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Isuma

Kreisa kambara hipertrofija bez arterialas hipertensijas vai var-
stulu slimibam novérojama proporcija 1 : 500 kopéja populacija.
Lielakoties ta ir parmantojama autosomali dominanta cela ar mu-
tacijam genos, kas regulé dazadus sirds sarkomeéru proteinus. Gal-
venokart Siem pacientiem raksturiga asimetriska sienu hipertrofija
ar Tpasu tendenci veidoties kambaru starpsiena un miocitu karti-
bas sajukumu. Kreisa kambara dobums parasti ir samazinats izmé-
ros, un saisinasanas frakcija (fractional shortening) tipiski ir aug-
staka neka norma. Progreséjo$a kreisa kambara dilatacija un sisto-
liska mazspéja novérojama nelielai dalai pacientu (nedaudz virs
10%). Visu hipertrofiju izmaipas saistamas ar sarkomérisko pro-
teinu patologiju, tadu koncentriska hipertrofija bieZak sastopama pa-
cientiem ar metaboliskiem traucéjumiem, ka Andersona-Fabri
(Anderson-Fabry) slimibu, mitohondrialo citopatiju un glikogéna uz-
kradanas (akumulé$anas) traucéjumiem (glycogen storage disease).
Papildu diagnostisko informaciju sniedz parmantotas (ar X hromo-
somu saistitas, autosomali recesivas) slimibas un sistémisko slimi-
bu pazimes. Augstas klases sportistiem treninu slodZu izraisitas fi-
ziologiskas izmainas kreisa kambara morfologija var identificét ka
patologisku fenotipu, bet atrade nav lidziga hipertrofiskas kardio-
miopatijas pacientiem (lidziba ir zemak neka 2% virieSu dzimuma
sportistu vid@). Interesantas nianses saistiba ar kreisa kambara hi-
pertrofiju paradas, analizéjot sporta medicinas datus, bet par tam
turpmak teksta, sadala par kardiomiopatijam un sportu. Jauniba hi-
pertrofiskas kardiomiopatijas biezi saistamas ar iedzimtiem sindro-
miem, parmantotiem metabolisma traucéjumiem un neiromuskula-
ram slimibam. Ka parmantoto slimibu piemérus var minét autoso-
malas slimibas gados jauniem cilvékiem, ka Niinanas (Noonan) sin-
dromu, LEOPARD sindromu (dominanti parmantojams) un recesivi
parmantojamo Fridreiha ataksiju (Friedreich’s ataxia).

Genétiskas izmainas
hipertrofiskas kardiomiopatijas gadijuma
Hipertrofisko kardiomiopatiju iemesls ir dazadu mutaciju izraisitas
izmainas sirds sarkomeéru kontraktilajos proteinos, tapéc 2011. ga-
da Amerikas kardiologu asociaciju vadlinijas to sauc par sarkoméru
slimibu. Paslaik precizéti 11 mutantie géni, kas tiek saistiti ar hiper-
trofisko kardiomiopatiju: biezakie ir B miozina (B-myosin) smaga ké-
de (pirmo reizi identificéta) un miozinsaistosais proteins C. Paréjie
9 géni paradas nedaudzos hipertrofiju gadijumos, ieskaitot troponi-
nu T un |, reguléjo$o un bazes miozina vieglo kédi, titinu, a tropomio-
zinu, a aktinu, a miozina smago kédi un muskularo LIM proteinu.
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Hipertrofiska kardiomiopatija ir kliniski heterogéna, tacu saméra izplatita autosomali dominanta genétiska slimiba (1 : 500
no kopéjas populacijas, kuras batisku fenotipisko atradi nodroSina ehokardiografija) un ir visbiezak sastopama kardiomiopati-
ja. Péc ASV datiem, hipertrofiska kardiomiopatija ir galvenais péksnas naves célonis jaunu cilvéku un jo ipasi sportistu vida
(36-39%) un ir nozimigs pamats sirds mazspéjas attistibai jebkura vecuma.

Pirms Tira (Teare) 1958. gada hipertrofiskas kardiomiopatijas definicijas ar $adu nosaukumu medicina apzimeéja visai plasu
slimibu spektru. Neskaidribas radija gan célonu, gan izpausmiju, gan kreisa kambara izplides trakta definéjums, kuru tad
sauca par hipertrofisku obstruktivu kardiomiopatiju, muskularu subaortalu stenozi vai idiopatisku subaortalu stenozi.
Daudziem $adiem pacientiem izplides trakta obstrukciju miera stavokli nenovéro vispar, tacu ta dramatiski pieaug slodzes
laika vai provokaciju testos. Lidz ar to dala pacientu, kurus uzskatija par relativi stabiliem, izradijas ar izteikti augstu risku.

Sada genétiska dazadiba ir skaidrojama ar ievérojamo intragenétis-
ko heterogenitati, ir identificétas vairak neka 400 individualu mu-
taciju. Biezakas mutaciju izpausmes ir insercijas, delécijas un savi-
$anas (split-site) veida mutacijas, noskelot sarkoméru proteinus.
Fenotipiskas izmainas skaidro ar slimibas izraisitajam mutacijam
un iespéjamo aréjo faktoru modificgjoSo ietekmi.

Papildinot sacito, nesarkomérisko proteinu mutacijas 2 génos ie-
saistas miokarda metabolisma, un ar tam ir saistamas primaras mio-
karda glikogenozes (slimibas, kam raksturiga patologiska glikogéna
uzkradanas) vecakiem bérniem un pieaugudajiem. Kliniska aina
var masketies ka sarkomériska hipertrofiska kardiomiopatija. Noteik-
tos nosacijumos geénu lidzdaliba y-2 reguléjo$as substancés, kas
piedalas adenozina monofosfata (AMP) aktivétas proteinkinazes
(PRKAG2) darbiba, saistama ar dazadas pakapes kreisa kambara
hipertrofiju un kambaru priek$laicigu uzbudinasanos. lzmainas gé-
nos, kas regulé ar lizosomu saistito membranu proteinu 2 (LAMP-2)
rage disease Type lIb). Kliniskas izpausmes ierobezojas ar sirds iz-
méru palielinasanos, parasti ka izteikta kreisa kambara hipertrofija
un kambaru priek&laikus uzbudinadanas. Sis slimibas pasreiz ir iz-
dalitas ka atsevika grupa, lai gan senakas klasifikacijas tika ap-
rakstitas ka kreisa kambara hipertrofijas infiltrativas formas, pie-
méram, Pompes (Pompe) slimiba, vai glikogenozes, kuru iemesls
ir a-1,4 glikozidazes (skabas maltazes) deficits jaundzimusajiem,
Fabri (Fabry’s) slimiba, ar X hromosomu saistita recesiva slimiba,
kura traucets glikosfingolipidu (glycosphingolipid) metabolisms sa-
kara ar lizosomala enzima a galaktozidazes A deficitu. Izpausme ir
intracelulara glikosfingolipidu akumulacija. Bez Saubam, daudzas
citas mutacijas spéj veidot sirds hipertrofiju sakara ar parrautiem
sarkomériem, mainitu metabolismu un citam génu limena izmai-
nam, kuras vél nav identificétas.

Citas slimibas, kas saistas ar kreisa kambara sienu izteiktu hiper-
trofiju, bieZak sastopamas jaundzimusajiem un bérmiem lidz 4 gadu
vecumam, kad patologija var lidzinaties tipiskai sarkomeéru proteinu
mutaciju izraisitai hipertrofiskajai kardiomiopatijai. Tas var bat kar-
diomiopatiju sekundaras formas, ka Ninanas (Noonan) sindroms,
autosomali dominantas kardiofacialas patologijas, kas saistas ar
sirds defektiem (biezak kopéjiem iedzimtiem defektiem, displastisku
pulmonala varstula stenozi un priekSkambaru starpsienas defektu)
PTPN11 mutaciju rezultata, tiek ietekméti nereceptoro proteinu tiro-
zZinfosfatazes SHP-2 geéni. Taja pasa laika jauzsver, ka lielakajai da-
|ai pediatrijas praksé sastopamo kardiomiopatiju céloni nav zinami.
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Citas $aja kategorija ieklaujamas slimibas ir mitohondrialas
miopatijas ka mitohondrialo DNS (ieskaitot Kérnsa-Séra (Kearns-
Sayre) sindromu) mutaciju rezultats vai mitohondrialo proteinu,
kas atbild par ATP elektronu transporta kédém, enzimu defekti, ku-
ri maina mitohondriju morfologiju. Seit piederigas ir metabolas
miopatijas, kas izpauzas ka ATP produkcijas un utilizacijas defek-
ti, ieskaitot taukskabju oksidacijas traucéjumus (acil-CoA dehidro-
genazes deficits) un karnitina deficitu, tapat ka infiltrativas miopa-
tijas, pieméram, glikogenozes (Il tipa; autosomali recesiva Pompes
(Pompe) slimiba), Hantera (Hunter) slimiba un Hurleres (Hurler)
slimiba, transitiva un neparmantota kardiomiopatija ka dala no ge-
neralizétas organomegalijas, novérojama jaundzimusajiem, ja ma-
tei ir insulinatkarigs cukura diabéts. Gados vecakiem pacientiem
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Tafazins (tafazzin). Géns iesaistits muskulu skeleta funkcijas.

B miozins (B-myosin). Viens no génu grupas, kas atbild par mio-
zina veido3anu. Proteins iesaistits sirds muskula kontrakcijas un
relaksacija.

Troponins T (troponin T). Géns atbildigs par troponina T veido-
Sanos. Proteins iesaistits sirds muskula kontrakcijas un relaksa-
cija.

Protams, medicinas zinatne un, jo ipasi, mediciniska genétika
attistas |oti strauji, tapéc ir pilnigi iespgjams, ka péc daziem ga-
diem & tabula jau bls ar pamatigam izmainam, tacu ka orientéjo-
Sais modelis ta noteikti bis noderiga, hipertrofiskas kardiomiopati-
jas diagnozes apstiprinasanai izmantojot genétiskas izmeklé$anas
metodes.

sistemu slimibas nereti saistds ar miokarda hipertrofiju, piemé-
ram, Fridreiha ataksija (Friedreich’s ataxia), feohromocitoma, nei-
rofibromatoze, lentiginoze un tuberkuloza skleroze.

Bzﬂh Génu mutacijas - iespéja

mie kreisa kambara hipertrofijas iemesli

Dazi géni, to mutaciju izraisitas izmainas Hiper- -3040% >80 Tipiska acimredzama simba

¢ Bl Bmiozina  BMHC 14ql
un nosacitas ietekmes zonas trofiska  smaga kede ar parliecinoSu kreisa kambara
. " _ _ _ ) S _ kardio- hipertrofiju; smaga kliniska
Aktins (actin). Sarkoméru proteinu génu tips, géni, kas formé miopatiia — gaita, sirds mazspéjas beigu
muskulu funkciju pamata faktorus. Aktins ietekmé sirds kontrakci- sarkomeru stadija un peksna nave
jas, un ta defekti ir pamata hipertrofiskajai kardiomiopatijai. Lt amiczZna  aMHC 1dgl  Ret <5
Desmins (desmin). Starpposma $kiedras starp sirds un skeleta smaga kéde
muskulatdru. Géna mutacijas izraisa iedzimtas kardiomiopatijas. Miozin-  cMYBPC 1lgl  -30-40% >50  Tipiski vieglaka slimibas
Distrofins (dystrophin). Géns ietekmé muskulu funkcijas. De- saistosais forma, raksturiga gados
fekts izraisa muskula nespéju regeneréties. Specifiskas distrofina proteins C vecakiem pacientiem
géna mutacijas izraisa kardiomiopatiju, muskulu distrofiju un ari Sirds cinT  1g3  ~1520% >20 Tipiski vieglaka slimibas forma,
citas muskulu patologijas. troponins T bet bieZak pekSna nave
Sirds _ el 19 <5% el e
ERETTTA Sarkomériskie géni - kardiomiopatiju izraisitaji troponins |
LIECIN ERADIJUMI PAR PATOGENITATI Sirds CtnC  3p Reti 1 —
e X troponins C
Sabiezeti filamenti ? i 1500 i i
2 < il
1. Sirds B miozina smaga kéde MYH7 - s *
2 Reguléjoﬁé miozina vieglas I,(édes myL2 Bé}ze_s MLC-1 3[) Reti 9 Skeleta miopatijas
78S Minginaiosiac be miozina
3 Bazels miozina vieglas kédes MYL3 s s
Tievi filamenti = 7 e
5 Regulgjosa MLC-2 12q  Reti 8 Skeleta miopatijas
4. Troponins T TNNT2 miozina _
5. Troponins | TNNI3 A e :
6. Troponins C TNNCI Titins %3 Reti 1
7. a tropomiozins TPM1 a aktins lg  Reti 5 S,
8. a aktins ACTC Vetabolas vy apakstipa PRKAG2 7q3 7 4 Kambaru priekSuzbudina-
kardio- AMP kinaze Sanas un vadiSanas sistemas
Videji filamenti miopatijas patologijas
9. Miozinu saistoSais proteins C MYBPC3 Arlizosomu  LAMP2 X ? 6 Kambaru priek$uzbudina-
7 disk saistitie Sanas, paaugstinatas aknu
585 membranu transaminazes, kognifivie
10. a akinins 2 ACTN2 proteini defekti
Myoz2

11. Miozenins 2

Hipertrofiskas kardiomiopatijas diagnostika
Hipertrofiskas kardiomiopatijas fenotipiska penetrance ir aug-

Sabiezeéti filamenti

12. a miozina smagas kédes MYHE sta, bet atkariga no vecuma un géniem. Mutanto génu ietekméta
i : kardiomiopatija bieZzak novérojama vecuma no 30 lidz 60 gadiem.
13. Titins TIN P ey S T 9
) Kreisa kambara obstrukcijas simptomatika Siem pacientiem nove-
Z disks rojama reti.
14. Muskulu LIM proteins CSRP3 Hipertrofiskas kardiomiopatijas sakotngja diagnoze balstas uz:
15. Teletonins TCAP u simptomatiku;

w sirds trokSniem (ceturtais tonis, mezosistolisks izsviedes trok-
snis, holosistolisks regurgitacijas troksnis uz galotnes, ja ir mit-
rala insuficience);

17. Kalsekvestrins CASQ2 w elektrokardiografiskam anomalijam;

18. Junktofiling 2 JPH2 ® gimenes anamnézes skriningu;

Adaptéts no Barry J. Maron et al. J Am Coll Cardiol. 2012;60(6):705-715.  m ehokardiografiju.

16. Vinkufins/metavinkulins VCL
Kalcija parnese
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Ka minimums, 50% hipertrofisko kardiomiopatiju ir parmantotas.
Gimenes anamnézes neesamiba nelauj izslégt genétiskas izcelsmes
iespéjamibu. Ja slimibai ir nepilniga fenotipiska penetrance, de novo
mutacijas var izpausties caur vairakam paaudzém. Minimalas
elektrokardiografiskas un/vai ehokardiografiskas izmainas ir pie-
tiekams pamatojums, lai izvértétu hipertrofiskas kardiomiopatijas
iespéjamibu.

Vairakums pacientu ir vai nu asimptomatiski, vai ar vieglu sim-
ptomatiku, tacu dalai ir strauj$ sirds mazspéjas risks un péksnas
naves risks. Pek$nas naves biezums hipertrofiskas kardiomiopati-
jas pacientiem sasniedz 50-70%, turklat galvenokart tie ir pusau-
dZi un gados jauni pieaugusie (Iidz 35 gadu vecumam). lkgadéja
diagnostiska sastopamiba pieaugusajiem ir 1%, bémiem un pusau-
dZiem — 4%. Stnu struktiiru sajukums un reparativa fibroze apvie-
nojuma ar fizisku slodzi rada elektrofiziologisku nestabilitati un pro-
voceé dzivibu apdraudo$us sirds ritma traucéjumus.

Gimenes skrininga shéma,
ja ir aizdomas par hipertrofisko kardiomiopatiju

aceji, vecaki, vienu ve- ] , elektr
caku bérni (brali un masas)

Jaunaki par 12 gadiem Parliecinosa atrade reta, skrinings rezultativs, ja
hipertrofijas atfistiba ir krasi nelabveliga, ja jaunietis
ir aktivs sportists, ja ir agrinas kardiomiopatijas
atfistiba: testi ik pec 5 gadiem

12-22 gadu vecuma Parbaudes atkartojamas ik péc 12-24 ménesiem

Péc 23 gadiem un vecakiem Parbaudes atkartojamas ik péc 5 gadiem vai kamer
genétiskie testi apliecina rezultatus

Ja genétiskie testi apstiprina diagnozi, kontrole turpinama pec shemas.
Ja genétiskie testi negativi, turpmakas parbaudes nav nepiecieSamas.

Elektrokardiografiska atrade pacientam ar hipertrofisko
kardiomiopatiju

Elektrokardiografiskas anomalijas atrod 75-95% pacientu. Sis
izmainas paradas agri, vel pirms pusaudZu gadiem, kad Doplera
ehokardiogramma parasti ir normala. EKG izmainas parasti ir pir-
mais kreisa kambara hipertrofijas priekSvéstnesis.

Galvenas (lielas) elektrokardiografiskas diagnostiskas pazimes:
m kreisa kambara parslodze;

m dzili Q zobi (vilni/waves) > 40 ms kreisa kambara inferolaterala-
ja siena;
m T zobu (wave) inversija > 3 mm V3-Vg, D1 un aVL un = 5 mm

D2, D3 un aVF;
= gigantiski negativi T zobi prekardialajos novadijumos — raksturi-

gi apikalai hipertrofiskajai kardiomiopatijai.

Kreisa kambara parslodze sastopama 50% gadijumu. Nav par-
liecinoSas saistibas starp hipertrofijas lokalizaciju un izplatibu un
elektrokardiografisko atradi, pieméram, patologisks Q zobs nevar
bt k& pieradijums starpsienas sabiezéjumam. Inicials QRS kom-
pleksa paplasinajums saistiba ar isu PR intervalu var bat Volfa—
Parkinsona-Vaita sindroma (Wolff-Parkinson-White syndrome —
WPW) pazime.

Elektrokardiogramma ir vértiga metode asimptomatisku perso-
nu skriningam bez ehokardiografiskas atrades, bet ar datiem par
kardiomiopatiju gimenes anamneze. Izmainita elektrokardiografis-
ka atrade tiek registréta 20-50% $adu klinisko situaciju un ir infor-
mativi vértiga, jo ipa$i bérnu un pusaudzu riska izvértésana. Hiper-
trofisko kardiomiopatiju izraisoSo mutanto génu noteikSanai bez
datiem par kreisa kambara hipertrofiju klasiskaja Doplera ehokar-
diografija elektrokardiografijas izmainas ir pietieckami specifiska un
diagnostiski vértiga pazime, jo sevidki, nemot véra slimibas relativi
zemo izplatibu visparéja populacija. Taja pasa laika nozimigi ir ari
t.s. mazie elektrokardiografiskie kritériji:
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= intraventrikularas vadi$anas traucéjumi;
® minimalas kambaru repolarizacijas izmainas;
= dzili S zobi V2 novadijuma;

kas var paradities, arf neesot sirds slimibam.

Holtera monitoréana (24 stundu EKG pieraksts) atklaj sirds
ritma traucéjumus 90% kardiomiopatijas pieaugugo pacientu. Ven-
trikularas ekstrasistoles un nestabila kambaru tahikardija tiek dia-
gnosticéta 20-30% pacientu. Bradiaritmijas, supraventrikularas
tahikardijas un priekSkambaru fibrilacija var paradities gan ka atse-
viskas slimibas, gan ka kambaru aritmiju prieksvestnesi. ligstoSas
nestabilas (nepastavigas) kambaru tahikardijas epizodes var izrai-
sit kambaru fibrilaciju, jo Tpasi raksturiga $i draudo$a tendence ir
pacientiem, kas jaunaki par 30 gadiem.

Ehokardiografija

Doplera ehokardiogrammai ir iz8kiriga loma hipertrofiskas kar-
diomiopatijas diagnostika, jo ar $o metodi iespéjams identificét gal-
venas strukturalas un funkcionalas izmainas, kuras tipiskas slimi-
bai, lai gan ir fenotipiskas atSkiribas. Kreisa kambara hipertrofija
var variét no maz izteiktas lidz smagai un no lokalas lidz difdzai.
Tipiskakas ir asimetriskas formas ar kambaru starpsienas iesaisti-
$anos vai ari difiizas hipertrofijas. Koncentriskas formas hipertrofi-
jas sastop 1-5% visu klinisko gadijumu. Mazak tipiskas hipertrofi-
jas skar kadu kambara segmentu, vai nu starpsienas muguréjo da-
lu, vai brivas malas priek3gji lateralo vai muguréjo dalu, vai galot-
nes apvidu.

Eksisté dazadas kritériju shémas, lai noteiktu riska pakapi un
izvertétu kreisa kambara hipertrofijas risku un slimibas pakapi. Hi-
pertrofija nav saistama ar vecumu, taja pa3a laika tas norises sma-
gums apgriezti korelg ar pacientu vecumu. Nereti pusaudziem un
gados jauniem pieaugusajiem sastop ekstrémas hipertrofijas ar
kreisa kambara sienu biezumu > 30 mm, kas ir tieSs pékSnas na-
ves riska faktors. Sienu biezums 15-30 mm ir sastopams visbie-
zak, robezdati < 15 mm norada uz sakotnéju procesu, un tapéc
nepieciesams diferencét no fiziologiskam ipatnibam (sportisti) vai
pamatslimibu izraisitam izmainam (arteriala hipertensija, aortas
varstula stenoze).

Jebkurus datus par kreisa kambara sienas biezumu var izman-
tot, lai identificétu hipertrofisko kardiomiopatiju, jo ipasi ar nosaci-
jumu, ka eksisté pieradijumi (kaut vai netiesi) par mutanta vai mu-
tanto génu klatbatni. Ja tiek veikts skrininga izmekléjumu kopums
gimenes locekliem, kuriem kada linija eksisté hipertrofiska kardio-
miopatija, iespéjas balstities uz maksimalo kreisa kambara sienas
biezumu ka galveno kritériju ir ierobeZotas galvenokart bérnu un
pirmspubertates datu salidzinajuma dél. Rekomendé ehokardiogra-
fisko risku kalkulét, vadoties péc sienas biezuma mérijumiem cet-
ros at$kirigos segmentos. Kreisa kambara sienas biezums 12 mm
starpsienas priekSpusé vai muguréja siena vai 14 mm starpsienas
muguréja dala vai brivaja mala tiek atzits par prekliniskas diagno-
zes kritériju pieauguso parmantotam formam, ja lidztekus sastopa-
ma vidéjas pakapes mitrala varstula priekSéja sistoliska kustiba
vai palielinatas varstula viras.

Eksisté potenciala sakariba starp kreisa kambara hipertrofijas
pakapi un par tas attistibu atbildigajiem géniem. Mutacijas génos,
kas saistiti ar @ miozina smago keédi, izraisa diflizas un smagas pa-
tologijas, turpreti troponina T mutacijas gadijuma hipertrofija pa-
rasti ir maz izteikta vai pat tas nav vispar. Hipertrofisko kardiomio-
patiju izraisa miozinsaisto$a proteina C géna mutéacijas, tacu jauni-
ba kreisa kambara sienu biezums nav izmainits.

Doplera ehokardiogramma |auj objektivi atSkirt obstruktivas un
neobstruktivas formas. Obstrukcija vairak skar kreisa kambara izsvie-
des traktu sakara ar mitrala varstula viras kontaktu ar kambaru
starpsienas bazalo dalu. Mitrala varstula deformacijas var sekmét
subaortala gradienta rasanos. 45% obstruktivas kardiomiopatijas
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gadijumu mitrala varstula priek$€ja vira ir pagarinata vai tai rakstu-
rigi papildu iestarpinajumi tiesi papilarajos muskulos. Mitrala var-
stula sistoliska priekséja kustiba var tikt skaidrota ar Venturi efek-
tu (Venturi effect), kas rada valvularu regurgitaciju caur izveidoju-
Sos spraugu tieSi muguréjas sienas virziend. Retak sastopama
kambaru vidéjas dalas obstrukcija sakara ar papilaro muskulu hi-
pertrofiju un to savieno$anas traucéjumiem.

Obstrukcijas pakape ir dinamisks jédziens, ta var mainities atka-
riba no slodzes, dazadiem testiem un mérijumu metodikas. Gradi-
ents var spontani mainities atkariba no intravaskulara tilpuma, kon-
traktilitates un pécslodzes. Provokativie manevri ir standartizéti un
ieklauj Valsalvas méginajumu, amilnitrita inhalacijas, pécekstrasisto-
lisko potenceSanu, dobutamina infuzijas un slodzes testus. Nereti
miera stavokli nav ehokardiografisku obstrukcijas pazimju, bet slo-
dzes gadijuma tas paradas 70% pacientu. Obstrukcijai ir nozimiga
prognostiska vertiba — pacientiem ar kreisa kambara izejas trakta
obstrukciju ir augstaks mirstibas, sirds mazspéjas attistibas, prieks-
kambaru fibrilacijas un insultu risks. Kaut ari ir zinams, ka obstruk-
cijai ir augstaks péksnas naves risks, tas patofiziologiskie mehanis-
mi joprojam nav pietiekami izpétiti.

Standarta ehokardiografijas mérijumos kreisa kambara sistolis-
ka funkcija, kas balstas uz izsviedes frakcijas vértéjumu, ir norma-
la vai pat ar paaugstinatiem raditajiem. Kreisa kambara palielina-
jums ar samazinatu izsviedes frakciju un planam kambaru sienam
sastopams 5-10% pacientu, kas sasniedz pilngadibu. Diastoliskas
pildisanas novértéjums, izmantojot transmitralo Doplera metodi,
parada anomalu kreisa kambara relaksaciju, pat ja ir dati par ie-
spéjamu restriktivu patologiju.

Kodolmagnétiska rezonanse

Kodolmagnétiska rezonanse sniedz informaciju par kreisa kam-
bara morfologiju un funkcionalo spéju, tostarp datus par kambaru
masu un tilpumu papildindjuma ar kopéjas un regionalas diasto-
liskas un sistoliskas funkcijas datiem. lespéjams noteikt plismas
dinamiku kreisa kambara izpludes trakta un mitralas regurgita-
cijas pakapi. Metode |auj noteikt miokarda hipertrofijas apjomu
un izplatibu, Tpa3i, ja tas izmainas attiecinamas tikai uz vienu krei-
sa kambara segmentu. Kodolmagnétiska rezonanse ir parliecinosi
informativaka par Doplera ehokardiografiju, lai diagnosticétu
kreisa kambara apikalu hipertrofiju, ka ari anterolateralaja kreisa
kambara brivaja mala, kur ultraskanas izmeklgjumi nav tik pre-
cizi. Pacientiem ar masivu kreisa kambara hipertrofiju magnétis-
ka rezonanse sniedz vairak informacijas par maksimalo sienas
biezumu, sniedz nenovertéjamu palidzibu fenotipisko hipertrofi-
jas variantu atpaziSana, tomér, par spiti augstajai informativitatei,
ta neaizstaj Doplera ehokardiografiju morfologisko izmainu no-
teik§ana.

Kodolmagnétiska rezonanse lauj veikt diferencialdiagnostiku
sportistu sirdim, nosakot geometriskos indeksus, ko kalkulé no
maksimala kreisa kambara diastoles beigu sienas biezuma (end-
diastolic wall thickness) pret kreisa kambara diastoliska beigu til-
puma indeksu. Metode |auj at3kirt koncentrisko hipertrofisko kar-
diomiopatiju un infiltrativas miokarda slimibas, ka amiloidozi, kam
raksturigs priekS8kambaru starpsienas sabiezéjums gan labaja
priekSkambari, gan laba kambara brivaja mala.

Histopatologisko slimibas substratu var analizét ar ipasu meto-
di — veicot ar gadoliniju pastiprinatu MRI (gadol/inium-enhanced
MRI). Vélinas fibrozes veidoSanas sastopama 80% hipertrofiskas
kardiomiopatijas pacientu, ietverot no O lidz pat 48% miokarda
masas ar atSkirigu izkartojumu. Reparativas fibrozes galvenais
komponents ir masiva kolagéna Skiedru izplatiba, tacu tai var bit
divi veidi: difdza un konfluenta. Velina fibroze ir prognostiski nelab-
veligs faktors, tas attistiba tie$a veida saistas ar pekSnas naves ris-
ku un kreisa kambara dilatacijas attistibu.
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Fosfora-31 kodolmagnétiskas rezonanses spektroskopiju var
izmantot hipertrofisko kardiomiopatiju prekliniskaja diagnostika.
Sirds fosfokreatina-ATP proporcija, kas parada miokarda meta-
bolisma anomalijas, ir par 30% zemaka hipertrofiskas kardio-
miopatijas pacientiem, pat trikstot datiem par kreisd kambara hi-
pertrofiju.

Riska agrina atpaziSana

Lielie riska faktori pacientiem ar hipertrofisko kardiomiopatiju:
® sirds apstasanas anamnéze;
spontana stabila kambaru tahikardija;
® gimenes anamnéze viena vai vairakas epizodes ar peksnu kar-

dialu navi;

m nestabila kambaru tahikardija (> 3 sekojoSi kompleksi ar frek-
venci > 120 sitienu minateé);
m trikst sistoliska asinsspiediena kapuma vairak neka > 25 mm

Hg maksimala slodzes kapinajuma gadijuma;

neskaidras izcelsmes sinkope;
® maksimalais kreisa kambara sienas biezums > 30 mm.

Riska noteik$ana. Kop$ 1958. gada Tirs (Teare) pirmo reizi
defingja hipertrofisko kardiomiopatiju, pék$na un negaidita nave
ir atzita par vienu no $is slimibas smagakajam un ari biezaka-
jam komplikacijam. PékSna nave vienlidz biezi sastopama gan
asimptomatiskiem, gan vaji simptomatiskiem, gan pacientiem ar
smagu slimibas klinisko norisi, biezak gados jauniem asimpto-
matiskiem pacientiem. Hipertrofiskas kardiomiopatijas pacienti
ar augstu risku ir tikai |oti neliela dala no slimibas skartas popu-
lacijas. Biezak pék$na nave ir pirma slimibas izpausme. Ipatnéji,
ka risks ir augstaks agras rita stundas péc pamo$anas, pusau-
dZiem vai jauniem |audim lidz 30-35 gadu vecumam, tomér ne-
var vilkt kadu iedomatu liniju, kura norobezotu riska vecumu.
Risks ir augstaks vidéjas fiziskas slodzes gadijuma, tacu iespé-
jams ari miega laika.

Lielaka pieejama informacijas dala, kura pieradita kambaru arit-
miju sakariba ar kardiomiopatiju, ir no implantéjamo kardioverte-
ru defibrilatoru (ICD) atminas blokiem. ICD spégj fiksét intrakardia-
lo elektrogrammu un katru kambaru aritmijas epizodi. Citas meto-
des gan ir informativas, tatu nespéj sniegt pietiekami plasu infor-
maciju. Pieméram, ambulatora 24 stundu EKG (Holtera) monitore-
§ana ap 90% gadijumu parada kambaru ekstrasistoles (vairak ne-
ka 200 viena stunda ap 20% pacientu), 40% gadijumu paru eks-
trasistoles, nestabilu kambaru tahikardiju (3 un vairak kompleksu)
20-30% gadijumu, tacu: a) 24 stundu izvéle ir subjektiva, batu ne-
piecieS$ama ilgaka monitoréSana; b) Holtera monitoréSanas apriko-
jums ierobeZo pacienta ikdienas aktivitates un nereti nesniedz pie-
tiekamu informaciju. lespéjams risinajums ir ilgaka laika (48 stun-
du, 7 dienu utt.) Holtera monitoré$ana, lai gan tai ir savi trakumi,
lidzigi ka 24 stundu monitoréSanai, tomér ka skrininga metode
Holtera monitoréSana neapSaubami ir galvena metode. Neinvazi-
vie elektrofiziologiskie izmekl€jumi ir pietiekami informativi, ja ne-
piecieSams izvértét potencialo preekscitaciju (lat. praeexcitatio;
priekS8uzbudinaanos), potencialas supraventrikularas re-entry arit-
mijas, kas nereti provocé kambaru aritmiju attistibu vai sinusa
mezgla vajuma sindromu. Diemzel ari Sie izmekl€jumi ir ar same-
ra zemu kopgéjo informativo vértibu, tacu var daudz palidzét poten-
ciala riska apzinasana, jo Tpasi preekscitacijas vai supraventrikula-
ro tahikardiju gadijuma. Implantéjama Holtera monitoréSanas apri-
kojumam lidziga ierice (noslégtas cilpas pieraksts — closed loop
recorder) vai Implantable Cardiac Rhythm Monitoring (ICRM) sis-
téma ir implantéjama zemada, neierobezo pacienta aktivitates un
dzives kvalitati, spéj uzkrat informaciju pietiekami ilga laika. Paliek
viens liels un smags bet — péc $a notikuma pacientam ir jaizdzivo.
Automatisko aréjo defibrilatoru (Automatic External Defibrillator —
AED) novieto$ana sabiedriskas vietas, darbinieku apmaciba pirmas
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palidzibas snieg$ana sporta zalés, lidostas, lielu |auzu masu pulcé-
$anas vietas ir palidzéjusi daudziem izdzivot, tacu tas ir |oti mazs
skaitlis uz kopéja miruso fona. Realu efektu cina pret péksnu kar-
dialo navi spéj sniegt divi viens otru papildinosi lidzekli — agrina
riska identifikacija kopa ar implantéjamo defibrilatoru, kaut gan
kardiomiopatiju gadijumos ari defibrilators ne vienmér ir efektivs.
Kapéc? Atbilde mekléjama kardiomiopatijas definicija — ta ir kom-
plicéta $nu struktdru [Tmena patologija.
Dzivibu apdraudo$as aritmijas hipertrofiskas kardiomiopatijas
gadijuma var provocet gan intensiva fiziska slodze (gadijumi spor-
ta laukuma), gan slimibas progresésana. Tas savukart iedarbina
miokarda i$émijas patofiziologijas apburto loku, diastoliskas un/vai
sistoliskas disfunkcijas pieaugumu, izsviedes obstrukcijas pieau-
gumu, sistémisko arterialo hipotensiju vai supraventrikularas arit-
mijas, kas savukart vél vairak pasliktina cirkulaciju aiz aortas var-
stula zonas.
Hipertrofiskas kardiomiopatijas pacientiem, kas jaunaki par 60 ga-
diem, iesakama $ada taktika:
= ikgadéjas kontroles — anamnestiskie dati (sinkopes, reiboni,
sirds mazspéjas pazimes, koronaras stidzibas, aritmijas);
= divu dimensiju ehokardiografija (primari izvertéjot kreisa kam-
bara obstrukciju);

® 24 vai 48 stundu EKG (Holtera) monitoréSana (kambaru aritmi-
ju noteiksanai);

m arteriala spiediena izmainas maksimalas slodzes laika (izmanto
slidcelinu vai veloergometru).

Ekstréma kreisa kambara sienas hipertrofija (maksimalais bie-
zums 30 mm vai vairak) novérojama ap 10% pacientu, apliecinot
augstu risku. Ka jau minéts, péksna kardiala nave biezak iestajas
asimptomatiskiem vai vaji simptomatiskiem pusaudziem un gados
jauniem pieaugusajiem. PékSpas kardialas naves biezums sa-
sniedz 20% no visiem hipertrofiskas kardiomiopatijas pacientiem
virs 10 gadu vecuma un 40% virs 20 gadu vecuma (ikgadéja mir-
stiba 2%). Gados vecakiem pacientiem $adas ekstrémas hipertrofi-
jas sastopamas reti, jautajums tikai, vai tas nav tapéc, ka Sie pacien-
ti nenodzivo lidz cienijamam vecumam. Sienu biezums 35 mm vai
vairak sastopams mazak neka 1% pacientu, kuri vecaki par 50 ga-
diem. Sienas biezumu nevar uztvert ka galveno faktoru, jo pék$nas
kardialas naves gadijumu izplatiba ir pietiekami augsta ari tiem
pacientiem, kuru sirds kreisa kambara sienu biezums nesasniedz
30 mm, un to apliecina defibrilatoru datu bazes. Atkal vietd at-
gadinajums:

nefokuseéjies uz vienu klinisko pazimi!!!

Augsta riska radiniekiem, kam konstatétas troponinu T un | mu-
tacijas un ir gimenes anamnézes dati par pék$nu kardialu navi,
nereti hipertrofija ir maz izteikta. Dezorganizétas miokarda $a-
nas, rétaudu ieslegumi ka reparacijas procesa sekas péc Stnu
bojaejas iespéjamas isémijas dé| (anomala mikrovaskulara strukti-
ra miokarda, intramuralo asinsvadu patologijas, miokarda masas
un koronaras plismas neatbilstiba) un intersticiala (matrices) kola-
géna izplatiba veicina aritmogéna substrata veidosanos un ta akti-
vaciju. Paradoksali, bet daudziem pacientiem ar masivu kreisa
kambara hipertrofiju nenovéro augstam riskam raksturigas pazi-
mes, nefiksé izplldes trakta obstrukciju un kreisa priekSkambara
palielinajumu.

Sinkopes un presinkopes nav jauztver ka specifiskas pazimes,
kuras liecinatu par ipasi augstu pék$nas naves risku, jo nereti tas
izraisoSajiem faktoriem nav tiesas saistibas ar aritmogéno substra-
tu vai izsviedes trakta obstrukciju. Nereti sinkopém ir vagala vai
neirokardiala izcelsme. Tomér, ja sinkopes atkartojas, ja tas para-
das saistiba ar slodzi (jo Tpasi ar intensivu slodzi), ja tas novéro ga-
dos jauniem pacientiem vai sinkopes laika ir dati par iespéjamu
kambaru aritmiju, tad $ada atrade pilniba pamato defibrilatora im-
plantaciju.
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Kreisa kambara izsviedes trakta obstrukcija (gradients 30 mm Hg
vai vairak) var kalpot tikai ka viens no t.s. mazajiem riska fak-
toriem. Pozitiva prognostiska vértiba $ai pazimei ir 7%, tacu
daudz nopietnaka pieeja nepiecieSama, ja gradients mainas, ir ar
tendenci pieaugt, ja pacients veic fizisku slodzi vai ja novérotas
sinkopes.

Hipertrofiskas kardiomiopatijas identifikacija bérniem un pusau-
dziem rada daudz sarezgitu klinisko dilemmu. Pirmkart — potenci-
ala riska noteik$ana. Augot organismam, aug gan skelets, gan iek-
$ejie organi. Dazados attistibas posmos mainas to proporcijas.
Otrs — bérni un pusaudzi ir kustigaki, nereti vinu rotalas vai nodar-
bibas (neskarot sporta medicinas tému) slodze sasniedz visai aug-
stu pakapi. Tatad:
= Vai agrina hipertrofiskas kardiomiopatijas diagnoze ir pietie-

kams iemesls, lai aizliegtu dazadas fiziskas aktivitates bérnu

un pusaudzu vecuma?

m Cik augsts ir potenciala riska ticamibas limenis?

m Vai fizisko aktivitaSu noliegums (kritiska pieeja) neradis nopiet-
nus sarezgijumus vélakaja dzivé, raugoties gan no slodzu adap-
tacijas, gan organisma fiziskas attistibas un ari no socializacijas
viedokl|a?

m Vai eksisté kada augsti jutiga metode, kura |autu precizak no-
teikt potencialo riska [Tmeni?

Lai paskaidrotu tuvak, izvelesimies divus kliniskos piemerus.
Pirmais pacients — strauji augoss pusaudzis, ir dati par hipertrofis-
ku kardiomiopatiju bez bitiskas obstrukcijas, slodzu laika paradiju-
§as koronara tipa sapes. Ir epizode, kad slodzes laika islaicigi zau-
dejis samanu. Veloergometrijas laika spontani paradas klasiska
spilgtas iSémijas aina. Koronarografija apliecina isu intramiokardi-
alu tuneli, pa kuru iet kreisa lejupejosa vainagartérija (left anterior
descending coronary artery). To sauc par tiltipa (bridge) fenome-
nu, un nereti 81 patologija var izraisit smagu miokarda i$émiju lidz
pat sirds apstasanas epizodém. Dilemma: vai ar miniinvazivas ki-
rurgijas palidzibu likvidét tiltipu vai ievadit stentu, vai aizliegt pus-
audzim jebkadas fiziskas aktivitates? Japatur prata, ka tiltipa feno-
mens nav tik reti sastopams. Pieaugu$ajiem tas reti izraisa sma-
gas kliniskas izmainas, tacu saistiba ar hipertrofisko kardiomiopati-
ju un vel agrina vecuma ta var bat pat fatala probléma. lespéjams,
ka jauniem cilvekiem (ari beérniem un pusaudziem), kuriem ir verifi-
céta hipertrofiskas kardiomiopatijas diagnoze un ir raksturigas ko-
ronara tipa stidzibas vai neskaidra sinkope saistiba ar slodzi, koro-
nara angiografija ir javeic ka rutinas izmekléjums.

Otrs piemérs. Pacientam 6 gadu vecuméa diagnosticéta hiper-
trofiska kardiomiopatija ar mérenu gradientu. Nekadu sudzibu
nav. Kategoriski aizliegtas jebkadas fiziskas aktivitates. Sasniedzot
16 gadu vecumu, skaitliskie dati samazinajusies, gradients mini-
mals, tikai veicot slodzes testu. Jaunietis fiziski vaji attistits, iz-
teiktas socializacijas problémas, depresija. Protams, ka nevar sa-
mérot dzivibas apdraudéjuma risku ar iepriek$ aprakstito situaciju,
tacu katram pacientam ir nepiecieS5ama individuala pieeja un katrs
gadijums ir at$kirigs pats par sevi. Citéjot franéu kardiologu Sarlu
Blanku (C.Blanc): “Arsts nav dators, un vadlinijas nav celu satik-
smes noteikumi.”

Genotipa un fenotipa korelacijas ir pietiekami stabils riska mar-
kieris, lai atSkirtu labas vai sliktas prognozes perspektiva, saistot
atradi ar augsta vai zema riska mutacijam. Dazu sirds B miozina
smago kézu (Argd03GIn un Arg719GIn) un troponina T mutacijas
saistas ar augstu paragras naves risku, saisinatu dzivildzi un ag-
rinu slimibas manifestaciju, taja pasa laika ar sirds miozinu saisti-
to proteina C (biezak InsG791) vai a tropomiozina (Aspl75Asn)
parneséju mutacijas ir ar daudz labaku ilgtermina prognozi. Tomér
pagaidam nav pieradijies, ka mutaciju noteiksana ka rutinas kli-
niskie testi ir pietiekami informativa un uzticama metode. Nere-
ti it ka zema riska mutaciju grupas paradas augsta riska faktori

© SIA LETA Marijas 2, Riga, LV-1050 Talr. 67222509, marketing@leta.lv, www.leta.lv



>
2]
L

mediju monitorings Latvijas /Srsts, 01/12/2012

(proaritmogenitate, strauja hipertrofijas ekspresija), vienlaikus ge-
nétiski nelabveéliga gimené sastopamas kardiomiopatijas kliniska
norise ir labveliga. Genétiskas izmainas ir viens no faktoriem, ar
kuru palidzibu var veidot potenciala riska iedalijumu, tadu paslaik
mutacijas vél nevar uzskatit par batisku un parliecino$u risku defi-
néjosu pazimi.

Invazivie elektrofiziologiskie testi nav uzskatami par augsti infor-
mativiem izmekléjumiem, lai identificétu potencialo aritmogéno
substratu. Lidzigi ka koronaras sirds slimibas vai dilatacijas kardio-
miopatijas gadijuma polimorfas kambaru tahikardijas un kambaru
fibrilacijas (biezak provocéjamas dzivibu apdraudo$as aritmijas) ir
jauztver ka nespecifiskas pazimes, kuru sastopamiba liela méra at-
kariga no izmekléjuma protokola agresivitates (multipli ekstrasti-
muli, to skaits, lokalizacija). Pieméram, stimuléjot ar trim kamba-
ru ekstrastimuliem, |oti reti izdodas izraisit monomorfu kambaru
tahikardiju pacientam ar hipertrofisko kardiomiopatiju (pretéji koro-
naras sirds slimibas pacientam), turpreti biezi inducé polimorfu
kambaru tahikardiju vai kambaru fibrilaciju, turklat nereti pacien-
tiem ar nosaciti zemu pékSnas naves risku. Tomér nevar noliegt,
ka invazivie elektrofiziologiskie izmeklgjumi ir pietiekami informati-
vi, lai noteiktu iesp&jamo sinkopju céloni vai mehanismus, jonu ka-
nalu patologiju gadijuma lauj identificét potencialo aritmiju meha-
nismu un, izmantojot modernas tehnologijas (CARTO), |auj atpazit
potencialas aritmogénas zonas miokarda (rétas).

Eksisté pazimju kopa, kuru varétu nosaukt par pozitivas pro-
gnozes markieriem. Tomer, lai gan statistika ir it ka optimistiska
(informativitates atbilstiba ~90%), jaatceras, ka kardiomiopétijas
ir slimibas ar dazadu mehanismu sakopojumu un nereti pat vis-
mazakais risks var izpausties nelabvéligas apstak|u sakritibas ga-
dijuma.

Pieaugusiem hipertrofiskas kardiomiopatijas pacientiem par ze-
mu péks$nas naves risku liecina:

1) tas, ka nav vai ir minimala stenokardijai lidzigu sapju jeb elpas
trikuma simptomatika slodzes gadijuma (I vai Il funkcionala
klase péc Nujorkas Sirds asociacijas NYHA klasifikacijas);

2) gimenes anamnézé nav datu par paragru navi saistiba ar hiper-
trofisko kardiomiopatiju;

3) nav datu par sinkopém, kuras bitu saistamas ar hipertrofisko
kardiomiopatiju;

4) nav fikséta nestabila (nepastaviga) kambaru tahikardija ambula-
toraja 24-48 stundu (Holtera) monitorésana;

5) izpludes trakta gradients miera stavokli ir zemaks neka 30 mm
Hg;

6) normalu izméru vai relativi nedaudz palielinati kreisa priekSkam-
bara izméri (mazak neka 45 mm);

7) normals arterialais asinsspiediens maksimalas slodzes gadiju-
ma;

8) neliela kreisa kambara hipertrofija (sienu biezums mazaks neka
20 mm).

Pacienti ar labu prognozi bez riska faktoriem ir svariga un lie-
la hipertrofiskas kardiomiopatijas populacijas dala. Daudziem no
viniem nav nepiecieS$ama nekada agresiva arsté$ana, pat nereti
nav nepiecieSama ilgstosa farmakoterapija, bet svarigakais ir ie-
verot piesardzibu attieciba pret potencialajiem riskiem: arterialo
hipertensiju, aterosklerozi, koronaro sirds slimibu, metabolo sin-
dromu, cukura diabétu. Nelielas restrikcijas pazimes batiski neie-
robezo darbu (iznemot smagu fizisku darbu vai darbu ekstrémos
apstaklos) vai fiziskas aktivitates relaksacijas nolika (sava prieka
péc), tomér profesionalais sports jeb sportosana nopietna limeni
nav vélama.

Preventivie pasakumi. Vésturiskie viedokli par iespéjamo pék-
Snas kardialas naves prevenciju hipertrofiskas kardiomiopatijas pa-
cientiem balstas uz zinama méra empiriskiem uzskatiem, ka tie
medikamenti, kas tiek lietoti arstnieciskos noliikos $ai pacientu
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grupai (B blokatori, verapamils, I-A klases antiaritmiskie lidzekli),
varétu bit vismaz tikpat efektivi ka profilakses lidzekli. No visas hi-
pertrofiskas kardiomiopatijas pacientu kohortas augsts péksnas na-
ves risks ir relativi nelielai dalai (mazak neka 10%), tapéc par me-
dikamentu realo ietekmi pamatotu pieradijumu nav. Eksisté zinoju-
mi par augstaku izdzivojamibu, lietojot amiodaronu mazas devas
(mazak neka 300 mg diennakti), tacu ilgtermina lietosanai ir pa-
rak daudz potencialo blaknu, turklat efekts ari ir apsaubams. Vieni-
gais realais lidzeklis, kas spéj partraukt dzivibai bistamas aritmi-
jas, ir implantéjamais kardioverters defibrilators (ICD).

Ja saméro primaras un sekundaras prevencijas efektivitati, tad
gada efektivitate sekundaras prevencijas pacientiem ir 11% gada,
bet primaras prevencijas grupa — 5% gada. Kopéja tris gadu efekti-
vitate sasniedz 25%, tatad, lai izglabtu vienu dzivibu, nepiecie-
Sams implantét ICD Cetriem pacientiem. Un atcerésimies, ka tie ir
tikai tris gadu rezultati. Biezak ICD Sokus novéro gados jaunakiem
pacientiem (vidéjais vecums — aptuveni 40 gadu). Modernie ICD
saglaba ilgstoSu darbibas iespéju (ilgak neka 9 gadus), spgj atpa-
zit kambaru tahikardijas, veikt t.s. nesapigas terapijas (atri stimu-
lacijas rezZimi pret kambaru tahikardijam) un, ka jau minéts ie-
prieks, spéj par notikuSo zinot medikiem neatkarigi no pacienta
(home monitoring sistéma).

Par sekundaro prevenciju $abriza vadlinijas diskusiju nav, un
ICD ir stabils pirmas izvéles lidzeklis ar augstu pieradijumu limeni
(A), taCu par primaro profilaksi domas joprojam dalas. 2007. un
2008. gada Amerikas un Eiropas profesionalo asociaciju kopéjie do-
kumenti ICD ka primaras profilakses lidzekli rekomendé péc Il kla-
ses indikacijam. Atseviski izcelami t.s. lielie un mazie riska faktori.
Pietiek ar vienu lielo riska faktoru, ka pékSna kardiala nave tieSa-
jiem radiniekiem, lai ICD batu jaimplanté péc lla klases indikaci-
jam, tacu no prakses zinams, ka izoléti lielie riska faktori sastopa-
mi reti. Tomér nav pietiekamu datu par ICD darbibu ilgaka laika.
Maikls Mirovskis (Michel Mirowski) implantéjamos defibrilatorus
praksé ieviesa tikai 1980.-1981. gada, turklat tikai 1993. gada
un péc 2002. gada to lietojuma indikacijas plasak paradijas pri-
maras prevencijas jédziens. Paslaik vienotas koncepcijas nav. Ja
risks tiek vertéts ka augsts, tad rekomendé ICD implantaciju un re-
gularas kontroles, iespéjams, cikliskas vai ilglaicigas farmakoterapi-
jas piesegu. Ka jau teicam, misdienu ICD ir izméros salidzinosi
mazi, un profilaktiska implantacija ir vienigais lidzeklis, kas spéj
pasargat pacientu 24 stundas diennakti jebkura planétas vieta.
Protams, ar atrunu, ja miokards reagés un bis elektrostabils.

Paliek jautajums — ka atpazit potencialo riska grupu pacien-
tus, un ka identificet izteikti paaugstinato risku?

m Jebkuras aizdomas par hipertrofisko kardiomiopatiju traktéja-
mas pacienta laba!

m Elektrokardiografiskas hipertrofiskas kardiomiopatijas pazimes
prasa ehokardiografijas izmeklgjumu!

= Neskaidros gadijumos konsultéjies ar citiem specialistiem!

1. Identifice lielos riska faktorus!

2. Jato ir vairak neka divi, turklat viens no tiem ir:

a) péksnas naves epizode, kas nav saistama ar kadiem citiem

konkrétiem modificéjamiem faktoriem;

b) neskaidras genézes sinkope;

c) nelabveéligo augsta riska mutaciju atrade genétiskaja izmeklé-

$ana;

d) parmantojamiba gimené, un kadam no gimenes locek|iem

jau ir apstiprinata diagnoze;

e) gimenes anamnéze ir dati par péks$nu kardialu navi asinsradi-

niekiem vecuma zem 35 gadiem;

tad risinams jautajums par ICD implantaciju.

Ja kodolmagnétiskas rezonanses izmekléSana apliecina fibrozes
esamibu, ICD implantéjams, ja ir divi lielie riska faktori un viens
no tiem ir no jau pieminétajiem.
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