PROBLEMY KARDIOLOGICZNE W CHOROBACH NERWOWO-MIESNIOWYCH

Schorzenia nerwowo-migsniowe sa grupa chordb, w ktorej dochodzi do uszkodzenia jednostki
ruchowej lub jednej z jej sktadowych. W zalezno$ci od poziomu uszkodzenia i rodzaju tkanki
dotknigtej choroba rozrdzniamy trzy grupy schorzen:

1/ procesy neurogenne, toczace si¢ w migéniu wtornie do uszkodzenia obwodowego neuronu
ruchowego ( komorki ruchowej lub nerwu obwodowego)

2/ procesy uszkadzajace ptytke nerwowo-mig§niowa

3/ choroby tzw. pierwotnie migsniowe ( miopatie) zalezne od procesOw toczacych si¢ w samym
migsniu.

W chwili obecnej opisanych jest ponad 40 choréb nerwowo-mig$niowych. Stanowia one nieustajace
wyzwanie dla nauk podstawowych oraz klinicznych. Przy ciaglym braku mozliwosci leczenia
przyczynowego istnieje problem powiktan choroby zasadniczej. Wymagaja one nieustajacego
monitorowania.

W migéniach szkieletowych 30% wtokien jest podobnych w swojej budowie do widkien migénia
sercowego. W przebiegu choroby neuromig$niowej pojawiaja si¢ wielokrotnie kolejne problemy
kliniczne. Naleza do nich niewydolno$¢ oddechowa, niewydolno$¢ krazenia wraz z zastoinowa
niewydolnoscia serca, kardiomiopatie, zaburzenia rytmu i przewodnictwa.

Powiktania kardiologiczne moga by¢ obecne w wigkszo$ci postaci chorob nerwowo- mig§niowych,
jednak ich zaawansowanie bywa znacznie zroznicowanie [4] .

Na obecnym poziomie wiedzy wiadomo, ze wigkszosci dystrofii migsniowych (MD) towarzysza
powiktania kardiologiczne ( Duchenna DMD, Beckera BMD, miotonii MMD, Emery‘ego-Dreifussa
EDMD) [5]. Mozna zauwazy¢ zalezno$¢ pomigdzy rodzajem powiklan kardiologicznych a typem
dystrofii. Potwierdzeniem tej obserwacji sa mniej nasilone zmiany w dystrofii obrgczowo-
konczynowej LGMD ( limb girdle MD), twarzowo-topatkowo-ramieniowej (fascioscapulohumeral
MD) oraz wrodzonej MD. W chorobach, w ktorych mechanizm patogenny pierwotnie dotyczy uktadu
nerwowego lub potaczen nerwowo-mig¢sniowych powiklania kardiologiczne sa znacznie rzadsze.
Naleza do nich: rdzeniowy zanik migéni (spinal muscular atrophy SMA), stwardnienie zanikowe
boczne (amyotrophic lateral sclerosis), miastenia. Jednak ataksja Friedreichs'a ( FRDA) jest tego

zaprzeczeniem, gdyz w jej przebiegu powiktania kardiologiczne moga by¢ znacznie nasilone [16].



Powiktania kardiologiczne w chorobach nerwowo- migsniowych moga by¢ spowodowane defektem w
kardiomiocytach, defektem w uktadzie bodzco-przewodzacym oraz stanowi¢ nastgpstwo zmian w
mig$niach szkieletowych [8].

Dwa najwazniejsze problemy kardiologiczne w przebiegu chordb nerwowo-mig$niowych to
kardiomiopatie oraz zaburzenia rytmu i przewodnictwa. Grupa chorob szczegdlnie obarczonych
ryzykiem wystapienia tych powiklan sa dystrofie migsniowe.

Kardiomiopatie wystgpuja czgéciej w chorobach z uszkodzonymi genami kodujacymi: dystrofing (
DMD, BMD), a- B- x- 8- sarcoglycan (LGMD), telethonin (LGMD), titin (LGMD), laminin ( CMD),
fukutin (CMD), lamin A/C ( LGMD, EDMD), emerin (EDMD).

Ponadto w niektérych z wymienionych uszkodzen rejestruje si¢ dodatkowo zaburzenia rytmu serca (
DMD, BMD, LGMD, CMD, EDMD) [7]. Dos¢ wczesniej pojawiaja si¢ zaburzenia rytmu i
przewodnictwa w miotoniach. Zobowiazuje to lekarza do monitorowania postgpujacych zmian [3].

W przypadku dystrofii DMD 96% pacjentéw ma objawy rozwijajacej si¢ kardiomiopatii (KMP)[13].
Poczatkowo objawy moga by¢ bardzo dyskretne lub prawie niezauwazalne. Siedzacy nieaktywny tryb
zycia powoduje, ze nie ma naturalnego testu wysitkowego, jakim jest ruch, dla ujawnienia powiktan
kardiologicznych. Badanie fizykalne oraz radiologiczne moga rowniez nie wykaza¢ zmian i objawow
klinicznych ze wzgledu na znieksztalcona klatke piersiowa [12].

W niektérych mutacjach (lamin A, lamin C), begdacych przyczyna choroby neuromig$niowej,

kardiomiopatia lub zaburzenia rytmu serca pojawiaja si¢ przed zmianami w migs$niach szkieletowych.

Mitochondrialna kardiomiopatia moze wystgpowaé w przebiegu lopatkowo-rdzeniowego zaniku
migsni [7]. Opisywano kardiomiopatie z towarzyszacymi zaburzeniami rytmu i przewodnictwa w
przebiegu zespotu Kugelberg‘a- Welander’a (mtodzienczego postepujacego rdzeniowego zaniku
migsni) [14].

Bardzo zr6znicowany obraz powiklan kardiologicznych moze wystgpowaé w przebiegu dystrofii
mig$niowej Emery‘ego- Dreifuss'a (EDMD)[1,15].

Zaawansowana kardiomiopatia moze wystgpowaé w przebiegu zespotow z wrodzonym niedoborem
karnityny [17].

Osobnego omoéwienia wymagaja powiklania majace posredni zwiazek z ukladem krazenia. Sa to
mianowicie zaburzenia krzepnigcia i fibrynolizy. Udowodniono taka zalezno$¢ wystgpowania w:

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



Przezycie dzieci z kardiomiopatia ( jest to najcze$ciej roztrzeniowa KM) zalezy od wiasciwego i1
odpowiednio wczesniej postawionego rozpoznania oraz od wilasciwej terapii. Pacjent moze dobrze
zareagowa¢ na konwencjonalne leczenie, ale moze tez wymaga¢ wspomagania zewngtrznego.

Kontrowersyjnym i mato realnym rozwiazaniem w skrajnych postaciach jest transplantacja serca [10].

Mozna zada¢ sobie pytania: 1/ jak 1 kiedy najskuteczniej diagnozowaé powiklania kardiologiczne w
przebiegu chordb nerwowo-migsniowych, 2/ kiedy rozpoczynaé leczenie, aby zapobiec lub spowolnié¢
ich przebieg .

Poszerzajac wiedze na temat omawianych chorob, wykonano prospektywne badania, ktére wykazaty,
7ze wczesne rozpoczecie leczenia inhibitorami konwertazy angiotensyny moze mie¢ znaczenie dla
tempa rozwoju kardiomiopatii roztrzeniowej w dystrofiach mig$niowych [2]. Konsekwecja tak
postawionego problemu jest nastepne pytanie: kiedy i jakie badania kardiologiczne nalezy wykonywaé
w przebiegu chorob uktadu nerwowo-miesniowego.

Nalezy przyja¢, ze kazdy przypadek jest indywidualny i wymaga niezaleznej oceny. Jednak w oparciu
o wszystkie dotychczas znane fakty, mozna sugerowal zestaw badan ktére sa przydatne w
diagnozowaniu powiktan kardiologicznych.

Badanie elektrokardiograficzne, radiologiczne oraz echokardiograficzne pozostaja podstawowymi
badaniami w diagnostyce powiklan kardiologicznych u pacjentow z chorobami nerwowo-
mig$niowymi. Istnieja jednocze$nie dowody, ze np. ocena dyspersji QT w oparciu o EKG moze
wykry¢ czynniki ryzyka wystapienia powaznych zaburzen rytmu serca [20]. W przypadku
zastosowania dodatkowych mozliwosci do standardowej echokardiografii ( tissue doppler imaging)
mozna probowa¢ wykry¢ wezesne zmiany w kurczliwos$ci migénia sercowego, zanim wystapia objawy
kliniczne. Na uwage zastluguja metody laboratoryjne stosowane w diagnozowaniu kardiomiopatii.
Zastoinowa niewydolno$¢ serca (CHF) mogaca pojawié si¢ w przebiegu choréb ukladu nerwowo-
mie$niowego jest przedmiotem wielu badan. W efekcie pojawila si¢ mozliwo$¢ ( na razie w
ograniczony zakresie) wczesnego wykrywania CHF  poprzez m.in. oznaczenia biochemiczne
neuroendokrynnych markerow np. ANP ( atrial natriuretic protein), ktdérego stezenie wzrasta
proporcjonalnie do ci$nienia w przedsionkach i komorach serca [6,9,18,19].

Konieczno$¢ wczesnej diagnostyki kardiologicznej w przebiegu dystrofii mig¢sniowej wydaje sig
udowodniona. Jednoczesnie dostgpna wiedza oraz przedstawione fakty zmuszaja do zaplanowania
diagnostyki kardiologicznej w trakcie opieki lekarskiej nad pacjentami z chorobami nerwowo-

migsniowymi.



Wydaje si¢ bardzo waznym, aby rodzice dzieci z chorobami nerwowo-mig¢$niowymi swiadomie
podchodzili do poszczegolnych elementdw diagnostyki i terapii choroby.

Roéwnoczesnie z opieka neurologiczna powinna mie¢ miejsce opieka kardiologiczna. Choroby
nerwowo-mig$niowe moga powodowaé zmiany w ukladzie Kkrazenmia. Nalezy sie uda¢ do
kardiologa zaraz po rozpoznaniu choroby ( szczegdlnie jesli to dotyczy chiopcow z dystrofia
Duchenna i1 Beckera). Kontrola uktadu krazenia powinna odbywac¢ si¢ systematycznie nawet jesli nie

wystepuja zadne objawy kliniczne.
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