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МЕТОДИЧЕСКИЕ УКАЗАНИЯ


Для студентов лечебного факультета 6 курса и врачей-интернов

к практическим занятиям по кардиологии


ТЕМА ЗАНЯТИЯ: Этиопатогенез, клиника, диагностика и лечение кардиомиопатий.


ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: Научить студентов проводить диагностику, назначать обследование и лечение при кардиомиопатии.


ЦЕЛЕВЫЕ ЗАДАЧИ: Студент должен разобраться в особенностях гемодинамики при разных типах кардиомиопатий, провести диагностику, назначить обследование и адекватную терапию при данной патологии.

Студент должен знать:


- определение кардиомиопатий;


- классификацию кардиомиопатий;


- особенности гемодинамики при кардиомипатиях;


- основные клинические проявления;


- инструментальные данные, характерные для данной патологии;


- принципы лечения кардиомиопатий;

Студент должен уметь (практические навыки):


- целенаправленно собрать анамнез у больного;


- провести полное клиническое обследование;


- разобраться в данных инструментального обследования;


- правильно сформулировать диагноз;


- назначить адекватную терапию;

Основные вопросы темы:

 1. Этиопатогенез кардиомиопатий.

 2. Классификация кардиомиопатий.

 3. Особенности гемодинамики.

 4. Клиника.

 5. Особенности инструментальной диагностики.

 6. Лечение.


Кардиомиопатия - болезнь сердечной мышцы неопределенной этиологии характеризующаяся кардиомегалией и сердечной недостаточностью, при  отсутствии поражения клапанов, коронарных и легочных сосудов, а также системных васкулитов.

Согласно классификации комитета экспертов ВОЗ, различают три формы

 кардиомиопатий.

 1. Дилатационная кардиомиопатия.

 2. Гипертрофическая кардиомиопатия.

 3. Рестриктивная кардиомиопатия.


ДИЛАТАЦИОННАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ - тяжелое заболевание миокарда, характеризующееся расширением полостей сердца, снижением его сократительной способности, развитием сердечной недостаточности, нарушений ритма сердца, тромбоэмболий и дающее высокую смертность.

ЭТИОПАТОГЕНЕЗ


Истинная распространенность дилатационной кардиомиопатии(ДКМП) не установлена в связи с отсутствием до недавнего времени общепринятого определения заболевания и критериев его диагностики. Дилатационная кардиомиопатия, по-видимому, является заболеванием, в основе которого лежит множество причин, приводящих к тяжелым дегенеративным изменениям и гибели клеток миокарда с расширением полостей сердца и неуклонным прогрессированием сердечной недостаточности. В настоящее время рассматривается гипотеза о генетически обусловленном дефекте мышечного волокна.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ


При патологоанатомическом исследовании в случаях ДКМП обычно находят большое сердце, имеющее шаровидную форму, масса которого может достигать 1000 г и более. Все полости сердца резко расширены. Стенка левого желудочка 8обычно не утолщена, так как дилатация маскирует гипертрофию, однако у некоторых больных толщина стенки левого желудочка может превышать 1, 5 см. Практически всегда можно видеть равномерное, весьма умеренное утолщение эндокарда левого желудочка. Более чем в 50% случаев в полостях предсердий и желудочков обнаруживаются пристеночные тромбы, являющиеся источниками тромбоэмболий. Встречаются очаговые, иногда довольно обширные участки пристеночного фиброза эндокарда.


Микроскопически обнаруживаются неравномерная гипертрофия мышечных волокон, миоцитолиз, коллапс стромы, интерстициальный фиброз. Отмечается очаговая жировая дистрофия мышечных волокон. Считается, что структурной основой заболевания является первичное повреждение кардиомиоцитов с их гибелью, а гипертрофия и фиброз возникают как реакции на эти повреждения.


При электронно-микроскопическом исследовании обычно отмечается набухание митохондрий, просветление и отек их матрикса, миофибриллярные повреждения, увеличение числа рибосом, гранул гликогена, встречаются миелиновые тельца.
КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА


Клинические проявления ДКМП обусловлены в первую очередь развитием сердечной недостаточности. Период от появления симптомов до возникновения развернутой клинической картины заболевания составлял обычно 1,9 года. Наиболее частые симптомы – одышка, особенно при физической нагрузке,  быстрая утомляемость, сердцебиение, перебои в работе сердца, а позднее отеки в области голеностопных суставов и живота. Клинически отмечаются симптомы тяжелой систолической недостаточности с выраженным увеличением сердца, появлением III и IV сердечных тонов и часто встречающимися систолическими шумами митральной и трикуспидальной регургитацией. У 10 30% больных наблюдается мерцание предсердий, нередки также и желудочковые аритмии. Клиническая картина может осложниться развитием периферического венозного тромбоза, легочной эмболии или эмболии сосудов большого круга кровообращения.


При электрокардиографии практически у всех больных ДКМП выявляются те или иные нарушения, в частности признаки гипертрофии левого желудочка, гипертрофии правого желудочка, комбинированной гипертрофии, инфаркто подобные изменения ЭКГ, истинно рубцовые изменения ЭКГ.


При фонокардиографии обычно выявляются неспецифические изменения, обычно обусловленные относительной недостаточностью митрального, реже трикуспидального, клапана.


Следует выделить основные рентгенологические признаки ДКМП: 1) увеличение всех камер сердца; 2) сглаженность "талии"; 3) выпуклость дуги левого желудочка; 4) закругленность верхушки; 5) диффузное уменьшение амплитуды кимографических зубцов; 6) отсутствие атеросклеротического поражения аорты; 7) умеренные изменения в малом круге кровообращения, преимущественно за счет венозного застоя.


При эхокардиографическои исследовании больных ДКМП выявляется дилатация не только левых, но и правых отделов сердца. Определяется повышенная  эхоконтрастность миокарда, сократимость снижена, что сопровождается ранним систолическим прикрытием полулунных клапанов, замедленным конечным диастолическим прикрытием и уменьшенной скоростью открытия атриовентрикулярных клапанов. Признаками ДКМП являются: 1) расширение полостей сердца: 2) диффузная гипокинезия левого желудочка и снижение фракции выброса; 3) смещение митрального клапана к верхушке сердца; 4) наличие внутриполостных тромбов.
ЛЕЧЕНИЕ


Так как этиология ДКМП неизвестна, специфической терапии не существует. Ограничение физической активности у больных с недавно возникшими симптомами ДКМП является важной рекомендацией. Длительный постельный режим (10-12 мес) необходим для улучшения состояния и прогноза больных ДКМП.


Мочегонные препараты различных групп широко применяются при сердечной недостаточности. Применение мощных, петлевых диуретиков – фуросемида и  этакриновой кислоты оказалось наиболее эффективным. Во многих случаях оказывается необходимым назначение калийсберегающих препаратов – спиронолактона и триампура. Сердечные гликозиды назначаются практически всем больным ДКМП с признаками декомпенсации и мерцательной аритмией. Обосновано и применение препаратов блокаторов ангиотензинпревращающего фермента. В результате их применения на 30-40% снижается общее периферическое сопротивление и на 15-30% увеличивается сердечный выброс. Вследствие венодилатации и снижения венозного возврата на 30-45% снижается диастолическое давление в легочной артерии и конечное диастолическое давление в левом желудочке. У больных, длительно принимавших ингибиторы АПФ, отмечается улучшение прогноза и уменьшение степени гипертрофии кардиомиоцитов. 


У больных с ДКМП в 10 раз худший прогноз в отношении развития тромбоэмболий, чем у больных ИБС с аневризмой левого желудочка, поэтому необходимость назначения профилактической антикоагулянтной терапии при ДКМП не вызывает сомнений. 
В безнадежных случаях на короткое время можно назначать внутривенные  вливания добутамина или дофамина.

 
Радикальным решением вопроса лечения больных с ДКМП в настоящее время является трансплантация донорского сердца до развития необратимых изменений в органах и тканях, связанных с сердечной недостаточностью.

ПРОГНОЗ


Развитие сердечной недостаточности указывает на плохой прогноз при ДКМП. В настоящее время сообщается о 35-40% смертности за 5-летний период наблюдений и о 70-75% - за 10-летний период наблюдений. 


ГИПЕРТРОФИЧЕСКАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ – основным признаком этого заболевания является градиент давления между выносящим трактом левого желудочка и аортой.

ЭТИОПАТОГЕНЕЗ


Заболевание чаще встречается у лиц мужского пола, соотношение 3:1. Большая часть авторов считает заболевание наследственным, причем признается как аутосомно-доминантный, так и аутосомно-рециссивный пути наследования. Гипертрофическая кардиомиопатия является внутриутробным пороком развития, следствием повышенного влияния катехоламинов.


Гемодинамические изменения заключаются главным образом в повышении фракции выброса из левого желудочка. Отмечается повышение конечного диастолического давления в левом желудочке. Отмечается обратная корреляция между скоростью достижения максимального наполнения левого желудочка и запаздыванием открытия митрального клапана. Движения стенки левого желудочка некоординированны, неоднородны и неравномерны.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ


Макроскопически при ГКМП чаще наблюдают ассиметричную гипертрофию  межжелудочковой перегородки, выступающей в выносящий тракт левого желудочка и сужающей его.
Второй (более редкий) тип гипертрофии, наблюдаемый при ГКМП – диффузная гипертрофия, более или менее симметрично вовлекающая в процесс свободную стенку желудочка и верхушку. Отмечается изменение створки митрального клапана, которая утолщена и "выпадает" в просвет выносящего тракта левого желудочка, образуя дополнительное препятствие кровотоку.


Микроскопическая картина характеризуется беспорядочным расположением пучков мышечных волокон, разделенных между собой соединительной тканью. Обнаруживается нарушение взаимной ориентации волокон миокарда. Межклеточные соединения формируются не только по типу "конец в конец", как обычно, но и по типу "конец в бок".

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА


Основными жалобами при ГКМП являются одышка при физической нагрузке, болевые ощущения в грудной клетке стенокардитического характера, ощущения нарушения ритма сердца (перебои, учащенное сердцебиение), головокружения, обморочные состояния.


Стенокардитический синдром при непораженных коронарных артериях связывают с нарушением динамики диастолического расслабления стенки левого желудочка, что приводит к повышению внутримиокардиального напряжения гипертрофированного левого желудочка и интрамиокардиальному сдавлению коронарных сосудов.


Одышку у больных ГКМП объясняют застоем крови в сосудах легких в связи с затруднением опорожнения левого желудочка и наличием митральной регургитации. Возникновение синкопальных состояний можно связать с появлением тахикардии, приводящей к значительному снижению выброса из левого желудочка, который недостаточно наполняется в диастолу в связи с ее укорочением и нарушением процесса диастолического расслабления.
Больные КМП нормально развиты. Область сердца у них визуально не изменена. Иногда пальпируется сильный приподнимающий верхушечный толчок. Перкуторные границы сердца обычно не изменены или незначительно расширены влево. У части больных пальпаторно определяется систолическое дрожание передней грудной стенки по левому краю грудины. При аускультации сердца определяются I и II тоны нормальной звучности, II тон может быть расщеплен. Довольно часто выслушиваются III и IV тоны. У всех больных выслушивается систолический шум изгнания, обычно громкий, грубый, скребущий. Областью максимального звучания является верхушка или IV межреберье по левому краю грудины. Обычно шум имеет характер шума изгнания и следует с некоторым интервалом от I тона.


При фонокардиграфическом исследовании, выявляемый аускультативно систолический шум имеет ромбовидную форму, отстает от I тона.
Рентгенологическая картина характеризуется наличием признаков гипертрофии левого желудочка, которая проявляется закруглением надверхушечной части левого желудочка.

Обычно при элетрокардиографическом исследовании у больных ГКМП определяется синусовый ритм, с наклонностью к брадикардии. Обнаруживается гипертрофия предсердий, признаки гипертрофии миокарда левого желудочка. Нередко у больных ГКМП регистрируется зубец Q, в том числе "патологический". Наиболее характерно появление зубцов Q в отведениях aVF, AVL и левых грудных отведениях. Наряду с этим в правых грудных отведениях регистрируются высокие зубцы R. Генез патологического зубца Q связывают с гипертрофией межжелудочковой перегородки, с дистрофическими изменениями и появлением очагов дегенерации в межжелудочковой перегородке. Нарушения реполяризации в виде снижения сегмента ST и инверсии зубца T являются наиболее частыми признаками ГКМП.
Таким образом, наиболее типичными электрокардиографическими признаками ГКМП являются признаки гипертрофии левого желудочка и межжелудочковой перегородки, выражающейся в наличии патологического зубца Q или зубцов QS в тех или иных отведениях.


Основные эхокардиографические признаки ГКМП следующие:

 1.
Гипертрофия миокарда, чаще всего в области межжелудочковой перегородки, ее гипокинезия, при соотношении толщины перегородки и толщины миокарда задней стенки левого желудочка, превышающем 1:3.

 2. 
Систолическое движение передней створки митрального клапана вперед,

 характеризующее преимущественно обструкцию.

 3.
Соприкосновение передней створки митрального клапана с межжелудочковой перегородкой в диастолу.

 4.
Уменьшение полости левого желудочка.

 5.
Среднесистолическое прикрытие аортального клапана.


При ангиографии выявляются довольно характерные изменения. Коронарные артерии необычно широкие, хорошо развитые, отмечается синдром  "баллотирования" контрастного вещества в широких, растянутых коронарных артериях. Одним из важнейших ангиографических признаков является выбухание гипертрофированной межжелудочковой перегородки в выносящий тракт левого желудочка. 

ЛЕЧЕНИЕ


Медикаментозная терапия направлена в основном на такие клинические проявления, как нарушения ритма сердца, боли в области сердца, уменьшение степени обструкции и лечение сердечной недостаточности. Основными средствами являются блокаторы b-адренорецепторов, кальциевые антагонисты, некоторые антиаритмические препараты типа амиодарона. Использование пропранолола уменьшает динамическую обструкцию выносящего тракта левого желудочка, вызванную физической нагрузкой, и предупреждает или уменьшает прирост градиента внутрижелудочкового давления. Отмечается улучшение диастолической податливости миокарда левого желудочка, увеличение конечного диастолич еского объема левого желудочка и снижение конечного диастолического давления. Следует отметить, что назначение больным пропранолола в дозе меньше 320 мг редко бывает эффективным.
Кальциевые антагонисты улучшают состояние больных ГКМП. Нифедипин назначается в общепринятых дозах – в среднем 40-60 мг в сутки. У больных с брадикардией препарат вызывает клиническое улучшение, влияет на градиент давления, уменьшает стенокардитические боли. Из антиаритмических препаратов чаще всего применяют кордарон. В поддерживающих дозах (200 мг, а иногда 400 мг в сутки) отмечается антиаритмический эффект без каких-либо  существенных осложнений в процессе длительного амбулаторного лечения. Сердечные гликозиды показаны лишь при проявлении клинически выраженных  признаков сердечной недостаточности, мерцательной аритмии.
Больным с наличием градиента давления на пути оттока из левого желудочка с ангиографическими признаками увеличения сосочковых мышц и выраженной гипертрофией верхней или средней части перегородки можно предложить резекцию перегородки, если консервативными методами устранить симптомы не удается.

ПРОГНОЗ.


Наблюдения показали, что у больных ГКМП выраженные симптомы заболевания могут проявляться в течении длительного времени без нарастающей динамики, а иногда выраженность клинических проявлений даже уменьшаться. Прогноз относительно благоприятный, выживаемость составляет до 98% при наблюдении от 1 года до 9 лет.

РЕСТРИКТИВНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ


В понятие рестриктивной кардиомипатии включены два заболевания эндомиокардиальный фиброз и эндокардит Леффлера. 

ЭТИОПАТОГЕНЕЗ.


Наиболее часто это заболевание встречается в странах Африки, тропических регионах Азии и Южной Америки.


Заболевание связывают с эозинофилией и инфильтрацией эозинофилов в эндомиокард. Высказано положение, что эозинофилы, проникая в эндомиокард, оказывают кардиотоксическое действие. Основной белок дегранулированных эозинофилов является "виновником" этого повреждения. Однако, неизвестен сам механизм проникновения основного белка дегранулированных эозинофилов внутрь кардиомиоцитов, за которым следует ингибирование митохондриального дыхания и гибель сердечных клеток в целом.

При рестриктивной кардиомиопатии отмечается сочетание нарушения диастолической функции и снижение нагнетательной функции сердца.

 Диастолическая рестрикция проявляется прогрессирующим повышением конечного  диастолического давления. При доминирующем поражении правого желудочка давление в легочной артерии остается нормальным, а повышение конечного диастолического давления приводит к высокому показателю отношения конечного диастолического давления к систолическому. При левожелудочковом поражении повышенное конечное диастолическое давление и митральная регургитация приводят к легочной гипертензии. Нарушение диастолической функции приводит вначале к рестрикции, а позже к облитерации полости желудочка.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ.


При рестриктивной кардиомиопатии утолщается и почти полностью  облитерируется верхушка сердца, облитерация постепенно может распространяться на всю полость желудочка. В патологический процесс вовлекаются хорды, папиллярные мышцы. Предсердия обычно расширены, в связи с клапанной регургитацией, а также из-за затруднения кровотока во время диастолы в  облитерированные полости желудочков. По мере прогрессирования болезни верхушка сердца постепенно подтягивается в направлении атриовентрикулярных клапанов, приводя иногда к полной облитерации полостей желудочков. Выявляются свойственные этой болезни слои утолщенного эндокарда. Под тромбом и фибрином обнаруживается слой коллагеновой ткани. Отмечается гипертрофия волокон миокарда, иногда выявляются воспалительная инфильтрация и дегенеративные изменения, особенно вокруг перегородок. Отмечается утолщение интимы мелких интрамуральных сосудов.

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА.


Клиническая картина заболевания зависит главным образом от того, какой отдел сердца поражен, а также от выраженности и локализации фиброза. В целом же – это признаки сердечной недостаточности, связанные с резким снижением диастолической податливости миокарда в связи с тяжелым фиброзом эндомиокарда и клапанной недостаточностью.


При правожелудочковом поражении отмечается значительное увеличение центрального венозного давления, набухание и пульсация яремных вен, экзофтальм, одутловатость лица с цианозом, увеличение объема живота вследствие гепатомегалии и асцита. При осмотре области сердца и пальпации определяется сердечный толчок во II и III межреберье слева от грудины. При аускультации характерно наличие резкого и громкого III тона.


При поражении левого желудочка в клинической картине превалируют симтомы, связанные с недостаточностью левых отделов сердца, в первую очередь одышка, кашель. Увеличено левое предсердие, выслушивается ранний III тон и систолический шум митральной регургитации. Отмечается упорная синусовая тахикардия или мерцательная аритмия.


Довольно часто наблюдается поражение перикарда независимо от того, какой желудочек вовлечен в процесс. При этом в полости перикарда  накапливается выпот, что еще больше способствует развитию сердечной  недостаточности.


При электрокардиографическом исследовании выявляются различные нарушения ритма, главным из которых является мерцание предсердий. Довольно характерно наличие патологического зубца Q. Могут отмечаться снижение сегмента ST и инверсия зубца T. При наличии выпота в полость перикарда отмечается низкий вольтаж комплекса QRT и зубца T. Характерна синусовая тахикардия.


При рентгенографии выявляются следующие изменения. При поражении правого желудочка выявляются значительное увеличение размеров правого предсердия, малая частота амплитуды зубцов рентгенокимограммы правого желудочка. Отсутствует картина застоя в легких. При поражении левого желудочка регистрируется увеличение левого предсердия. Вблизи верхушки сердца и в области пути оттока можно выявить линейную тень кальцификации.


В легких характерная картина смешанного застоя.


При эхокардиографическом исследовании четко можно выявить утолщение  эндокарда с уменьшением полости желудочка. Одним из косвенных признаков заболевания служит парадоксальное движение межжелудочковой перегородки. К косвенным признакам относятся также расширение пути оттока из правого желудочка и расширение правого предсердия (при првожелудочковом поражении), а также аномальные множественные эхосигналы от створок митрального клапана, неподвижность или выбухание створок при поражении левого желудочка. При наличии выпота в полости перикарда можно не только определить наличие жидкости, но и рассчитать ее объем.

ЛЕЧЕНИЕ.


В настоящее время нет эффективных консервативных методов терапии рестрективной кардиомипатии. На ранней стадии заболевания проявления сердечной недостаточности иногда хорошо поддаются лечению покоем,  диуретическими средствами, преднизолоном по схеме. У больных, получающих поддерживающие лечение преднизолоном (10 мг/сут) при отдаленном  наблюдении не отмечалось признаков прогрессирования заболевания.


Когда заболевание достигает стадии фиброза, хирургическое лечение дает хорошие результаты и становится методом выбора. Положительный эффект дает декортикация – иссечение плотной фиброзной ткани. Способ декортикации состоит в резекции митрального аппарата и рассечении фиброзной ткани у митрального кольца в плоскости между ним и подлежащим миокардом.

ПРОГНОЗ.


При раннем диагнозе и правильном консервативном лечении на ранних  стадиях прогноз иногда бывает благоприятным. Хирургическое лечение в случаях поздней фиброзной стадии также может продлить жизнь больного. Как правило, при правожелудлчковой форме прогноз хуже, чем при левожелудочковой. 

