Informacija pacientams

Hipertrofiné kardiomiopatija

1. NormaliSirdies veikla

Sirdis — tai ypatingas raumuo, kuris tolygiai ir
nepertraukiamai susitraukinéja, stumdamas krauja j visg
kaing ir plaudius. Sirdj sudaro keturios ertmeés — dvi
virSuje (priedirdziai) ir dvi apacioje (skilveliai). Sirdies
susitraukimus sukelia per jg sklindantys elektros srovés
impulsai. Sie elektros impulsai cikliskai kartojasi;
kiekvieno ciklo metu Sirdis susitraukia vieng karta.

2. Hipertrofiné kardiomiopatija

Hipertrofiné kardiomiopatija (HKMP) — tai Sirdies
raumens liga. Sergant HKMP Sirdies raumuo gali
pernelyg  sustoréti, daZniausiai  tarpskilvelinéje
pertvaroje (t. y. Sirdies raumens dalyje tarp kairiojo ir
desiniojo skilvelio). Skirtingiems asmenims raumens
sustoréjimas ir paZzeidimas gali skirtis. Beveik visada
pazeidziamas kairysis Sirdies skilvelis, o kai kuriems
asmenims sustoréja ir deSiniojo skilvelio raumuo. Kai
kuriems pacientams dél Sirdies raumens sustoréjimo
atsiranda kraujo iStekéjimo i$ Sirdies obstrukcija; Siuo
atveju vartojamas terminas hipertrofiné obstrukciné
kardiomiopatija (HOKMP). Jei Sirdis sveika, Sirdies
raumenj sudarancios Iastelés bana iSsidésciusios
lygiomis, tiesiomis eilémis, kaip parodyta kairiajame
paveikslélyje. Tuo tarpu serganciyjy HKMP Igstelés
iSsidésCiusios  netvarkingais, padrikais sluoksniais
(vadinamasis miokardo struktlros sutrikimas), kaip
parodyta toliau pateiktame paveikslélyje deSinéje.
Sirdies raumuo taip pat gali imti vis labiau standéti, todél
Sirdziai tampa sunkiau susitraukinéti.

Normali raumens struktira Miokardo struktiros sutrikimas
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3. Paplitimas ir paveldéjimas

Mazdaug 1 i§ 500 asmeny serga HKMP; toks yra apytikris
ligos paplitimas. HKMP daZnai lemia genetiné prieZastis.
Tai reiskia, kad jg sukelia vieno ar keliy geny defektas
(mutacija), kuris gali bati perduodamas Seimoje.

Genas — tai DNR dalis, kurioje yra kodas, pagal kurj
gaminama molekulé (baltymas). HKMP atsiranda dél
geny, kuriuose yra specifiniy Sirdies molekuliy (baltymuy)
kodai, mutacijy. Kiekvienas Zmogus turi po dvi kiekvieno
geno, kuris gali bati siejamas su HKMP, kopijas. Kad
iSsivystyty HKMP, pakanka vienos iS dviejy Siy geny
kopijy (tévo arba motinos) mutacijos. Tai vadinama
autosominio dominantinio paveldéjimo liga, ir yra 50
proc. tikimybé (1 iS 2), kad Sia liga sergantys tévai
perduos mutacijg kiekvienam vaikui. Tikimybé, kad
vaikas nepaveldés mutacijos, taip pat yra 50 proc.

Kai kuriais atvejais kiauSialgstéje, spermatozoide arba
embrione gali jvykti nauja (de novo) mutacija. Tokiais
atvejais vaiko tévai neturi mutacijos ir neserga HKMP,
taciau vaikas jau serga HKMP ir gali perduoti mutacijg
savo vaikams.

Daugiau informacijos: https://guardheart.ern-net.eu
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4. Simptomai

Dauguma HKMP serganciy Zmoniy nejaucia jokiy
simptomy arba jy baklé bina stabili visg suaugusiyjy
gyvenima. Kartais pacientams pasireiSkia sunkis
simptomai, o kai kuriems asmenims laikui bégant
simptomai stipréja. Taip gali nutikti dél to, kad iSsivysto
aritmijos (Sirdies ritmo sutrikimai) arba dél to, kad
Sirdies raumuo tampa vis standesnis, todél Sirdziai
sunkiau susitraukinéti. DaZniausi simptomai yra dusulys
(dispnéja), skausmas kratinéje, Sirdies plakimai (dél
aritmijy), galvos svaigimas ir sgmonés pritemimas.

5. Diagnozavimas

DaZniausiai HKMP diagnozé nustatoma remiantis ligos
istorija ir Seimos anamneze, fiziniu iStyrimu, Sirdies
elektrinés veiklos tyrimu (elektrokardiograma arba
EKG), Sirdies ultragarsiniu tyrimu (echokardiografija),
fizinio krlvio testais, Sirdies ritmo jvertinimo tyrimais
(Holterio EKG monitoringu) ir Sirdies magnetiniu tyrimu
(magnetinio rezonanso tomografija arba MRT) (Zr.
toliau).

5.1. EKG (elektrokardiograma)
Tai pats paprascCiausias tyrimas. Ant kritinés, o kartais ir

ant ranky bei kojy priklijuocjami mazi lipnds pleistrai
(elektrodai). Jie laidais prijungiami prie EKG jraSymo
aparato, kuris kelias sekundes fiksuoja elektrinj
aktyvumag, sukeliantj Sirdies plakimg. Kartais reikia atlikti
papildomus arba pakartotinius EKG tyrimus.
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5.2. Sirdies ultragarsinis tyrimas (echokardiografija)
Tyrime naudojamos ultragarso bangos Sirdies struktlrai

stebéeti. Sirdies ultragarsinio tyrimo metu galima
nustatyti jvairiy rasiy struktdrinius Sirdies pokycius,
pavyzdziui, Sirdies raumens ligas, tokias kaip HKMP, ir
Sirdies voztuvy ligas. Taip pat galima nustatyti Sirdies
raumens iSplonéjimo sritis.

5.3. Fizinio kravio tyrimas (krdvio testas)
Fizinio krlQivio testas yra toks pat kaip anksciau aprasytas

EKG tyrimas, taciau jis uzrasomas pries fizinj krdvj ant
bégimo takelio ar treniruoklio, jo metu ir po jo. Taip
uzfiksuojami bet kokie fizinio krivio metu atsirandantys
elektrinés Sirdies veiklos poky¢iai.

5.4. Holterio monitoringas
Holterio monitoringas atliekamas naudojant nedidelj

skaitmeninj aparatg, kurj galima neSioti ant juosmens
dirzo. Prie kratinés priklijuojami keturi arba Sesi aparato
EKG elektrodai. Tada 24-48 valandas arba iki septyniy
dieny fiksuojamas Sirdies elektrinis aktyvumas. Tyrimo
metu visa veikla jraSoma j , dienorastj“.

5.5. Sirdies magnetinio rezonanso tyrimas (MRT)
MRT tyrimo metu Sirdies vaizdas gaunamas, naudojant

magnetinj lauka. Pats tomografas - tai didelis vamzdis,
kurio viduryje yra stalas, kuriuo pacientas jvezamas |
tunelj. Tyrimas trunka apie valandg. MRT labai gerai
parodo Sirdies ir kraujagysliy struktlrg, Sirdies raumens
bikle ir leidZia nustatyti bet kokius Sirdyje esancius
surandéjimus (fibroze).

5.6. Genetiniai tyrimai
Daugiau kaip pusei Seimy, kuriose yra HKMP atvejy,

nustatoma mutacija viename i$ geny, galinciy sukelti
HKMP. Kadangi Zinomi ne visi genai, galintys sukelti
HKMP, gavus neigiamg genetinio tyrimo rezultatg (t. y.
nenustacius mutacijos), neatmetama galimybé, kad
HKMP gali bati paveldéta.

6. Gydymas

Nors HKMP neisgydoma, gydymas padeda kontroliuoti
simptomus ir sumaZzinti ilgalaike rizikg. Daugumg
simptomy galima kontroliuoti vartojant vaistus,
pavyzdziui, beta blokatorius, kalcio kanaly blokatorius,
antiaritminius vaistus ir antikoaguliantus. Jei pacientams
gresia didelé staigios mirties rizika (pvz., po ankstesnio
Sirdies sustojimo) arba jei simptomy negalima
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kontroliuoti vaistais, galima svarstyti apie galimybe
implantuoti vidinj Sirdies defibriliatoriy (IKD).
Defibriliatorius nuolat stebi Sirdies elektrinj aktyvuma ir
gali atpaZinti sunkias aritmijas. Defibriliatorius gali bati
specialiai uZprogramuotas kiekvienam pacientui. Juo
galima gydyti sunkias ir didelio daznio aritmijas siunciant
elektros impulsus arba sukeliant elektros 3oka, taip
grazinant normaly Sirdies ritma. Defibriliatoriy sudaro dvi
dalys: baterija (prietaisas) ir elektros laidas, per kurj
stebimas elektrinis Sirdies aktyvumas ir kuriuo j Sird]
siunciami elektriniai impulsai ar elektrinio Soko iSkrova.
Defibriliatoriaus laidas gali bati pritvirtintas deSinéje
Sirdies ertméje (per kraujagysles) arba po oda kritinés
srityje, esancioje virs Sirdies.

Nepaisant gydymo vaistais, nedidelei daliai asmeny,
serganciy HKMP su obstrukcija, simptomai vis tiek
iSlieka. Siekiant mazinti simptomus ir pagerinti Sirdies
raumens funkcijg, Siems ligoniams gali tekti taikyti
papildoma gydyma. Yra du pagrindiniai tokio gydymo
bldai: miektomija arba alkoholiné pertvaros abliacija.
Miektomija - tai atvira Sirdies chirurginé proceddra,
kurios metu pasalinama sustoréjusio Sirdies raumens
dalis, sukelianti obstrukcijg (t.y. tarpskilvelinés pertvaros
dalis). Alkoholiné pertvaros abliacija — tai nedidelio
alkoholio kiekio injekcija kateteriu j kraujagysle, per
kurig teka kraujas j sustoréjusig Sirdies dalj (t. vy.
tarpskilveline pertvarg). Alkoholis sunaikina dalj
sustoréjusio Sirdies raumens, sukeliancio obstrukcija.
Tiek miektomija, tiek alkoholiné pertvaros abliacija leis
kraujui lengviau isteketi is Sirdies.

7. Gyvensena ir sportas

Pacientams (ir jy Seimoms), kuriems diagnozuota HKMP,
pateikiamos tokios pagrindinés rekomendacijos, kaip
iSvengti aritmijy:

. vengti jtempto fizinio krGvio, ypac intensyvaus,
varzybinio sporto ir sunkiy svoriy kilnojimo;

. reguliariai tikrintis, kad bity galima stebéti bet
kokius ligos pokycius;

. skatinti iSsitirti giminaicius.

HKMP diagnozé ir galimybé perduoti Sig liga
palikuoniams gali kelti nerima ir daugybe kity klausimy.
Medicinos socialiniai darbuotojai arba psichologai turi
patirties Sioje srityje ir gali padéti pacientui ir jo Seimos
nariams.
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8. Tolesni veiksmai

Atsizvelgdamas | simptomus, amziy ir gydyma, Sirdies
gydytojas (kardiologas) patars, kaip daznai reikia lankytis
pas gydytoja specialista.

9. Seimos istyrimas

Jei HKMP serganiam pacientui nustatoma geno
mutacija (Zr. ,Genetiniai tyrimai”), Sio paciento Seimos
nariai (pradedant nuo pirmos eilés Seimos nariy:
motinos, tévo, broliy, sesery ir vaiky) gali atlikti
genetinius tyrimus specializuotoje medicinos jstaigoje,
kurioje jie atliekami. Seimos nariai, kuriems nustatyta ta
pati (Seiminé) mutacija, vadinami mutacijos nesiotojais
ir juos toliau turéty stebéti gydytojas kardiologas.
Seimos nariai, kuriems $eimine mutacija nenustatoma,
gali bati nuraminti. Jei HKMP serganciam pacientui
mutacija nenustatoma, jo Seimos nariams (pradedant
nuo pirmos eilés Seimos nariy) patariama apsilankyti pas
kardiologg ir atlikti Sirdies tyrimus. HKMP paprastai
iSsivysto po lytinio subrendimo, kai vaikai tampa
suaugusiais. Taciau kai kuriems vaikams ligos simptomai
pasireiskia ir  ankstesniame  amiZiuje.  Todél
rekomenduojama vaikus tirti nuo deSimties mety
amZziaus ir anksciau, jei Si liga Seimos nariams pasireiské
anksciau.

10. HKMP ir néStumas

Prie$ pastojant svarbu aptarti visus galimus pavojus,
vaisty vartojimo pokycius ir priezilirg néstumo metu.
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