
PROBLEMY KARDIOLOGICZNE W CHOROBACH NERWOWO-MIĘŚNIOWYCH

Schorzenia nerwowo-mięśniowe są grupą chorób, w której dochodzi do uszkodzenia jednostki

ruchowej lub jednej z jej składowych. W zależności od poziomu uszkodzenia i rodzaju tkanki

dotkniętej chorobą  rozróżniamy trzy grupy schorzeń:

1/ procesy neurogenne, toczące się w mięśniu wtórnie do uszkodzenia obwodowego neuronu

ruchowego ( komórki ruchowej lub nerwu obwodowego)

2/ procesy uszkadzające płytkę nerwowo-mięśniową

3/ choroby tzw. pierwotnie mięśniowe ( miopatie) zależne od procesów toczących się w samym

mięśniu. 

W chwili obecnej opisanych jest ponad 40 chorób nerwowo-mięśniowych. Stanowią one nieustające

wyzwanie dla nauk podstawowych oraz klinicznych. Przy ciągłym braku możliwości leczenia

przyczynowego istnieje problem powikłań choroby zasadniczej. Wymagają one nieustającego

monitorowania.

W mięśniach szkieletowych 30% włókien jest podobnych w swojej budowie do włókien mięśnia

sercowego. W przebiegu choroby neuromięśniowej pojawiają się wielokrotnie kolejne problemy

kliniczne. Należą do nich niewydolność oddechowa, niewydolność krążenia wraz z zastoinową

niewydolnością serca, kardiomiopatie, zaburzenia rytmu i przewodnictwa. 

Powikłania kardiologiczne mogą być obecne  w większości  postaci chorób nerwowo- mięśniowych,

jednak ich zaawansowanie bywa  znacznie zróżnicowanie [4] .

Na obecnym poziomie wiedzy wiadomo, że większości dystrofii mięśniowych (MD) towarzyszą

powikłania kardiologiczne ( Duchenna DMD, Beckera BMD, miotonii MMD, Emery‘ego-Dreifussa

EDMD) [5]. Można zauważyć zależność pomiędzy rodzajem powikłań kardiologicznych a typem

dystrofii. Potwierdzeniem tej obserwacji są mniej nasilone zmiany w dystrofii obręczowo-

kończynowej LGMD ( limb girdle MD), twarzowo-łopatkowo-ramieniowej (fascioscapulohumeral

MD) oraz wrodzonej MD. W chorobach, w których mechanizm patogenny pierwotnie dotyczy układu

nerwowego lub połączeń nerwowo-mięśniowych  powikłania kardiologiczne są znacznie rzadsze.

Należą do nich: rdzeniowy zanik mięśni (spinal muscular atrophy SMA), stwardnienie zanikowe

boczne (amyotrophic lateral sclerosis), miastenia. Jednak ataksja Friedreichs'a ( FRDA) jest tego

zaprzeczeniem, gdyż w jej przebiegu powikłania kardiologiczne mogą być znacznie nasilone [16].



Powikłania kardiologiczne w chorobach nerwowo- mięśniowych  mogą być spowodowane defektem w

kardiomiocytach, defektem w układzie bodźco-przewodzącym oraz stanowić następstwo zmian w

mięśniach szkieletowych [8].

Dwa najważniejsze problemy kardiologiczne  w przebiegu  chorób nerwowo-mięśniowych to

kardiomiopatie  oraz zaburzenia rytmu i przewodnictwa. Grupą chorób szczególnie obarczonych

ryzykiem wystąpienia tych powikłań są dystrofie mięśniowe.

Kardiomiopatie występują częściej  w chorobach  z uszkodzonymi genami kodującymi: dystrofinę (

DMD, BMD), α- β- χ- δ-  sarcoglycan (LGMD), telethonin (LGMD), titin (LGMD), laminin ( CMD),

fukutin (CMD), lamin A/C ( LGMD, EDMD), emerin (EDMD).

Ponadto  w niektórych z wymienionych uszkodzeń rejestruje się dodatkowo zaburzenia rytmu serca (

DMD, BMD, LGMD, CMD, EDMD) [7]. Dość wcześniej pojawiają się zaburzenia rytmu i

przewodnictwa  w miotoniach. Zobowiązuje to lekarza do monitorowania postępujących zmian [3].

W przypadku dystrofii DMD 96% pacjentów ma objawy rozwijającej się  kardiomiopatii (KMP)[13].

Początkowo objawy mogą być bardzo dyskretne lub prawie niezauważalne. Siedzący nieaktywny tryb

życia powoduje, że nie ma naturalnego testu wysiłkowego, jakim jest ruch, dla ujawnienia  powikłań

kardiologicznych. Badanie fizykalne oraz radiologiczne  mogą również nie wykazać  zmian i objawów

klinicznych  ze względu na zniekształconą klatkę piersiową [12].

W niektórych  mutacjach (lamin A, lamin C), będących przyczyną choroby neuromięśniowej,

kardiomiopatia lub zaburzenia rytmu serca  pojawiają się przed zmianami w mięśniach  szkieletowych.

Mitochondrialna kardiomiopatia może występować w przebiegu łopatkowo-rdzeniowego zaniku

mięsni [7]. Opisywano kardiomiopatie z towarzyszącymi zaburzeniami rytmu i przewodnictwa w

przebiegu zespołu Kugelberg‘a- Welander’a (młodzieńczego postępującego rdzeniowego zaniku

mięśni) [14].

Bardzo zróżnicowany obraz powikłań kardiologicznych może występować w przebiegu dystrofii

mięśniowej Emery‘ego- Dreifuss'a (EDMD)[1,15].

Zaawansowana kardiomiopatia może występować  w przebiegu zespołów z wrodzonym niedoborem

karnityny [17]. 

Osobnego omówienia wymagają powikłania mające pośredni związek z układem krążenia. Są to

mianowicie zaburzenia krzepnięcia i fibrynolizy. Udowodniono taką zależność występowania w:

DMD, BMD oraz FCMD ( Fukuyana Congenital MD) [11].



Przeżycie dzieci z kardiomiopatią ( jest to najczęściej roztrzeniowa KM) zależy od właściwego i

odpowiednio wcześniej postawionego rozpoznania oraz od właściwej terapii. Pacjent może dobrze

zareagować na konwencjonalne leczenie, ale może też wymagać wspomagania zewnętrznego.

Kontrowersyjnym i mało realnym rozwiązaniem w skrajnych postaciach jest transplantacja serca [10]. 

Można zadać sobie pytania: 1/ jak  i kiedy najskuteczniej diagnozować  powikłania kardiologiczne  w

przebiegu chorób nerwowo-mięśniowych, 2/ kiedy rozpoczynać leczenie, aby zapobiec lub spowolnić

ich przebieg . 

Poszerzając wiedzę  na temat omawianych chorób, wykonano prospektywne badania, które wykazały,

że wczesne rozpoczęcie leczenia inhibitorami konwertazy angiotensyny może mieć znaczenie dla

tempa rozwoju kardiomiopatii roztrzeniowej w dystrofiach mięśniowych [2]. Konsekwecją tak

postawionego problemu jest następne pytanie: kiedy i jakie badania kardiologiczne należy wykonywać

w przebiegu chorób układu nerwowo-mieśniowego.

Należy przyjąć, że każdy przypadek jest indywidualny i wymaga niezależnej oceny. Jednak w oparciu

o wszystkie dotychczas znane fakty, można sugerować zestaw badań które są przydatne w

diagnozowaniu powikłań kardiologicznych. 

Badanie elektrokardiograficzne, radiologiczne oraz echokardiograficzne pozostają podstawowymi

badaniami w diagnostyce powikłań kardiologicznych u pacjentów z chorobami nerwowo-

mięśniowymi. Istnieją jednocześnie dowody, że np. ocena dyspersji QT w oparciu o EKG może

wykryć czynniki ryzyka wystąpienia poważnych zaburzeń rytmu serca [20]. W przypadku

zastosowania dodatkowych możliwości  do standardowej echokardiografii ( tissue doppler imaging)

można próbować wykryć wczesne zmiany w kurczliwości mięśnia sercowego, zanim wystąpią objawy

kliniczne. Na uwagę zasługują metody laboratoryjne stosowane w diagnozowaniu kardiomiopatii.

Zastoinowa niewydolność serca (CHF) mogąca pojawić się  w przebiegu chorób układu nerwowo-

mieśniowego jest przedmiotem wielu badań. W efekcie pojawiła się możliwość ( na razie w

ograniczony zakresie) wczesnego wykrywania  CHF  poprzez m.in. oznaczenia biochemiczne

neuroendokrynnych markerów np. ANP ( atrial natriuretic protein), którego stężenie wzrasta

proporcjonalnie do ciśnienia w przedsionkach i komorach serca [6,9,18,19]. 

Konieczność wczesnej diagnostyki kardiologicznej w przebiegu dystrofii mięśniowej wydaje się

udowodniona. Jednocześnie dostępna wiedza oraz przedstawione fakty zmuszają do zaplanowania

diagnostyki kardiologicznej w trakcie opieki lekarskiej nad pacjentami z chorobami nerwowo-

mięśniowymi.



Wydaje się bardzo ważnym, aby rodzice dzieci z chorobami nerwowo-mięśniowymi swiadomie

podchodzili do poszczególnych elementów diagnostyki i terapii choroby.

Równocześnie z opieką neurologiczną powinna mieć miejsce opieka kardiologiczna. Choroby

nerwowo-mięśniowe mogą powodować zmiany w układzie krążenia. Należy sie udać do

kardiologa zaraz po rozpoznaniu choroby ( szczególnie jeśli to dotyczy chłopców z dystrofią

Duchenna i Beckera). Kontrola układu krążenia powinna odbywać się systematycznie nawet jeśli nie

występują żadne objawy kliniczne. 
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