeli 11 oraz rycinie 12. Obraz kliniczny przed i po
operacji przeanalizowano testem nieparametryczny dla powtarzanych pomiarow Wilcoxona
1 uzyskano istotng statystycznie rdéznice przed 1 po operacji Z =6,94; p <0,001. Podczas analizy

statystycznej rozpatrywano tacznie klasy NYHA 11 I oraz tacznie klasy NYHA 111 IV.
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Tabela 11. Porownanie klas NYHA przed i po zabiegu w badanej populacji.

Przed operacja Po operacji
Stopien
# Czgstosé Procent Pr(?cent Czgstosé Procent Pr(.)cent
waznych waznych
NYHA I 2 2.8 2,9 47 66,2 69,1
NYHAII 18 254 26,5 17 23,9 25,0
NYHA III 44 62,0 64,7 4 5.6 5.9
NYHA IV 4 5.6 59 . . .
Ogotem 68 95,8 100,0 68 95,8 100,0
Braki danych 3 4,2 3 4,2
Ogotem 71 100,0 71 100,0

NYHA — New York Heart Association

Rozktad klas NYHA przed i po zabiegu w badanej populacji.
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Rycina 12. Rozktad klas NYHA przed i po zabiegu w badanej populacji.
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5.2 Charakterystyka szczegdtowa grup pacjentow

Po podziale pacjentow wedtug maksymalnego gradientu w LVOT w grupie chorych
z gradientem <30 mmHg byto 48 pacjentow, w tym 28 (58,3%) me¢zczyzn, $redni wiek w grupie
wyniost 50,40 + 15,27 lat. W grupie z nieoptymalng odpowiedzig na leczenie (gradient > 30
mmHg) bytlo 23 pacjentow, w tym 10 (43,5%) mezczyzn, Sredni wiek wyniost
49,39 + 15,30 lat (tabela 12 1 tabela 13). Nie stwierdzono istotnej réznicy w liczebnos$ci kobiet
1 me¢zezyzn: Chi2(1; N=71) = 1,38; p = 0,240 oraz w wieku: t-Student t(69)=0,26; p=0,796
w badanych grupach.

Tabela 12. Poréwnanie grup — ptec.

Pleé Ogotem
Gradient w LVOT w mmHg Kobiety Mezczysni
ponizej 30 Liczebnosé 20 28 48
Procent 41,7% 58,3% 100,0%
30 lub wigcej Liczebnosé 13 10 23
Procent 56,5% 43,5% 100,0%
Ogodtem Liczebnos¢ 33 38 71
Procent 46,5% 53,5% 100,0%
LVOT - droga odptywu lewej komory
Tabela 13. Porownanie wieku pacjentéw w grupach.
Gradient w LVOT w mmHg Liczba Srednia SD t-Studenta
wiek ponizej 30 48 50,40 15,27 t(69)=0,26; p=0,796
30 lub wigcej 23 49,39 15,30

LVOT - droga odptywu lewej komory, SD — odchylenie standardowe

Pacjenci z optymalng odpowiedzig na leczenie (gradient w LVOT < 30mmHg) mieli
$rednig dtugos$¢ ptatka mitralnego w projekcji czterojamowej 2,6 = 0,28 cm, w projekcji
dwujamowej
3,13+ 0,29 cm. Sredni wymiar pier§cienia mitralnego wyniost 2,28 + 0,34 cm. Objetosci lewej
komory w grupie wynosilty: koncoworozkurczowa 176,74 + 29,24 ml, koncowoskurczowa

63,41 + 24,82 ml. Szacowana masa lewej komory wyniosta 231,40 + 81,06 g.
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W grupie z nieoptymalng odpowiedzig na zabieg $rednie dlugosci przedniego ptatka
mitralnego wyniosty 2,48 + 0,30 cm w projekcji czterojamowej 1 2,96 = 0,35 cm w projekcji
dwujamowej. Sredni wymiar pierscienia wynidst 2,77 + 0,40 cm. Objetosci komory wyniosty
193 + 43,07 ml w koncowym rozkurczu i 64,67 + 24,45 ml w skurczu. Szacowana w MRI masa

lewej komory 244, 17 + 80,91 g. Powyzsze wartos$ci zestawiono w tabelach 141 15.

Po poréwnaniu obu grup pacjenci z optymalng odpowiedzig na zabieg poszerzonej
miektomii mieli dluzszy ptatek w obu projekcjach, a w projekcji dwujamowej rdéznica osiagneta

istotno$¢ statystyczng (p=0,04).

Ponadto pacjenci w grupie z niskim gradientem w obserwacji pooperacyjnej mieli
mniejsze objetosci koncowoskurczowe 1 koncoworozkurczowe, a takze mase lewej komory
zaro6wno jako wartos$ci bezwzgledne, jak 1 indeksowane do BSA. R6znica pomiedzy objetoscia

koncoworozkurczowg indeksowang do BSA osiggnela istotnos¢ statystyczng p=0.009.

Tabela 14. Pordwnanie zmiennych echokardiograficznych.

mmHg Liczba Srednia SD t-Studenta U Manna-Whitneya
Pierdcief <30 48 2,86 ,34 #69)=0,95; U=496,50; p=0,495
mitralny >30 23 2,77 ,40 p=0,346
AML 4H <30 48 2,60 ,28 #69)=1,66; U=448,00; p=0,201
>30 23 2,48 ,30 p=0,102
AML 2H <30 47 3,13 ,29 #68)=2,09; U=380,00; p=0,044
>30 23 2,96 ,35 p=0,040

"ze wzgledu na nieréwne grupy wynik testu t sprawdzono testem nieparametrycznym U Manna-Whitneya; SD —
odchylenie standardowe, AML — przedni platek zastawki mitralnej, 4H — projekcja czterojamowa, 2H — projekcja
dwujamowa
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Tabela 15. Poréwnanie zmiennych rezonansu magnetycznego.

mmHg N Srednia SD t-Studenta U Manna-Whitneya

EDV <30 27 176,74 29,24 t(37)=1,44; p=0,159 U=129,50; p=0,323
>30 12 193,67 43,07

ESV <30 27 63,41 24,82 t(37)=0,15; p=0,884 U=161,00; p=0,976
>30 12 64,67 24,45

Mass <30 25 231,40 81,06 t(35)=0,45; p=0,656 U=133,50; p=0,592
>30 12 244,17 80,91

EDV/BSA <30 28 88,11 11,99 (38)=2,78; p=0,009 U=94,50; p=0,030
>30 12 100,75 15,79

ESV/BSA <30 28 30,61 10,38 t(38)=1,55; p=0,130 U=147,50; p=0,545
>30 12 42,17 36,84

Mass/BSA <30 26 116,42 39,44 t(36)=0,85; p=0,402 U=112,50; p=0,172
>30 12 128,08 39,20

EDV - objetos$¢ koncoworozkurczowa, ESV — obj¢tos¢ koncowoskurczowa, Mass — masa lewej komory, BSA —
powierzchnia ciata

5.2.1 Redukcja gradientu w grupach

W grupie pacjentow z optymalng odpowiedzig na leczenie operacyjne gradient
w okresie obserwacji wyniost 16,93 + 9,05 mmHg, redukcja gradientu wyrazona jako ro6znica

warto$ci sprzed i po operacji (AG) wyniosta 83,36 + 34,35 mmHg.

Pacjenci z suboptymalng odpowiedzig na zabieg mieli gradient 45,43 + 19,61 mmHg,
redukcja gradientu byta mniejsza 1 wyniosta 60,70 = 29,09 mmHg.

W obrebie obu grup odnotowano istotng redukcje w pordéwnaniu do gradientow
mierzonych przed zabiegiem operacyjnym, p-value w obu grupach wyniosto <0,001 (tabela
16). Gradient pooperacyjny byt istotnie nizszy w grupie z optymalna odpowiedzig p=0.000,
a redukcja gradientu

w tabelach 161 17.

istotnie wyzsza p=0.008. Powyzsze analizy podsumowano
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Tabela 16. Porownanie gradientow wewnatrz grup.

Grupa Czas pomiaru Srednia Liczba SD t-Studenta Wilcoxona
ponlzeJ G przed operacjq 101,46 46 35,56 t(45):16,97, Z:5,91,
30 G po operacji 16,93 46 9,05  p<0,001 p<0,001
30 lub G przed operacja 106,13 23 31,49  #(22)=10,01; 7Z=4,20;
wigcej G po operacji 45,43 23 19,61  p<0,001 p<0,001

G — gradient w drodze odptywu lewej komory, SD — odchylenie standardowe

Tabela 17. Poréwnanie gradientow w LVOT pomiedzy grupami.

mmHg Liczba Srednia SD t-Studenta U Manna-Whitneya*
G przed <30 46 101,46 35,56 t(67)=0,53; p=0,595 U=509,50; p=0,804
operacja >30 23 106,13 31,49
G po <30 48 16,50 9,20 %(69)=8,50; p<0,001 U=0,00; p=0,000
operacji >30 23 45,43 19,61
AG <30 47 83,36 34,35 %(68)=2,72; p=0,008 U=314,00; p=0,005
>30 23 60,70 29,09

*ze wzgledu na nierdwne grupy wynik testu t-Studenta sprawdzono testem nieparametrycznym U Manna-
Whitneya; G — gradient w drodze odplywu lewej komory, AG - réznica gradientu w LVOT przed i po operacji,
SD — odchylenie standardowe

5.2.2 Redukcja niedomykalno$ci zastawki mitralne;j

Niedomykalno§¢ w grupach poréwnano testem Wilcoxona, w tym celu rozpatrywano tacznie
brak niedomykalnos$ci i niedomykalno$¢ matg oraz w niedomykalno$¢ umiarkowang i cigzka.
W grupie z optymalng redukcjg gradientu w LVOT (gradient < 30 mmHg) wynik testu dla
poréwnania pomiaréw przed 1 po operacji wykazat istotng roznice: Z = 4,49; p < 0,001.
Roéwniez wérdd pacjentdw w grupie z nieoptymalng redukcja gradientu (gradient > 30 mmHg)

test wykazat istotng roznice: Z = 2,58; p = 0,010 w obu pomiarach.

Poréwnanie obu grup z optymalng i suboptymalna redukcja gradientu testem
U Manna-Whitneya nie wykazato istotnej roznicy w niedomykalno$ci mitralnej pomigdzy

grupami w pomiarze przed operacja: U = 490,50; p = 0,477, ani w pomiarze
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po operacji: U = 466,00; p = 0,188. Szczegdlowe zestawienie stopni niedomykalnosci

w grupach przedstawiono w tabelach 18, 19 oraz rycinach 13 1 14.

Tabela 18. Niedomykalnos$¢ zastawki mitralnej przed operacja.

. Czestosc Procent Procent
Grupy wedtug gradientu LVOT —
<30 mmHg Niedomykalnos¢ MV brak 1 2,1% 2,1%
tagodna 17 35,4% 36,2%
umiarkowana 28 58,3% 59,6%
cigzka 1 2,1% 2,1%
Ogotem 47 97,9% 100,0%
Braki danych 1 2,1%
Ogodlem 48 100,0%
>30 mmHg Niedomykalnos¢ MV brak 1 4,3% 4,3%
tagodna 7 30,4% 30,4%
umiarkowana 12 52,2% 52,2%
ciezka 3 13,0% 13,0%
Ogolem 23 100,0% 100,0%

MYV - zastawka mitralna, LVOT — droga odptywu lewej komory

Tabela 19. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej po operacji.

Grupy wg gradientu LVOT Cagstose Procent VE;ZE:E;
<30 mmHg Niedomykalnos¢ MV brak 9 18,8% 18,8%
fagodna 35 72,9% 72,9%
umiarkowana 2 4,2% 4,2%
cigzka 2 4,2% 4,2%
Ogodtem 48 100,0% 100,0%
>30 mmHg Niedomykalnos¢ MV brak 3 13,0% 13,0%
tagodna 15 65,2% 65,2%
umiarkowana 4 17,4% 17,4%
cigzka 1 4,3% 4,3%
Ogotem 23 100,0% 100,0%

MYV - zastawka mitralna, LVOT — droga odptywu lewej komory
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Rozktad niedomykalnosci mitralnej w grupie
pacjentow z optymalng redukcjg gradientu w
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Rycina 13. Rozktad niedomykalno$ci mitralnej w grupie pacjentow z optymalng redukcja

gradientu w LVOT.

Rozktad niedomykalnosci mitralnej w grupie pacjentéw z
suboptymalng redukcjg gradientu w LVOT.
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Rycina 14. Rozktad niedomykalno$ci mitralnej w grupie pacjentoéw z suboptymalng redukcja

gradientu w LVOT.
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5.2.3 Obraz kliniczny

Przed leczeniem operacyjnym w grupie pacjentow z optymalng redukcja gradientu
w LVOT 75,6% pacjentéw byto w klasie III lub IV NYHA, natomiast po leczeniu operacyjnym
8,9% byto w klasie NYHA III, nie odnotowano pacjentéw w klasie NYHA IV.

W grupie pacjentow z suboptymalng redukcja gradientu, przed zabiegiem w klasach
NYHA III lub IV byto 60,8% pacjentow, natomiast po zabiegu 100% chorych przeszto do klas
NYHA I lub II. Szczegdtowe zestawienie powyzszych danych przedstawiono w tabelach 20,

21 oraz rycinach 151 16.

W obrebie kazdej z grup odnotowano istotng redukcje niewydolnosci serca
klasyfikowang wedlug NYHA. Analize¢ przeprowadzono testem Wilcoxona. W grupie
z optymalnym gradientem Z=5,56; p<0,001, z suboptymalnym gradientem w LVOT po zabiegu
(> 30 mmHg) Z=4,24; p<0,001.

Nie stwierdzono istotnej rdéznicy w liczebnosci poszczegoélnych kategorii NYHA
poréwnujac grupe z optymalng i suboptymalng odpowiedzig zaré6wno przed zabiegiem

Chi*(3; N=68) = 1,64; p = 0,650, jak i po zabiegu Chi*(2; N=68) = 2,18; p = 0,337.

Tabela 20. Klasy NYHA przed leczeniem operacyjnym.

NYHA przed operacja
Grupy Ogotem
I 11 11 v
<30 mmHg  Liczebnos¢ 1 10 31 3 45
% grupy 2,2% 22,2% 68,9% 6,7% 100,0%
>30 mmHg  Liczebnos¢ 1 8 13 1 23
% grupy 4,3% 34,8% 56,5% 4,3% 100,0%
Ogodtem Liczebnos¢ 2 18 44 4 68
% grupy 2,9% 26,5% 64,7% 5,9% 100,0%

NYHA — New York Heart Association
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Tabela 21. Klasa NYHA po leczeniu operacyjnym.

NYHA po operacji

Grupy
I 11 I Ogdlem
<30 mmHg  Liczebnos¢ 30 11 4 45
% grupy 66,7% 24,4% 8,9% 100,0%
>30 mmHg  Liczebnos¢ 17 6 0 23
% grupy 73,9% 26,1% 0,0% 100,0%
Ogodtem Liczebnos¢ 47 17 4 68
% grupy 69,1% 25,0% 5,9% 100,0%

NYHA — New York Heart Association

Stopien redukcji objawdéw klinicznych wyrazony jako redukcja liczby klas NYHA

szczegdtowo przedstawiono w tabeli 22. W grupie pacjentdw z optymalng redukcja gradientu,

odsetek poprawy NYHA byt wyzszy o dwa stopnie niz w grupie z suboptymalng redukcja

51% vs 39%. W grupie z suboptymalng redukcja gradientu odnotowano natomiast nizszy

odsetek pacjentow bez redukcji w klasie NYHA 4,3% vs 13,3% oraz wyzszy z redukcja
o jedna klasg NYHA 56,5% vs 35,6%. R6znice w redukcji klas NYHA nie osiggnely istotnosci

statystycznej Chi’(2; N=68) = 3,23; p = 0,199. Klasy NYHA przed i po zabiegu w grupach

przedstawiono graficznie na rycinach 151 16.

Tabela 22. Stopien redukcji klas NYHA, poréwnanie grup.

Zmiana w klasyfikacji NYHA

brak 1 stopien 2 stopnie Ogotem
Grupa <30mmHg Liczebnos¢ 6 16 23 45
% grupy 13,3% 35,6% 51,1% 100,0%
>30mmHg  Liczebnos¢ 1 13 9 23
% grupy 4,3% 56,5% 39,1% 100,0%
Ogodtem Liczebnos¢ 7 29 32 68
% grupy 10,3% 42,6% 47,1% 100,0%

NYHA — New York Heart Association

43



Rozktad klas NYHA w grupie pacjentdéw z optymalng
redukcjg gradientu w LVOT

30

25

20

15

10

i

— ] ]

NYHA | NYHA I NYHA I NYHA IV

Liczba pacjentow

M przed zabiegiem ® po zabiegu

Rycina 15. Rozktad klas NYHA w grupie pacjentéw z optymalng redukcja gradientu w LVOT.

Rozktad klas NYHA w grupie pacjentéw z suboptymalnag
redukcjg gradientu w LVOT
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Rycina 16. Rozktad klas NYHA w grupie pacjentow z suboptymalng redukcja gradientu w
LVOT.
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6. Dyskusja

Zwezenie drogi odptywu lewej komory jest powszechne w populacji objawowych
pacjentow z kardiomiopatig przerostowa i sigga 70% (90). Podwyzszony gradient w LVOT
pogarsza odlegte rokowanie (80), stad leczenie celowane na jego obnizenie badz catkowite
zniesienie powinno by¢ piorytetem zarowno farmakoterapii, jak 1 postgpowania inwazyjnego.
Leczenie chirurgiczne jest aktualnie zalecane u pacjentow objawowych pomimo optymalnej
farmakoterapii i jest preferowane nad leczeniem przezskérnym (1). W do$wiadczonych
osrodkach zajmujacych si¢ kompleksowo chorymi z HCM $miertelno$¢ okotooperacyjna jest
niska 1 wynosi od 0,4% - 3% (62,78). W analizowane] przeze mnie grupie chorych nie
stwierdzono zgonow okotooperacyjnych. Nalezy jednak podkresli¢, iz badana populacje nie
obejmowata pacjentéw operowanych z dostepu przezkoniuszkowego, pacjentow, u ktérych
wykonano plastyke platkow zastawki mitralnej badz wymieniono zastawke mitralng.
Kazda z powyzszych procedur moze zwigksza¢ ryzyko potencjalnych powiktan, w tym zgonu
(78,101). W badanej populacji 5 (7%) pacjentdbw po zabiegu operacyjnym wymagato
wszczepienia urzadzenia stymulujacego, natomiast 19 (26,8%) mialo wszczepione ICD
przed zabiegiem. Ilo$¢ ta nie odbiegata w znaczacy sposob od tej raportowanej przez inne

osrodki: 6 - 10%. (62,102—105).

6.1 Redukcja gradientu w LVOT

Leczenie operacyjne, w przeciwienstwie do zabiegow przezskérnych (106), powoduje
natychmiastowg redukcje gradientu w LVOT, znosi SAM 1 zmniejsza niedomykalnosé¢
zastawki mitralnej (78,103). Kazdorazowo po wykonaniu miektomii i przywrdceniu wydolne;j
hemodynamicznie akcji serca, nalezy oceni¢ efekt zabiegu w echokardiograficznym badaniu
przezprzetykowym. Gradient w drodze odptywu > 20 mmHg badZz umiarkowana i wigksza
niedomykalno$¢ zastawki mitralnej powinna sktoni¢ zespot do ponownej analizy przypadku,
ponownego wejscia w krazenie pozaustrojowe (CPB) 1 poszerzenia zakresu operacji.
W literaturze z lat dziewiecdziesiatych, ponownego wejscia w CPB 1 poszerzenia zabiegu
o bardziej rozlegta miektomi¢ oraz plastyke badz wymiane zastawki mitralnej dokonywano
u nawet 20% operowanych (102). W bardziej aktualnych publikacjach czgstos¢ re-miektomii
byta zdecydowanie rzadsza i nie wigzala si¢ ze wzrostem liczby powiktan (78,107,108).

Najczgstsza przyczyng nawrotu gradientu w LVOT jest zwezenie S$rédkomorowe,
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niedostateczna resekcja w segmentach podstawnych i SAM (78,108). W badanej populacji
reoperowany byl jeden pacjent (1,4%), przyczyna byl nawro6t gradientu w LVOT podczas
wysitku (do 91 mmHg) oraz wielokrotne zastabnigcia. Reoperowany pacjent byl w klasie
NYHA II, w TTE stwierdzono SAM, zwapnienia u podstawy platka tylnego powodujace
ograniczenie jego ruchomosci oraz matg niedomykalno$¢ zastawki mitralnej. W trakcie
ponownego zabiegu poszerzono miektomi¢ oraz wymieniono zastawke mitralng na

mechaniczng.

W badanej populacji gradient w LVOT przed zabiegiem operacyjnym wynosit
103 + 34 mmHg 1 byl wyzszy niz raportowany w pracach dotyczacych wynikow leczenia
operacyjnego (62,103). Badani pacjenci mieli znacznie nasilony przerost migsnia sercowego,
przez co wymagali bardziej rozleglej resekcji migs$nia niz ograniczona do segmentow
podstawnych i sSrodkowych przednioprzegrodowych, wskazuje na to ideksowana do BSA masa
lewej komory (Mass/BSA), ktora wynosita 128 +39 g/m2. Wskaznik Mass/BSA oceniony
w MRI koreluje z liczba zajetych segmentéw, a jego wartos¢ 120 £32 g/m2 odpowiadata
rozlegtej hipertrofii (26).

Maksymalny gradient w LVOT stwierdzony podczas wszystkich pooperacyjnych TTE
wyniost 26 £ 19 mmHg (p = 0,018), natomiast redukcja gradientu w poréwnaniu do warto$ci
przedoperacyjnej 76 = 34 mmHg. Gradient pooperacyjny w badanej populacji jest wyzszy
niz w wigkszosci raportowanych prac (103,109), jednak poréwnywanie wprost tych zmiennych
nie jest uzasadnione. Raportowany gradient jest najwiekszym stwierdzonym podczas okresu,
w ktorym pacjent pozostawal pod opieka Instytutu Kardiologii, w wigkszos$ci przypadkow
po modyfikacji farmakoterapii i leczeniu zaburzen rytmu serca, np. migotania przedsionkow,
gradient ulegal redukcji. Jedynie jeden pacjent zostat zakwalifikowany do reoperacji z powodu
gradientu powyzej 50 mmHg oraz towarzyszacych objawow. Uzycie do analiz takiej formy
pomiaru miato na celu wychwycenie pacjentow, ktérzy sa bardziej predysponowani
do generowania wysokiego gradientu w LVOT. Z racji tego, iz mierzony gradient jest bardzo
zmienny nawet w okresie jednego dnia, analiza kilku badan echokardiograficznych w celu
wychwycenia niekorzystnego pomiaru dawata lepsze szanse na wyodregbnienie grupy chorych

z ,,suboptymalnym” wynikiem zabiegu.
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6.2 Redukcja niedomykalnosci mitralne;

Niedomykalno$¢ mitralna jest powszechna w grupie pacjentow z kardiomiopatig
przerostowa i zwezeniem w LVOT. W zdecydowanej wickszosci przypadkow jest ona wtdrna
do SAM i zanika badZz jest tagodzona po skutecznym leczeniu farmakologicznym
lub chirurgicznym (61)(41)(43). Sposréd pacjentow kwalifikowanych do leczenia
operacyjnego, 96,1% nie wymaga przeprowadzenia dodatkowych procedur na zastawce
mitralnej, a niedomykalno$¢ zastawki jest eliminowana w wyniku miektomii (78).
W analizowanej populacji umiarkowana badz ci¢zka niedomykalno$¢ mitralna przed leczeniem
operacyjnym byla stwierdzona u 61,9% chorych, cigezka u 5,6%. Po leczeniu operacyjnym
87,3% pacjentow nie miato niedomykalno$ci zastawki mitralnej badZz byla ona mata.
Niedomykalno$¢ w stopniu cigzkim stwierdzono u 3 pacjentow, co stanowito 4,2% badanych.
U dwoch z trzech pacjentdw z duza niedomykalnoscia po operacji, odnotowano jej redukcje
do mniejszej niz umiarkowana po modyfikacji farmakoterapii i kontroli rytmu serca w obrgbie
migotania przedsionkdéw. Trzecia osoba byla 54 letnia kobieta, ktora rozwingla duza
niedomykalno$¢ zastawki mitralnej rok od operacji, w badaniu echokardiograficznym
stwierdzono prolaps tylnego ptatka zastawki mitralnej. W badanej populacji stopien
niedomykalnosci zastawki mitralnej po =zabiegu operacyjnym jest nieco wickszy
niz raportowany przez inne duze o$rodki. Ci¢zka niedomykalno$¢ zastawki w wyniku
miektomii moze wystapi¢ u 1,7% pacjentow (78). Podobnie jak w przypadku gradientu
pooperacyjnego, analizowane dane dotycza najwigkszej niedomykalnosci stwierdzonej
podczas zaré6wno wszystkich hospitalizacji, jak 1 wizyt ambulatoryjnych w Instytucie
Kardiologii. Analizowane badania nie byly wykonywane wedlug jednego protokotu
stworzonego na potrzeby tej analizy, a pacjenci czesto byli w trakcie dostosowywania
optymalnej farmakoterapii. Analiza tych danych miata na celu wychwycenie pacjentow
najbardziej predysponowanych do prezentowania negatywnego obrazu klinicznego.
Niedomykalno$¢ mitralna nie korelowala z pooperacyjnym gradientem w LVOT p=0,302,

powyzszej korelacji nie stwierdzano rowniez w dostgpnej literaturze (42).
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6.3 Dlugos¢ przedniego ptatka a gradient

Na wzrost gradientu w LVOT naktadajg si¢ dwie sktadowe: przerost mig¢$nia sercowego
w segmentach podstawnych przegrody miedzykomorowej oraz SAM przedniego ptlatka
zastawki mitralnej (46,51,110). Kontakt przedniego platka mitralnego z przegroda
mig¢dzykomorowg i nastepczy wzrost gradientu w LVOT moze jednak wystgpi¢ nawet
u pacjentOw bez przerostu, jest on wtedy wtorny wytacznie do zmian w budowie zastawki
mitralnej (111). Anomaliami, ktore szczegélnie predysponowaty do wystgpienia SAM
u pacjentdow bez przerostu byly wydhizone ptatki oraz nieprawidtowe potozenie migénia
przednio-bocznego, polegajace na jego przemieszczeniu w kierunku $ciany przedniej. Byty to
zatem te same anomalie, ktore wystepuja u chorych z kardiomiopatig przerostowg (28,52,112).
Poszerzona miektomia w sposéb bezposredni modyfikuje dwa sposrdéd trzech
najprawdopodobniej gldéwnych czynnikow odpowiedzialnych za wzrost gradientu: poszerza
LVOT oraz poprzez resekcje w poblizu podstawy migénia przednio-bocznego powoduje jego
oddalenie od S$ciany przedniej. Skutkiem posrednim zniesienia SAM jest redukcja
niedomykalnos$ci zastawki mitralnej Z = 5,13; p < 0,001 oraz likwidacja jednej z komponent
wysokiego gradientu w LVOT (obnizenie gradientu w LVOT: p = 0,018). W badanej populacji
pacjenci z optymalng redukcja gradientu mieli istotnie dluzszy ptatek zastawki mitralnej p=0,04
oraz wystepowal tu wigkszy odsetek pacjentow bez i z malg niedomykalnoscig mitralng 91,7%
vs 78,3% po zabiegu. Nie wykazano jednak istotnej korelacji dlugosci przedniego ptatka
mitralnego i stopnia niedomykalnosci po operacji p = 0,35. Dotychczasowe prace, ktore badaty
wplyw dlugosci ptatka mitralnego na gradient w LVOT, SAM i niedomykalno$¢ mitralng nie
obejmowaty pacjentow po leczeniu operacyjnym. Nawrot wysokiego gradientu po leczeniu
operacyjnym byt natomiast wtorny do niedostatecznie rozlegtej miektomii (107,108,113).
Zabieg poszerzonej miektomii poprzez daleko idgcg zmiang geometrii LVOT skuteczniej znosit
SAM oraz niedomykalno$¢ mitralng niz przezskérny zabieg ablacji (114). Rola dlugosci
przedniego ptatka mitralnego po zabiegu operacyjnym pozostaje wigc niedostatecznie zbadana,
a ekstrapolowanie wnioskow z badan sprzed leczenia operacyjnego nie musi by¢ wiasciwe.
Przeprowadzenie dodatkowych zabiegdéw na zastawce mitralnej podczas miektomii pozostaje

kwestia dyskusyjna.
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6.4 Obraz kliniczny po zabiegu miektomii.

W badanej populacji pacjenci odniesli istotng poprawe kliniczng wynikajacg z leczenia

operacyjnego, odsetek pacjentow w klasie NYHA III lub IV przed i po zabiegu wynosit 67,6%

vs 5,6%, p < 0,001. Wynik ten nie odbiega od raportowanych wynikéw duzych osrodkow

ze znacznie wigksza badang populacja, gdzie po leczeniu operacyjnym w klasie NYHA III/IV

bylo 6% pacjentow (103). Wszyscy czterej pacjenci, ktorzy prezentowali wysoka klase NYHA,

po zabiegu znalezli si¢ w grupie z optymalng redukcja gradientu w LVOT.

1.

Mezczyzna po miektomii w wieku 27 lat, zespot poperikardiotomijny z nawracajagcym
gromadzeniem si¢ ptynu w jamie osierdzia. Pacjenta przez dtugi czas leczono lekami
przeciwzapalnymi i sterydami, gradient w LVOT wynidst 10 mmHg, niedomykalno$é
mitralna byta mata bez cech SAM.

Mezczyzna po miektomii oraz protezowaniu aorty wstepujacej w wieku 60 lat,
po implantacji dwujamowego ICD w prewencji pierwotnej, z zaburzeniami rytmu serca
pod postacig napadowego AF, nsVT, po nieskutecznej ablacji, z POChP, wieloletni

palacz.

. Kobieta po miektomii w wieku 53 lat, z napadowym migotaniem przedsionkow,

choroba wiencowa, otyloscig, nadci$nieniem tetniczym, wieloletnia palaczka, po
strumektomii, wyjsciowo NYHA IV.

Kobieta po miektomii w wieku 54 lat, z napadowym migotaniem przedsionkow, po
implantacji ICD w ramach prewencji pierwotnej, duza niedomykalno$¢ zastawki

mitralnej, ktora rozwineta si¢ rok po zabiegu wskutek prolapsu ptatka tylnego.

Badane grupy z suboptymalng i optymalng redukcja gradientu nie roznity si¢ istotnie

pod wzgledem klasy NYHA. Moze to przemawiaé za tym, iz granica podzialu (30 mmHg)

populacji ustanowiona jest zbyt nisko badz badana populacja jest zbyt mata, aby wychwycié¢

statystycznie istotne roznice w obrazie klinicznym.
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7. Ograniczenia badania

Powyzsza analiza jest badaniem retrospektywnym i ma typowe dla tego typu badania

wady, ponadto badanie jest jednoosrodkowe.

Czg$¢ badan echokardiograficznych nie byta dostgpna lub nie byla zarchiwizowana
w dostatecznym stopniu, dotyczy to np. wynikéw badan przedoperacyjnych, ktére byly
wykonane w innym osrodku i zostaty jedynie wpisane w wywiad przy przyjeciu. Czgs¢ badan

nie miata zarchiwizowanych obrazow, a jedynie opis.

Rezonans magnetyczny zostal wykonany tylko u 40 pacjentow (56%). Jedynie 12
pacjentow (30%) znalazto si¢ w grupie z nieoptymalng redukcja gradientu w LVOT.
Ograniczona liczba wykonanych badan wynikata migdzy innymi z faktu, iz 19 (26,8%)
pacjentow posiadato wszczepiony ICD przed zabiegiem, co jest przeciwwskazaniem

do wykonania tego badania.

Badane grupy z optymalng i nieoptymalng redukcja gradientu w LVOT byty

nierownoliczne 48 vs 23 pacjentow.

Klasyfikacja objawow klinicznych wedlug klasyfikacji NYHA byta wykonywana
na podstawie analizy wywiadéw z pacjentami zebranych podczas hospitalizacji 1 wizyt
ambulatoryjnych w Narodowym Instytucie Kardiologii. U 3 (4,2%) pacjentéw nie byto mozna

W sposob jednoznaczny okresli¢ klasy NYHA na podstawie sporzadzonych obserwacji.

Okres obserwacji pacjentéw dotyczyt zarowno hospitalizacji w Narodowym Instytucie
Kardiologii, jak 1 wizyt ambulatoryjnych, dlugosci czasu obserwacji roznita si¢ pomie¢dzy

pacjentami 15,5 + 16,8 miesigcy.
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8. Wnioski

Pacjenci z optymalnym gradientem w LVOT (< 30 mmHg) po leczeniu operacyjnym
metoda poszerzonej miektomii mieli istotnie dluzszy przedni platek zastawki mitralnej

niz pacjenci z gradientem suboptymalnym (= 30 mmHg).

Pacjenci z optymalnym gradientem w LVOT charakteryzowali si¢ nizsza obj¢toscia
koncoworozkurczowa lewej komory indeksowana do BSA oceniang w rezonansie

magnetycznym przed zabiegiem operacyjnym.

Pacjenci z optymalnym 1 suboptymalnym gradientem w LVOT po =zabiegu
odpowiedzieli w rOwnym stopniu istotng statystycznie poprawa kliniczng (redukcja klas
NYHA) oraz redukcja niedomykalnosci zastawki mitralnej. Nie stwierdzono istotnej
statystycznie r6éznicy w zakresie klas NYHA 1 niedomykalno$ci mitralnej przed i po zabiegu

miedzy grupami.

Leczenie operacyjne spowodowato istotne obnizenie gradientu w drodze odptywu lewe;j
komory, istotne zmniejszenie niedomykalnos$ci zastawki mitralnej wtornej do SAM oraz istotne

zmniejszenie nasilenia objawdw niewydolnosci serca w catej badanej grupie.
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10. Streszczenie

Wstep

Kardiomiopatia przerostowa jest najczestszg dziedziczng chorobg serca 1 najczestsza
przyczyna zgonu mtodych dorostych. Dziedziczona jest w sposob autosomalny dominujacy,
cze$¢ pacjentdbw obcigzona mutacja moze pozostawaé bezobjawowa do konca zycia.
Morfologicznie choroba objawia si¢ asymetrycznym przerostem mig$nia sercowego,
Z  najczgstszym — umiejscowieniem — przerostu = w  segmentach  podstawnych
przednio-przegrodowych i podstawnych $ciany przedniej. U nawet dwoch trzecich pacjentow
moze wystgpowaé zwezenie drogi odplywu lewej komory z podwyzszonym gradientem
w spoczynku lub podczas wysitku. Wysoki gradient wyptywu krwi z lewej komory jest
czynnikiem ryzyka naglego zgonu sercowego oraz przyczynia si¢ do wystgpienia objawow
niewydolnosci serca. Podstawa leczenia jest farmakoterapia ze szczego6lng rola B-blokerow
1 antagonistow kanatoéw wapniowych. Pacjenci z wysokim gradientem powyzej 50 mmHg
pomimo optymalnego leczenia farmakologicznego kwalifikujg si¢ do leczenia inwazyjnego,
chirurgicznej miektomii lub zabiegu przezskérnego. Ze wzgledu na przewidywalno$¢ zabiegu
oraz satysfakcjonujace wyniki odleglte, leczenie chirurgiczne ma wyzsza klas¢ zalecen
niz zabieg przezskorny, ktory znajduje swoje zastosowanie jako leczenie alternatywne
szczegOlnie u pacjentow starszych 1 z przeciwwskazaniami do operacji. Ze wzgledu
na lokalizacj¢ przerostu zdecydowang wickszo$¢ interwencji przeprowadza si¢ w krazeniu
pozaustrojowym z dostgpu aortotomii, przez zastawke aortalng. Dostgp ten zapewnia
wystarczajaca wizualizacje segmentOw podstawnych i1 niekiedy $rodkowo-komorowych,
ponadto umozliwia wykonanie dodatkowych zabiegow na przednim platku mitralnym. U
powyzej 97% pacjentdow izolowana miektomia jest wystarczajacym postepowaniem
chirurgicznym. Nawrot gradientu w LVOT wystepuje u okoto 6% pacjentéw 1 jest on zwykle
skutkiem niedostatecznej resekcji mig$nia. Aby zapobiec nawrotowi zwezenia czgs¢ z centréw
leczenia kardiomiopatii wykonuje dodatkowe zabiegi na przednim platku zastawki mitralnej,
ktory jest zwykle wydtuzony u pacjentow z HCM. Najbardziej rozpowszechnione sg dwie
techniki plastyki przedniego ptatka: plikacja w segmencie A2 i druga technika polegajaca na
wszyciu faty osierdziowej w centralng jego czg¢s¢. Jak dotad obie te techniki nie zostaly ze soba
porownane, jak réwniez nie zostala udowodniona zasadno$¢ ich wykonywania w szerokiej

grupie pacjentow.
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Hipoteza badawcza i cel pracy

Hipoteza

Hipoteza 1.: Adekwatna redukcja gradientu w LVOT do wartosci < 30 mmHg w drodze
odptywu lewej komory po leczeniu operacyjnym metoda poszerzonej miektomii nie daje si¢
przewidzie¢ na podstawie przedoperacyjnych wynikdw badan obrazowych oraz badania

przedmiotowego.

Hipoteza 2.: Dlugos$¢ przedniego ptatka zastawki mitralnej nie wptywa na skuteczno$¢

operacji poszerzonej miektomii ocenianej jako pooperacyjny gradient w LVOT < 30 mmHg.
Cel

Praca ma na celu analiz¢ pacjentow z optymalnym (< 30 mmHg) i suboptymalnym
(= 30 mmHg) gradientem w drodze odptywu lewej komory po operacyjnym leczeniu

kardiomiopatii przerostowej metoda poszerzonej miektomii oraz analiz¢ czynnikow mogacych

wptyna¢ na wynik operacji.

Material i metodyka

W badaniu przeanalizowano 71 pacjentow operowanych z powodu kardiomiopatii
zawezajacej w latach 2012-2019. U wszystkich pacjentéw dominowal przerost w segmentach
podstawnych, a zabieg poszerzonej miektomii zostal wykonany z dostepu aortotomii poprzez
zastawke aortalng. Przed zabiegiem pacjenci mieli wykluczong istotng organiczng wadg
zastawki mitralnej. Analizie poddano badania echokardiograficzne wykonane przed zabiegiem
oraz wszystkie pooperacyjne wykonane w Narodowym Instytucie Kardiologii, zarowno w
trakcie hospitalizacji, jak 1 ambulatoryjnie po wypisie ze szpitala, badania rezonansu
magnetycznego wykonane przed zabiegiem oraz wywiady lekarskie zebrane w trakcie
hospitalizacji i wizyt ambulatoryjnych. Analizowanymi zmiennymi byta dtugo$¢ przedniego
ptatka mitralnego, wielkos¢ pier§cienia mitralnego, gradienty w drodze odptywu lewej komory
przed i po operacji, niedomykalno$¢ zastawki mitralnej przed i po operacji, objetos¢
koncowoskurczowa 1 koncoworozkurczowa, masa lewej komory oraz klasa NYHA przed i po
operacji. Gradienty w LVOT oraz niedomykalno$¢ mitralna byty najwigkszymi warto$ciami
jakie stwierdzono podczas obserwacji pooperacyjnej. Pacjentow podzielono na dwie grupy

wedlug maksymalnego gradientu stwierdzonego w LVOT po operacji. Grupe pierwsza
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stanowili chorzy, ktorzy nie odpowiedzieli optymalng redukcjg gradientu na leczenie (gradient
w LVOT > 30 mmHg), grupe druga stanowili chorzy z optymalnym spadkiem gradientu
w LVOT po operacji do wartosci < 30 mmHg. Utworzone grupy poréwnano pod wzgledem

badanych zmiennych.

Wyniki

Zabieg operacyjny spowodowal istotny spadek gradientu w drodze odptywu lewej
komory zaréwno w calej badanej populacji p = 0,018 jak i grupie z optymalng p < 0,001
1 suboptymalng p < 0,001 redukcjg gradientu. Pacjenci z pooperacyjnym gradientem
< 30 mmHg mieli istotnie dluzszy platek przedni zastawki mitralnej p = 0,04. Zardwno w calej
populacji, jak i w grupach odnotowano istotng redukcje objawoéw klinicznych wyrazonych
wedtug klasyfikacji NYHA p < 0,001, obie grupy nie roznity si¢ rozktadem klas NYHA przed
p = 0,650 1 po zabiegu p = 0,337. W calej populacji odnotowano istotng redukcje
niedomykalno$ci zastawki mitralnej Z = 5,13; p < 0,001. Pacjenci z optymalna redukcja
gradientu mieli wyj$ciowo istotnie mniejsza obj¢tos¢ koncoworozkurczowa indeksowang

do BSA p =10,03.
Whnioski

Pacjenci po zabiegu operacyjnym metoda poszerzonej miektomii z optymalnym
gradientem w drodze odptywu lewej komory (<30 mmHg) mieli istotnie dluzszy przedni ptatek
zastawki  mitralnej oraz  wyjsciowo charakteryzowali si¢ nizszag  objetoscia
koncoworozkurczowg lewej komory indeksowana do BSA niz pacjenci z suboptymalnym

gradientem w LVOT (= 30 mmHg). Nie stwierdzono istotnej statystycznie roznicy w zakresie

klas NYHA i niedomykalnosci zastawki mitralnej przed i po zabiegu mi¢dzy grupami.
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11. Summary

Introduction.

Hypertrophic cardiomyopathy is the most common congenital heart disease and cause
of death among young adults. Although it is caused by autosomal dominant mutations some
patients may be asymptomatic throughout their life. Morphologically it appears as hypertrophy
of myocardium most frequently in the basal interventricular septum. Even two thirds of patients
may present itself with high gradient in left ventricular outflow tract at rest or after provocation.
Elevated LVOT gradient is one of the sudden cardiac death risk factor and contributes
to development of heart insufficiency symptoms. The mainstay of treatment are B-blockers and
calcium channel blockers. Symptomatic patients despite pharmacological therapy and with
elevated LVOT gradient over 50 mmHg are potential candidates for invasive treatment, surgical
myectomy or percutaneous ablation. Because of predictable outcome of surgery and good long-
term results surgical myectomy should be preferred over percutaneous intervention, which find
its place among adult patients with prohibitive surgical risk. The majority of myectomies are
performed through aortotomy. This approach enables acceptable visualisation of basal and in
some cases mid-ventricular segments. Anterior mitral leaflet is also achievable in this modality.
In over 97% of treated patients extended myectomy is sufficient surgical treatment. Recurrence
of LVOT gradient occurs in about 6% of patients mostly because of insufficient resection
of myocardium. To prevent this dismal and unforeseeable clinical outcome some HCM centers
propose anterior leaflet reconstruction to minimise risk of SAM of usually elongated leaflet.
Currently the most widespread techniques of AML reconstruction are plication or placing
pericardial patch in A2 segment. There is a lack of direct comparison of this two concepts

neither there is a lack of sufficient proof of its utility.

68



Hyphothesis and aim of the study.

Hypothesis 1.: Optimal LVOT gradient (< 30 mmHg) after extended myectomy cannot

be predicted with imaging techniques nor clinical status.

Hypothesis 2.: Anterior mitral leaflet length does not impact the optimal result

of surgical treatment of hypertrophic cardiomyopathy with extended myectomy.

The aim of the study is to analyse two group of patients with hypertrophic
cardiomyopathy after surgical treatment with extended myectomy: with optimal (<30 mmHg)
and suboptimal (> 30 mmHg) gradinet in the left ventricle outflow tract and to look for factors

that might predict the reduction of elevated LVOT gradient.

Material and methods.

We analysed 71 patients who suffered from HCM with LVOT obstruction and were
operated on in The National Institute of Cardiology in Warsaw from 2012 to 2019. Hypertrophy
was predominantly localised in basal segments and all patients were operated via aortic valve
approach. Mitral valve insufficiency was preoperatively judged as functional due to systolic
anterior motion of AML. We analysed echocardiograms performed before surgery and each
done afterwards during hospital stay and ambulatory visits, in the same way we analysed
clinical status recorded during medical visits. Each analysed MRI study was performed before
surgery. Analysed variables were anterior mitral leaflet length, mitral annulus diameter,
maximal LVOT gradient registred before surgery and during follow-up, the highest grade
of mitral insufficiency registred before surgery and during follow-up, left ventricle end-diastolic
and and-systolic volume, left ventricle mass and clinical status expressed as NYHA class.
Patients were divided according to maximal LVOT gradient registred in follow-up into two
groups: responders with gradient <30 mmHg and patients who did not respond optimally with
gradient > 30 mmHg. Both groups were subsequently compared using above mentioned

variables.
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Results.

Significant drop in maximal LVOT gradient after surgery was noted in both, all analysed
patients p = 0,018 and in subgroups: with optimal p<0,001 and suboptimal response p<0,001.
The group of patients with LVOT gradient less than 30 mmHg had significantly longer anterior
mitral leaflet p=0,04. After surgery significant improvement in NYHA class was noted in
whole patients p < 0,001 and in subgroups: responders p<0,001, non responders p<0,001.
Subjects in subgroups did not differ in NYHA class improvement before p = 0,650 and after
surgery p = 0,337. There was a significant drop in the grade of mitral insufficiency Z = 5,13;
p < 0,001. Patients with optimal response had lower end-diastolic volume indexed to BSA

at baseline than patients with suboptimal decrease of gradient p=0,03.
Conclusions.

Patients with postoperative left ventricular outflow tract gradient less than 30 mmHg
had longer anterior mitral leaflet and had lower end-diastolic volume indexed to BSA than those
with LVOT gradient equal or more than 30 mmHg. Patients in analyzed groups did not differ

significantly in term of NYHA class and grade of mitral regurgitation before and after surgery.
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12. Spis tabel

Tabela 1. Podsumowanie badan przedstawiajagcych chorobowos$¢ 1 czestosé

wystepowania kardiomiopatii przerostowe;.
Tabela 2. Struktura ptci pacjentow.
Tabela 3. Struktura wieku pacjentow.
Tabela 4. Farmakoterapia.
Tabela 5. Dodatkowe obcigzenia w badanej populacji.
Tabela 6. Zmienne niezalezne: dane echokardiograficzne.
Tabela 7. Zmienne niezalezne: dane rezonansu magnetycznego.

Tabela 8. Zmienne zalezne: gradient maksymalny po operacji oraz redukcja gradientu

w LVOT.
Tabela 9. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej przed leczeniem operacyjnym.
Tabela 10. Niedomykalnos$¢ zastawki mitralnej po leczeniem operacyjnym.
Tabela 11. Porownanie klas NYHA przed i1 po zabiegu w badanej populacji.
Tabela 12. Poréwnanie grup — pte€.
Tabela 13. Poréwnanie wieku pacjentow w grupach.
Tabela 14. Poréwnanie zmiennych echokardiograficznych.
Tabela 15. Poréwnanie zmiennych rezonansu magnetycznego.
Tabela 16. Poréwnanie gradientéw wewnatrz grup.
Tabela 17. Poréwnanie gradientow w LVOT pomiedzy grupami.
Tabela 18. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej przed operacja.
Tabela 19. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej po operacji.

Tabela 20. Klasy NYHA przed leczeniem operacyjnym.
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Tabela 21. Klasa NYHA po leczeniu operacyjnym.

Tabela 22. Stopien redukcji klas NYHA, poréwnanie grup.
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13. Spis rycin

Rycina 1. Réznorodna etiologia kardiomiopatii przerostowej; Wiekszos¢ przypadkow

HCM u miodziezy i dorostych wynika z mutacji genéw bialek sarkomeru (1).
Rycina 2. Etiologia kardiomiopatii przerostowej wg wytycznych ACCF/AHA (23).
Rycina 3. Miektomia z dostepu przez zastawke aortalng. Zrodto wiasne.
Rycina 4. Miektomia z dostepu przez zastawke aortalng. Zrodto wiasne.
Rycina 5. Miektomia z dostepu przezkoniuszkowego. Zrodto whasne.

Rycina 6. Plikacja przedniego ptatka zastawki mitralnej, dostgp przez zastawke

aortalng. Zrodto wiasne.
Rycina 7. Lata wszyta w przedni ptatek mitralny (97).
Rycina 8. Lata wszyta w przedni ptatek mitralny (98).
Rycina 9. Plastyka aparatu podzastawkowego (99).
Rycina 10. Patologiczny uktad nici $ciegnistych (93).

Rycina 11. Rozktad niedomykalnos$ci zastawki mitralnej w catej populacji przed i po

zabiegu.
Rycina 12. Rozktad klas NYHA przed i po zabiegu w badanej populacji.

Rycina 13. Rozklad niedomykalno$ci mitralnej w grupie pacjentow z optymalng

redukcja gradientu w LVOT.

Rycina 14. Rozktad niedomykalno$ci mitralnej w grupie pacjentow z suboptymalng

redukcjg gradientu w LVOT.

Rycina 15. Rozktad klas NYHA w grupie pacjentow z optymalng redukcjg gradientu
w LVOT.

Rycina 16. Rozklad klas NYHA w grupie pacjentdéw z suboptymalng redukcja
gradientu w LVOT.
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